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RESUMO:

Introducéo: A doenca do neurdnio motor é neurodegenerativa e a compreensdo dos seus
fatores prognosticos auxilia na promoc¢do de maior qualidade de vida aos pacientes. Fatores
epidemioldgicos, clinicos e nutricionais ja foram descritos na literatura internacional como
influenciadores da progressdo da doenca. Objetivo: Descrever fatores prognosticos
relacionados a mortalidade em pacientes com Doenca do Neurdnio Motor em ambulatério de
referéncia na Bahia. Metodologia: Trata-se de um estudo observacional, descritivo e
transversal, realizado através da coleta de dados em prontudrio e por ficha de coleta
estruturada acerca de caracteristicas epidemioldgicas, clinicas e avaliagdo nutricional do inicio
do acompanhamento e no momento da coleta. Foi realizada a classificagdo do estado
nutricional de acordo com os dados do peso na primeira consulta e a classificacdo nutricional
no momento da coleta, foi também registrado o tempo dos primeiros sintomas até a aplicacdo
de medidas paliativas. Resultados: Foram incluidos no estudo 27 pacientes, sendo 51,8%
homens e 41,8% mulheres, a populacdo observada tinha uma média de 55 anos ao
diagnostico, 33% possuiam trabalhos que exigiam esforcos fisicos anteriores a doenca. Néo
foram registrados pacientes com DFT e apenas 3,7% possuiam historico familiar de ELA. Foi
registrada perda de peso desde a primeira consulta tanto na pulagdo adulta como na idosa,
com 75% da populacdo idosa classificada como baixo peso e 27% da populacdo adulta
classificada como com algum grau de desnutricdo no momento da coleta dos dados. Ademais
81% da populacdo fazia uso de algum tipo de medida paliativa. Concluséo: Foi observada
distribuicdo semelhante dos fatores relacionados ao prognéstico em DNM, sendo observadas
algumas particularidades como idade mais precoce de estabelecimento, baixa prevaléncia de
ELA familiar e auséncia de deméncia frontotemporal. Foi observada importante perda de peso
entre os pacientes sendo mais pronunciada entre aqueles com a forma bulbar da doenca, fator
ja descrito como de mau progndstico. Foi retratado ainda que os pacientes que foram
submetidos a gastrostomia possuiam menor IMC na primeira avaliagdo em relacdo aos

demais.

Palavras-chave: Doencas Neuromusculares. Esclerose Amiodfica Lateral. Fator prognostico.

Cuidados Paliativos. Avaliacdo Nutricional.



ABSTRACT:

Introduction: Motor neuron disease is neurodegenerative and the understanding of its
prognostic factors helps to promote a better quality of life for patients. Epidemiological,
clinical and nutritional factors have already been described in the international literature as
influencing disease progression. Objective: To describe prognostic factors related to
mortality in patients with Motor Neuron Disease at a specialized outpacient care center in
Bahia. Methodology: This is an observational, descriptive and cross-sectional study, carried
out by collecting data from medical records and using structured forms to acess epidemiology
data, clinical characteristics, and nutritional assessment in two moments: the beginning of the
treatment and the time of assessment. The classification of the nutritional status was
performed according to weight data at the first medical appointment and nutritional
classification at the time of collection, the time from the first symptoms until the application
of palliative measures was as well registered. Results: Twenty-seven patients were included
in the study, 51.8% men and 41.8% women, the observed population had an average age of 55
years at diagnosis, 33% had jobs that required physical effort prior to the disease. There were
no patients with FTD and only 3.7% had a family history of ALS. Weight loss was recorded
in both the adult and elderly population, with 75% of the elderly population classified as low
weight and 27% of the adult population classified as malnutrition, during data collection. In
addition, 81% of the population used some type of palliative measure. Conclusion: A similar
distribution of factors related to prognosis in NMD was observed, some particularities were
seen such as earlier age of establishment, low prevalence of familial ALS and absence of
frontotemporal dementia. Significant weight loss was observed among patients, being more
pronounced among those with the bulbar form of the disease, a factor already described as
having a poor prognosis. It was also portrayed that the patients who underwent gastrostomy

had a lower BMI in the first evaluation compared to the others.

Keywords: Neuromuscular Diseases. Amyotrophic Lateral Sclerosis. Prognosis. Palliative

Care. Nutrition Assessment.



