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APRESENTAÇÃO 

O projeto UNIMAGEMPAM surgiu no ano 2015 com o objetivo de auxiliar no conteúdo 
didático extracurricular dos alunos de graduação de Medicina do Centro Universitário de 
Patos de Minas (UNIPAM), criando, assim, mais um alicerce entre o processo de ensino-
aprendizagem aliando a prática médica e o diagnóstico por imagem ensinado em sala de 
aula. Essa iniciativa foi idealizada pela Dra. Ana Flávia Bereta Coelho Guimarães, professora 
do curso de Medicina, especificadamente da disciplina de Habilidade de Diagnóstico por 
Imagem do (UNIPAM). Este é o nono evento promovido pelo projeto. Trazendo agora do 
tema: Doenças Raras. 
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RESUMO: Introdução: A Esclerose 
Lateral Amiotrófica (ELA) é uma doença 
neurodegenerativa progressiva do Sistema 
Nervoso Central (SNC). Foi descrita pela 
primeira vez em 1869 por Charcot. Apesar de ser 
uma doença rara, têm-se verificado um aumento 
na incidência da ELA nos últimos anos. Dessa 
forma, na ELA ficam afetados todos os músculos 
sob controle voluntário e os doentes perdem a 
força e capacidade de mover o corpo. Objetivo: 
Caracterizar o diagnóstico clínico-radiológico da 
ELA, descrevendo os principais achados nos 
exames de imagem. Metodologia: Revisão de 
literatura sobre ELA. A busca se deu durante o 
mês de agosto de 2020 por meio do banco de 
dados da BVS, Google Acadêmico e Scielo. Dos 
58 artigos encontrados, 7 foram selecionados de 
acordo com os critérios de inclusão. Discussão: 
O diagnóstico em pacientes portadores de ELA 
de longa evolução, que já apresentam sintomas 
generalizados, é essencialmente clínico. Porém, 
em fases iniciais da doença, métodos de imagem 
e exames como a eletroneuromiografia podem 
ser bastante úteis. Conclusões: É necessário 
melhorar cada vez mais o diagnóstico precoce 
da ELA, sendo utilizados os achados clínicos, 
eletroneuromiográficos e de ressonância 
magnética.
PALAVRAS-CHAVE: Esclerose Amiotrófica 
Lateral. Diagnóstico. Radiologia.

AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS: 
CLINICAL-RADIOLOGICAL DIAGNOSIS

ABSTRACT: Amyotrophic Lateral Sclerosis 
(ALS) is a progressive neurodegenerative 
disease on Central Nervous System (CNS). It 
was first described in 1869 by Charcot. Despite 
being a rare disease, there has been an increase 
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in ALS incidence at past recent years. At ALS all muscles under voluntary control are affected 
and patients lose their strength and ability to move their body. Objective: To characterize 
the clinical and radiological diagnosis of ALS, describing the main findings in image studies. 
Methodology: Literature review at ALS. The search took place during the month of August 2020 
through the database of the BVS, Google Scholar and Scielo. Of 58 articles found, 7 were 
selected according to the inclusion criteria. Discussion: The diagnosis in patients with ALS with 
long evolution, who already shows widespread symptoms, is essentially clinical. However, in 
the early stages of the disease, image methods and tests such as electroneuromyography 
can be very useful. Conclusions: It is necessary to increasingly improve the early diagnosis of 
ALS, using clinical, electroneuromyographic and magnetic resonance findings.
KEYWORDS: Amyotrophic Lateral Sclerosis. Diagnosis. Radiology

INTRODUÇÃO
A Esclerose Lateral Amiotrófica (ELA) é uma doença neurodegenerativa progressiva 

do Sistema Nervoso Central (SNC), associada à degeneração e perda de neurônios 
motores superiores e inferiores do córtex cerebral, tronco encefálico e medula espinhal 
(LEITE, 2015).