LISTA DE ABREVIATURAS E SIGLAS

AMP Atrofia Muscular Progressiva
DFT Demeéncia frontotemporal
DNM Doenca do Neurdnio Motor
ELA Esclerose Lateral Amiotrofica
ELP Esclerose Lateral Priméria
ENMG Eletroneuromiografia

IMC indice de massa corporal
NMI Neurdnio motor inferior
NMS Neurdnio motor superior

PBP Paralisia Bulbar Progressiva
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1 INTRODUCAO

O termo Doenca do Neurénio Motor (DNM) é amplamente utilizado para designar
sindromes clinicas que traduzem lesdo de neurénios motores, sendo elas: Esclerose Lateral
Amiotréfica (ELA), Atrofia Muscular Progressiva (AMP), Esclerose Lateral Primaria (ELP) e
Paralisia Bulbar Progressiva (PBP)'2. A mais frequente destas desordens é a ELA #*

Estas desordens sdo doencas neurodegenerativas decorrem da perda de neurdnios
motores e suas apresentacdes clinicas sdo heterogéneas a depender dos neur6nios motores
envolvidos e da sindrome clinica em questdo®. Na ELA, por exemplo, o acometimento
conjunto dos neurdnios motores superiores (NMS) e inferiores (NMI) leva as manifestacdes

de espasticidade, hiperreflexia, paresia e atrofia muscular 268

A prevaléncia mundial de DNM € de aproximadamente 4,5 casos por 100.000
pessoas’. Ja a ELA isoladamente tem incidéncia e prevaléncia variaveis correspondendo a 0,3
a 3,6 casos / 100.000 pessoas / ano e 1,0 a 11,3 casos / 100.000 pessoas, respectivamente®.
H& predominio de acometimento na populacdo do sexo masculino acima dos 60 anos de

idade® 11,

As doencas do neurbnio motor sdo em sua maioria de origem esporédica,
correspondendo a aproximadamente 90% dos casos, enquanto 10% tém origem genética
familiar. Pode-se destacar a mutagdo no gene SOD1 como a mais frequentemente associada
ao quadro de ELA familiar.245

As doencas do neurdnio motor sdo incuraveis e de velocidade de progressdo
amplamente diversa, com sobrevida estimada ap6s o diagnéstico variando entre meses e
décadas®. Todavia a média de sobrevida ap6s o diagnostico é de 3-5 anos'?. Diversos fatores,
quando presentes, ja foram relacionados a um pior prognéstico e dentre eles estdo: forma
bulbar da ELA®! idade avancada ao inicio dos sintomas'*?®, presenca de alteracdes

cognitivas associadas®>!” e a presenca de um estado nutricional inadequado®*8,



J& os fatores que se relacionam a melhores prognésticos e uma menor velocidade de
progressdo dos sintomas sdo: assisténcia multidiciplinar*!®, inicio precoce dos sintomas
precedendo os 25 anos®!4; além da aplicagdo de medidas paliativas. Estas possuem um papel
fundamental na manutencao da qualidade de vida dos pacientes; dentre elas podemos citar 0s
métodos de ventilacdo e vias alternativas para nutricdo dos pacientes, a exemplo da

gastrostomia31420,

Apesar da crescente producdo de dados epidemioldgicos na literatura envolvendo as
doencgas do neurénio motor e, principalmente a ELA, sdo escassas as produgdes cujo objetivo

envolva marcadores progndésticos.

Diante do exposto, o objetivo desse estudo é descrever o perfil clinico-epidemioldgico
de marcadores prognosticos dos pacientes com DNM em ambulatério de referéncia em
Salvador, Bahia. O conhecimento produzido com este trabalho pode contribuir para melhor
conhecimento epidemiolégico das DNM na populacéo brasileira e fornecer dados que possam
contribuir para construgéo de linha de cuidado baseada nas necessidades da nossa populacgéo.



2 OBJETIVOS

2.1- PRIMARIO
Descrever fatores prognosticos relacionados a mortalidade em pacientes com diagndstico de

Doenca do Neurdnio Motor acompanhados ambulatorialmente.

2.2 - SECUNDARIOS

1. Descrever as caracteristicas sociodemograficas, clinicas e estado nutricional da populacdo
analisada.

2. Relatar a sobrevida da populacéo avaliada.

3. Descrever a aplicacdo de medidas paliativas no acompanhamento multidisciplinar
ambulatorial.
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3 REFERENCIAL TEORICO

O termo doenca do neurénio motor (DNM) compreende um espectro de condicbes
neurodegenerativas nas quais had o acometimento progressivo dos neurdnios motores
superiores e inferiores. Dessa forma, manifestam-se sinais e sintomas motores que podem ser
provenientes de desenervacdo de regiGes bulbar, limbica, toracica, abdominal e ou

lombossacra. 2421,

Dentre as DNM estdo compreendidas a Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA), Atrofia
Muscular Progressiva (AMP), Esclerose Lateral Primaria (ELP) e a Paralisia Bulbar
Progressiva (PBP)}?. A  AMP caracteriza-se pelo acometimento dos neurdnios motores
inferiores, enquanto na ELP dos neurdnios motores superiores; ja na PBP os pacientes
apresentam acometimento principal dos neurdnios motores bulbares. Por fim, a ELA cursa
com um quadro em que ha acometimento conjunto dos neurdnios motores superiores e

inferiores!?,

As DNM apresentam uma prevaléncia global estimada em 4,5 por 100.000 pessoas e uma
incidéncia de 0,78 novos casos por 100.000 pessoas-ano, ja a taxa de mortalidade relacionada
a essas desordens ¢ estimada em 0,48 por 100.000 pessoas anualmentel. Nos ultimos anos, foi
observada uma tendéncia de aumento na incidéncia de DNM, fator que pode ser associado a

ao envelhecimento populacional global®.

Dentre as DNM a ELA é a mais frequente, com uma incidéncia global que varia de 0,3 a
3,6 cas0s/100.000 pessoas/ano e prevaléncia oscilando de 1,0 a 11,3 casos/100.000 pessoas®?.
No geral, a ELA apresenta distribuicdo homogénea globalmente, no entanto, alguns locais
como a Ilha de Guam, no Pacifico, se destacam pela elevada incidéncia®. Ha também certa
predilecdo pelo sexo masculino em uma razéo de aproximadamente 3:2 e a faixa etaria mais

atingida compreende, sobretudo, individuos a partir dos 60 anos® 1122,

A fisiopatologia da ELA ainda ndo foi completamente esclarecida, no entanto, diversos
processos celulares e moleculares ja foram associados ao estabelecimento e a progressao da
doenca. Dentre 0s eventos estdo mutagdes genéticas que atuam nos genes responsaveis pelo

processamento de RNA e proteostase’*. O ndo funcionamento desses processos acarreta a
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formacdo de espécies toxicas de RNA e agregados proteicos, como consequéncia desses
acumulos, diversos processos celulares sdo afetados, a exemplo do funcionamento
mitocondrial cuja falha resulta em estresse oxidativo. H& ainda, falhas no citoesqueleto, no
transporte celular e retracdo axonal, o que impede comunicacao adequada entre 0s neurdnios e
as células alvo, alem de defeitos no funcionamento da neurdglia acarretando entre outros

problemas na excitotoxicidade*?3.

A ELA familiar é associada, normalmente, a mutacGes autossdmicas dominantes dentre
as quais a mutacdo no gene SOD1 corresponde a 20% dos casos e € a mutagdo mais
frequente®®. Além disso, mutacdes no gene TARDBP, FUS e C9ORF72 também s&o

frequentemente encontradas em pacientes com a forma familiar de ELA®.

Na ELA, os processos fisiopatoldgicos descritos acometem tanto os neurbnios motores
superiores como inferiores e na maior parte dos pacientes, 0s neurdnios motores espinais sao
predominantemente afetados®. J4 em uma minoria dos pacientes, é observado o
estabelecimento bulbar, no qual os musculos bulbares, envolvidos na respiracdo, fala,

degluticdo e movimentagéo da lingua sdo os mais afetados?®2223,

Os sinais e sintomas apresentados pelos pacientes séo diversos e variam de acordo com o
comprometimento causado aos motoneurdnios. A perda de NMI leva ao surgimento de
sintomas como atrofia muscular, fraqueza e fasciculacGes enquanto a degeneracdo dos NMS
provoca espasticidade e hiperreflexia na musculatura afetada.?'31%2% Ha ainda manifestacoes
clinicas extra habituais como o envolvimento cognitivo, incluindo a deméncia frontotemporal
(DFT);  manifestacbes psiquiatricas como desinibicdo e depressdo, além de outras

manifestacdes motoras como o parkinsonismo®?2L.