Foi descrita pela primeira vez em 1869 por Charcot, sendo classicamente conhecida 
como doença de Charcot. Na literatura norte-americana é chamada de doença de Lou 
Gehrig em homenagem ao grande astro de beisebol que faleceu em decorrência desta 
enfermidade (VENTURIN, 2012). A ELA também é muito conhecida e associada ao famoso 
físico Steve Hawking, que conviveu com a doença dos 21 aos 76 anos de idade (LEITE, 
2015).

Apesar de ser uma doença rara, tem-se verificado um aumento na incidência da ELA 
nos últimos anos. Essa doença afeta geralmente mais homens do que mulheres, embora 
estudos recentes mostrarem tendência de acometimento semelhante entre os dois sexos 
(CAVACO, 2016). A idade é o fator preditor mais importante para sua ocorrência, sendo 
mais prevalente nos pacientes idosos (BRASIL, 2009).

De maneira geral, na ELA ficam afetados todos os músculos voluntários e os 
doentes perdem a força e a capacidade de mover o corpo. Além disso, ela afeta também 
parte da identidade do paciente, tornando-o mais vulnerável fisicamente e emocionalmente 
(CAVACO, 2016).

OBJETIVO
Caracterizar o diagnóstico clínico-radiológico da ELA, descrevendo os principais 

achados nos exames de imagem.

METODOLOGIA
O presente estudo trata-se de uma revisão de literatura narrativa acerca do 

diagnóstico clínico-radiológico da ELA. Foi realizada busca de artigos nas bases de 
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dados BVS, Google Acadêmico e Scielo durante o mês de agosto de 2020, utilizando os 
descritores “Esclerose Lateral Amiotrófica” e “critérios diagnósticos”. Foram selecionados 
artigos publicados no período de março de 2016 a junho de 2020. 

Os artigos foram selecionados mediante as etapas: busca nas bases de dados 
selecionadas, análise dos títulos de todos os artigos encontrados e exclusão dos que não 
abordavam a temática pesquisada, leitura crítica dos resumos e leitura integral dos artigos 
selecionados nas etapas anteriores. Foram encontrados 65 artigos, dos quais foram lidos 
os títulos e os resumos. 

Os critérios de inclusão utilizados foram estudos originais, com abordagem do 
assunto pesquisado, acesso integral do conteúdo publicado e redação em língua portuguesa. 
Foram excluídos artigos que não se enquadrassem nos critérios de inclusão mencionados. 
Mediante leitura sistemática, 58 artigos não foram utilizados por não se enquadrarem nos 
critérios de inclusão, e 7 artigos foram utilizados e analisados no presente estudo, além de 
livros da literatura médica para complementação.

DISCUSSÃO
A ELA é a doença neurodegenerativa mais reconhecida no grupo das doenças do 

neurônio motor. Estas doenças formam um conjunto de patologias que tem em comum 
a perda seletiva da função dos neurônios motores superiores, inferiores ou de ambos, 
refletindo em manifestações clínicas prejudiciais à movimentação voluntária do paciente 
(ALBURQUERQUE et al., 2016; GOLDMAN, SCHEFER, 2014).

Em relação à clínica, de forma geral, as principais manifestações envolvendo o 
neurônio motor inferior são: perda de massa muscular (atrofia), fasciculações e paresia 
flácida com reflexos tendíneos normais ou diminuídos. Por outro lado, as manifestações 
que envolvem o comprometimento do neurônio motor superior são: aumento do tônus 
muscular, clônus, fraqueza na distribuição piramidal, com reflexos tendinosos aumentados 
e respostas plantares em extensão (sinal de Babinski). Comumente (75% dos casos), os 
pacientes iniciam com sintomas distais, focais e assimétricos, em membros superiores e 
inferiores ou nos territórios bulbares, evoluindo com disseminação progressiva da doença 
seguindo, anatomicamente, a distribuição dos grupos inervados pelos neurônios motores 
(GOLDMAN, SCHEFER, 2014).