O diagndstico dos pacientes € realizado com base em aspectos clinicos e pautado em
critérios diagndsticos bem estabelecidos, dentre eles estdo os critérios de El Escorial,
definidos inicialmente pelo comité de doencas do neurdonio motor(DNM) da Federagéo
Mundial de Neurologia em 1990 revisados em 19982,
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Os critérios revisados de EI Escorial sdo utilizados na préatica clinica atualmente e
classificam os pacientes como com diagndstico definido, provavel, possivel ou suspeito de
ELA"*(Quadro 01).

Quadro 01- Critérios revisados de El Escorial, para diagnostico de ELA, 1998.

Diagndstico Definido Provavel Clinicamente Possivel Suspeito
provavel
com suporte
laboratorial
NMS + NMI NMS+ NMI NMS + NMI NMS + NMI NMS ou NMI
em 3 regides em 2 regides em 1 regido em 1 regido ou em 1 regido
NMS em 2 ou
Comprometimento NMS ou NMI | NMS ou NMI | NMI associado | mais regiGes NMS ou NMI
em mais de 3 em mais de 2 | adesenervacdo | ou NMI rostral em 1 regido
regioes regioes aguda em mais a NMS
de 2 membros
na ENMG

Legenda: NMS- neurdnio motor superior; NMI: neur6nio motor inferior; ENMG: eletroneuromiografia.

Fonte: Federacdo Mundial de Neurologia, 1998.

A avaliacdo dos pacientes ainda pode se amparar recomendacdes de Awaiji, estabelecidas
no Japao em 2008, com a finalidade de viabilizar diagndsticos mais precoces, uma vez que a
média de intervalo entre o inicio dos sintomas e a defini¢cdo do quadro para determinagdo do
tratamento chega a uma média de 12 meses®>?5. O proposto por esse modelo é que os exames
eletrofisiologicos sejam mais valorizados e que achados de potenciais de fasciculagdo
associados a sinais de reinervacdo na ENMG sejam considerados como indicativos de

comprometimento do NMI%(quadro 02).

Quadro 02- Critérios de Awaji, 2008.

Diagnéstico Definido Provavel Possivel Suspeito
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Comprometimento

Sinais clinicos ou
eletrofisiologicos:
NMI + NMS na
regido bulbar e em
mais 2 regides
ou

3 regides espinais

Sinais clinicos ou
eletrofisiologicos:
NMI + NMS em
ao menos 2 regids
com
comprometimento

rostral em NMS

Sinais clinicos ou

eletrofisiologicos:

NMS ou NMI em
ao menos regides
ou
NMS rostral aos
sinais de NMI

Sinais clinicos ou
eletrofisiologicos
em NMI

Legenda: NMS- neurdnio motor superior; NMI: neurénio motor inferior.

Fonte: International Federation of Clinical Neurophysiology, 2006.

Uma proposta mais recente de critérios diagndsticos para ELA ¢ a dos critérios de Gold
Coast, propostos em 2019 com o objetivo de reduzir a complexidade diagnostica e aumentar a
sensibilidade, detectando assim casos mais precoces da doenca. Por estes critérios 0s
pacientes investigados sdo classificados em duas categorias: ELA e ndo ELA. Essa
classificacdo pode ser realizada tanto com base em comprometimento motor progressivo em
pacientes previamente higidos documentado pela historia clinica do paciente ou por avaliacdo

médica?’~?°(quadro 03).

Quadro 03- Critérios de Gold Coast, 2019.

Diagnostico ELA N&o ELA

Disfuncdo de NMS+ NMI em pelo
menos uma regido corporal. Ou Auséncia de sinais suficientes para
disfuncdo em NMI em pelo menos diagnostico.
2 regibes evidenciada por exame
fisico ou ENMG.
Exclusdo de diagndsticos

diferenciais.

Legenda: NMS- neurdnio motor superior; NMI: neurénio motor inferior; ENMG: eletroneuromiografia.

Fonte: Federacdo Mundial de Neurologia, 2019

Apbs o diagndstico, € indicado seguimento com equipe multidisciplinar especializada,
elemento que ja foi retratado como associado a melhores prognosticos'*°. Outros fatores de
bons progndsticos ja foram relatados; dentre eles, a idade de inicio dos sintomas, uma vez que
a ELA Juvenil (inicio dos sintomas até os 25 anos) é associada a taxas mais lentas de
progressdo®!4. Entre os fatores clinicos de bom progndstico destacam-se o estabelecimento
espinal da doenca®!4, predominancia de acometimento dos NMS® e aplicacdo de medidas

paliativas, como gastrostomia e métodos de ventilagéo.
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Em contrapartida, a presenca de certas condi¢Bes é relacionada a progressdo acelerada da
doenca, a exemplo do estabelecimento bulbar, no qual a sobrevida média dos pacientes € de
aproximadamente 2 anos apds o diagnostico®!4. Outros fatores clinicos de pior prognostico
sdo a predominéncia de acometimento em NMI® e comprometimento cognitivo associado a

condicdo, com énfase para o quadro de deméncia frontotemporal (DFT)%1417,

Um importante marcador prognoéstico para ELA é o estado nutricional do paciente. A
desnutricdo, a reducdo no indice de massa corpérea (IMC) para valores abaixo de 18,5 ou
22,0 kg/m2 (para adultos e idosos, respectivamente) e/ou perda de peso acima de 10% (27),
sdo sinais de declinio do estado nutricional e fatores ja associados a maiores taxas de

mortalidade na populagdo com DNM"18,

A desnutricdo é um estado resultante da falta de ingestdo ou absorcéo de nutrientes que
leva a alteracdo da composicao corporal e provoca reducdo da capacidade fisica e mental do
afetado. Ela pode decorrer de fome, doenca ou envelhecimento avancado®. A desnutricio,
presente em 15 a 55% dos portadores de ELA332 decorre de miltiplos fatores como:
disfagia, falhas na mastigacdo, baixa ingesta e hipermetabolismo que se instala pela reducéo
da capacidade vital respiratoria; danos no funcionamento das mitocondrias e por atividade do
sistema nervoso simpatico. Um instrumento utilizado para acompanhamento nutricional é o
indice de massa corporal(IMC), calculado através do peso e altura dos pacientes que sdo
aplicados na formula: IMC (Kg/m?)= Peso (Quilogramas)/ Altura® (metros?)®33, A partir
desse célculo, pontos de corte podem ser delimitados para classificagdo dos individuos em
seus respectivos estados nutricionais. A classificagcdo proposta pela Organizacdo Mundial da
Saude, em 2000 classifica o estado nutricional de individuos adultos em: desnutrigéo,
eutrofia, pré-obesidade e obesidade (quadro 04). Ha ainda outra classificacdo proposta pela
Organizacdo Pan Americana da Saude (OPAS), utilizada para classificar o estado nutricional
de individuos idosos, com idade igual ou superior a 60 anos, classificando-0s como em baixo

peso, eutrofia, sobrepeso e obesidade®*(quadro 05).
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Quadro 04- Classificacdo nutricional para adultos de acordo com o IMC. Organizacao
Mundial da Saude, 2000.

IMC (Kg/m?) Estado nutricional
<16,0 Desnutricdo grau Il
16,0 - 16,9 Desnutrigdo grau 1l
17,0-18,4 Desnutrigéo grau |
18,5-24,9 Eutrofia
30,0-34,9 Obesidade grau |
35,0-39,9 Obesidade grau Il
>40 Obesidade grau 11

Fonte: Organizacdo Mundial da Saude

Quadro 05- Classificagdo nutricional para idosos de acordo com o IMC. Organizagdo Pan

Americana da Saude

IMC (Kg/m?) Estado nutricional
<230 Baixo peso
>23,0e<28,0 Eutrofia
>28 ¢ <30 Sobrepeso
>30 Obesidadde

Fonte: Organizacdo Pan Americana da Saude

O IMC ¢é um indicador j& associado ao prognostico de pacientes com ELA. Ja foi
apontada, por exemplo, a associacdo entre a reducdo de cada unidade de indice de massa
corporea dos pacientes com diagndstico de ELA a um aumento de 20% no risco de 6bito™®.
Além disso, esse dado pode ser utilizado como pardmetro para implementacdo de medidas de
apoio nutricional, visto que pacientes cujo IMC<18,5 (kg/m?) possuem indicagdo para

nutrigdo enteral®.