Ao exame físico, os sinais obtidos serão relacionados à localização da degeneração, 
sendo divididos, de acordo com este critério, em: cervical, bulbar ou lombar. A forma mais 
comum da doença, estimada em aproximadamente 25% dos casos de ELA, iniciam sob 
a forma bulbar, caracterizada pelo acometimento do neurônio motor superior (paralisia 
pseudobulbar), do neurônio motor inferior (paralisia bulbar) ou de ambos. Este acometimento 
compromete funções respiratórias, de deglutição e da fala, causando primeiramente 
disartrofonia, evoluindo com disfagia, atrofia, fraqueza e miofasciculação lingual, e paralisia 
dos membros superiores e inferiores (RIBEITO et al., 2020; BRAGA et al., 2019).

Apesar de ser conhecida por acometimento habitualmente motor com preservação 
da cognição, uma variante que se inicia com o subtipo bulbar pode evoluir para um quadro 
demencial frontotemporal (BRAGA et al., 2019).
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Em pacientes com longa evolução da doença e que apresentam sinais e sintomas 
generalizados, o diagnóstico para ELA se dá essencialmente através da clínica (GOLDMAN, 
SCHEFER, 2014). Os critérios mais utilizados para classificação desses pacientes foram 
estabelecidos pela Federação Mundial de Neurologia e são conhecidos como “El Escorial”, 
posteriormente reavaliados, recebendo o nome de “El Escorial Revisado”, ou critérios de 
Airlie House, onde temos a classificação da doença em vários subtipos (BRAGA et al., 
2019; ALBUQUERQUE et al., 2016).

• ELA clinicamente definitiva: somente evidência clínica de envolvimento do neu-
rônio motor inferior (NMI) (fasciculação, atrofia, fraqueza) e do neurônio motor 
superior (NMS) (espasticidade, fraqueza, reflexos exaltados) na região bulbar 
e em pelo menos duas regiões espinais (cervical, torácica ou lombossacral), ou 
sinais de NMI e NMS em três regiões;

• ELA clinicamente provável: Acometimento do NMI e do NMS em duas regiões 
espinais com algum sinal de NMS necessariamente rostral aos sinais de NMI;

• ELA clinicamente provável com suporte laboratorial: sinais clínicos de NMS e 
NMI presentes somente em uma região ou de disfunção de NMS complemen-
tados com sianis de NMI definidos por um exame eletrofisiológico (combina-
ção de sinais de atividade desnervativa aguda tipo fibrilação e onda positiva e 
crônica) em dois ou mais segmentos junto com exames de neuroimagem para 
exclusão de outros diagnósticos;

• ELA clinicamente possível: sinais clínicos de NMS e NMI em somente uma 
região ou sinais de disfunção no NMS encontrados sozinhos em duas ou mais 
regiões; ou sinais de NMI rostrais a de NMS e o diagnóstico por suporte em 
eletroneuromiografia (ENMG) não pode ser provado, sendo que outros diag-
nósticos devem ser excluídos.

Em 2006, surgiu o algoritmo de Awaji (tabela 1) para facilitar o diagnóstico 
principalmente precoce, e ele acrescenta aos critérios a presença de potenciais de 
fasciculações achados na ENMG como sendo indicativos de desnervação aguda, 
complementando os achados clínicos de desnervação crônica (RIBEITO et al., 2020; 
ALBUQUERQUE et al., 2016).
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Tabela 1: Arquivo de Brazilian Journal of Health Review, Relato de caso de Esclerose Lateral 
Amiotrófica (ELA) de início bulbar, 2020. Algoritmo de Awaji.

A partir desse algoritimo, a ENMG passou a ganhar um papel mais importante, 
principalmente quando a enfermidade ainda está em fases iniciais, manifestando-se de 
forma não tão característica. Nesse mesmo momento, também podemos lançar mão de 
outras ferramentas, surgindo assim os Critérios de McDonald revisados e adaptados 
(tabela 2) (POLMAN, 2005). Tais critérios têm como base a associação de achados clínicos, 
radiológicos e laboratoriais, viabilizando, assim, um diagnóstico rápido, precoce e seguro.



 
Capítulo 5 40

Tabela 2: Arquivo de Brazilian Journal of Health Review, Relato de caso de Esclerose Lateral 
Amiotrófica (ELA) de início bulbar, 2020. Critérios de McDonalds revisados e adaptados. 