As medidas terapéuticas determinadas para os pacientes com ELA pelo Ministério da
Saude do Brasil, também s&o validas para as demais DNM ja relatadas: AMP, ELP e PBP*2,
Dentre elas, estd inclusa a administracdo de riluzol, medicamento que ja se provou eficaz no

aumento da sobrevida de pacientes com DNM!24 Além de medidas ndo medicamentosas
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como: suporte ventilatério com métodos de ventilagdo mecénica invasiva e ndo invasiva,
terapia de expansdo pulmonar com uso de AMBU, remocdo de secrec¢des bronquicas, suporte
nutricional com prescricdo de dieta e vias alternativas para nutricdo (a exemplo da
gastrostomia endoscoOpica percutdnea, caso considerado necessario), além de fisioterapia
motora e respiratoria e acompanhamento fonoaudioldgico auxiliando nos quadros de disfagia
e disartria que progridem com a doenca®?.

Tendo em vista que as DNM sdo degenerativas e incuraveis o tratamento visa promover
maior qualidade de vida e melhorar o prognostico dos pacientes. Com esse objetivo, o estudo
acerca dos fatores progndsticos associados a essas condicbes permite aprimorar o
conhecimento acerca da historia natural dessas doencas, ainda ndo completamente elucidada,
além de possibilitar o achado de possiveis alvos de futuras intervencgdes terapéuticas com
objetivo de atenuar o declinio funcional e proporcionar maior qualidade de vida aos
pacientes*. Apesar da importancia, os dados sobre fatores prognésticos em DNM no Brasil

S80 escassos.
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4 MATERIAIS E METODOS

4.1 Desenho do estudo:

Trata-se de estudo observacional, descritivo e transversal.

4.2 Local e periodo:

Foi desenvolvido no Ambulatorio de Doencgas Neuromusculares, localizado na Escola
Bahiana de Medicina e Saude Publica (EBMSP) no bairro de Brotas, na cidade do Salvador —
Bahia no periodo de setembro de 2021 a setembro de 2022 com pacientes portadores de DNM.

O Ambulatério de Doengas Neuromusculares da EBMSP € um servigo especializado que
funciona com atendimento integrado e concomitante ao paciente com mdltiplas especialidades:

neurologia, fisioterapia motora e respiratoria, fonoaudiologia, nutri¢do, psicologia e enfermagem.

4.3 Selecdo amostral:

Foi colhida uma amostra de conveniéncia composta por todos 0s pacientes que estdo
em acompanhamento no Ambulatério de Doengas Neuromusculares da EBMSP por DNM e

preencheram os critérios de incluséo.

4.4 Critérios de inclusao:

e Serdo incluidos pacientes com diagndstico de DNM definida, provavel ou possivel
segundo os critérios revisados de EL escorial.’

e Pacientes com idade acima de 18 anos, matriculados no Ambulatério de Doencas
Neuromusculares.

e Pacientes que concordem em participar do estudo mediante assinatura do Termo de

Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) e resposta ao questionario da pesquisa.
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4.5 Critérios de exclusao:

e Pacientes sem documentacdo de pontos avaliados na ficha de coleta de dados.

4.6 Fontes e instrumentos de coleta de dados:

A coleta dados foi realizada de maneira retrospectiva, pela analise de prontuério dos
pacientes matriculados no Ambulatério de Doengas Neuromusculares e através de ficha
estruturada de coleta de dados referente a caracteristicas sociodemograficas (idade, sexo, raca,
procedéncia e escolaridade), caracteristicas clinicas (diagndstico fenotipico, idade ao primeiro
sintoma, inicio do acompanhamento no ADAB, primeiro sintoma, tipo de estabelecimento da
doenca, predominio de acometimento de NMI ou NMS, presenca de comprometimento
cognitivo associado, histérico familiar de DNM e medicacdes em uso), estado nutricional
(indice de massa corpdrea, classificacdo nutricional de acordo com a classificacdo da
Organizacdo Mundial da Saude ou Organizacdo Pan Americana da Salde, para individuos
idosos, calculado no inicio do seguimento no ambulatério e no momento da avaliagdo) e
aplicacdo de medidas paliativas (gastrostomia, uso de dispositivo bolsa-valvula méscara

(AMBU®) e uso de ventilador de pressdo positiva bifasica nas vias aéreas (BiPAP)).