Para garantir o correto diagnóstico, pode-se utilizar métodos complementares 
como hemograma, provas de função renal (ureia e creatinina séricas), além de função 
hepática (ALT/TGP e AST/TGO séricas) e tempo de protrombina, para excluir outras 
patologias. Semelhantemente, o exame do liquor será exigido apenas para afastar outras 
doenças quando houver dúvida diagnóstica. Tais exames devem se apresentar na faixa de 
normalidade na ELA.

Tradicionalmente, utiliza-se a ENMG para verificar o envolvimento do NMI, pois 
permite a avaliação da velocidade de condução dos nervos motores, indicando se há 
presença de desnervação e fasciculação (MARQUES Jr, 2009). Ademais, a adição de 
técnicas especiais na ENMG, como a Estimulação Magnética Transcraniana, pode auxiliar 
no diagnóstico precoce, visto que detecta disfunções no NMS não expressas clinicamente 
(POUGET, 2006). 

Somado a isso, a Ressonância magnética (RM) é utilizada como método de 
neuroimagem para identificar sinais de degeneração do NMS. A partir desse exame, é 
possível observar pequenas perdas em giros e no Trato Córtico Espinal, além de alterações 
volumétricas do encéfalo em fases tardias de degeneração (ZUARDI, 2012). 

De acordo com o estudo feito por ROCHA et al. (1999), abordando achados na RM 
de 5 pacientes com ELA, foram encontradas alterações no trato corticoespinhal, indicando 
áreas triangulares de hiperintensidade de sinal espontâneo em T1 SE / MT com extensão 
do centro semioval para o córtex motor no giro pré-frontal. As anormalidades observadas 
indicam a lesão seletiva dos tratos piramidais, como demonstrado nas Figura 1 e 2.
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Figura 1: Arquivo de Arq Neuropsiquiatr, Magnetic Resonance Findings in Amyotrophic Lateral 
Sclerosis Using a Spin Echo Magnetization Transfer Sequence, 1999. A - Corte Axial Flair 
mostrando hiperintensidade nos tratos piramidais e no centro semioval. B - Axial T1SEMT: 
demonstra hiperintensidade nos tratos piramidais mais evidentes que nas imagens Flair. 

Figura 2: Arquivo de Arq Neuropsiquiatr, Magnetic Resonance Findings in Amyotrophic Lateral 
Sclerosis Using a Spin Echo Magnetization Transfer Sequence, 1999. A - Corte Axial Flair 

mostrando hiperintensidade nos tratos piramidais que se estende da cápsula interna para a 
região subcortical do giro pré-central. B: Axial T1/SE/MT: nenhum achado anormal.

Nos estágios iniciais da doença, em que pode haver sinais mínimos de disfunção, a 
ELA pode ser confundida com uma série de outras condições clínicas, com os respectivos 
diagnósticos diferenciais. Dentre eles, é possível citar outras doenças do neurônio motor, 
como a esclerose lateral primária, ou mesmo doenças estruturais, tóxicas/metabólicas, 
inflamatórias imunomediadas, hereditárias e infecciosas, como é o caso da infecção pelo 
vírus da imunodeficiência humana (HIV) (ZUARDI, 2012).

CONSIDERAÇÕES FINAIS
A ELA é uma das principais doenças neurodegenerativas, sendo o seu diagnóstico 

clínico evidente nos pacientes com longa evolução da doença e com sinais e sintomas 
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generalizados. Assim, com o objetivo de facilitar o diagnóstico precoce, foram acrescentados 
aos achados clínicos crônicos a presença de potenciais de fasciculações no ENMG, 
indicativos de desnervação aguda. Além disso, pode ser utilizada também a RM para se 
identificar sinais de degeneração do NMS, observando pequenas perdas em giros e no 
Trato Córtico Espinal, além de alterações volumétricas do encéfalo em fases tardias de 
degeneração. Demais exames podem ser solicitados para se excluir outras patologias e 
sanar eventuais dúvidas diagnósticas. 
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