4.7 Analise de Dados:

As variaveis foram descritas com medidas de tendéncia central e dispersdo (variaveis
continuas) e medidas de frequéncia simples e percentual (varidveis qualitativas). Foram
descritos fatores epidemiologicos, clinicos, nutricionais e a sobrevida da populacdo analisada.
A analise de dados foi realizada utilizando do Statistical Package for Social Sciences (SPSS),
versdo 25.0 (IBM Corp, NY, Estados Unidos).

4.8 Aspectos éticos:
A coleta dos dados s6 foi iniciada apos parecer de aprovagio do Comité de Etica da
Fundacdo Bahiana para o Desenvolvimento das Ciéncias sob o numero de protocolo

5.291.883 (Anexo A). Os pacientes foram convidados a participar de maneira voluntaria do
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estudo e foram informados detalhadamente sobre os objetivos e beneficios da pesquisa e terdo
a garantia da preservacgéo de suas identidades.

Todos que aceitaram participar do estudo assinaram o Termo de Consentimento Livre
e Esclarecido (TCLE) elaborado para essa pesquisa em conformidade com as orientacoes
apresentadas na Resolugdo 466/2012 do Conselho Nacional de Salde e sera entregue uma via

a todos os participantes.

N&o existe remuneracdo estabelecida para participar desta pesquisa, € nenhuma
despesa adicional esta prevista por participar dela. Os dados coletados durante a pesquisa
serdao mantidos pelo pesquisador em forma fisica e em arquivo digital em computador préprio,
de uso exclusivo, por um periodo de 5 anos. Apo6s o término do estudo estes dados serdo

descartados pelo pesquisador.

Os pacientes continuaram sendo acompanhados pelo servi¢o ap6s o final da pesquisa e

0S resultados obtidos serao divulgados ao publico.



5 RESULTADOS:

Foram analisados 27 pacientes matriculados no Ambulatério de Doencas
Neuromusculares da EBMSP, sendo 13 mulheres (48,14%) e 14 homens (51,86%). A média
de idade da populacdo foi de 56,74 anos com desvio padrdo de 11,3, enquanto a média de
idade ao diagndstico foi de 55,03 anos e desvio padrdo de 11,12. Ndo houve casos de ELA
juvenil. Em relacdo a escolaridade 3 pacientes ndo possuiam nenhum grau de escolaridade,
10 completaram o Ensino Fundamental, 10 completaram o Ensino Médio e 4 tinham ensino
superior completo (Tabela 01). Ja em relacdo a ocupacdo prévia a doenca, 9 pacientes
(33,33%) referiram ter trabalhado em cargos que exigiam esforco fisico, sendo 4 em trabalhos
domeésticos, 1 com agricultura familiar, 1 como operador de maquinas, 1 minerador e um

como pedreiro.

Tabela 1. Perfil epidemioldgico dos pacientes acompanhados no ADAB marcgo-setembro de 2022

Variavel (n) Percentual
Sexo

Masculino 14 51,80%

Feminino 13 48,10%

Idade ao diagndstico:

>25 anos 0 0%
25-49 anos 7 25,90%
50-59 anos 9 33,30%

>60 anos 11 40,70%

Escolaridade:
Sem instrucédo 3 11,10%
Ensino Fundamental 10 37%
Ensino Médio 10 37%
Ensino Superior 4 14,80%

Fonte: proprio autor

Em relacdo ao perfil clinico dos pacientes analisados, todos possuiam diagndstico de
ELA sendo 25 com esse fendtipo (92,59%), 1 com fendtipo de PBP (3,70%) e 1 com fendtipo
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de AMP (3,70%), sendo o tipo de acometimento espinal em 20 pacientes (74,07) e bulbar em
7 (25,92%) (Gréfico 01).

Gréfico 01. Tipo de acometimento dos pacientes com DNM acompanhados no ADAB

marco-setembro 2022

= ELA espinal = ELA bulbar

Fonte: Proprio autor.

Quanto ao acometimento dos neurénios motores, o predominio de lesdo em NMI e o
predominio de lesdo no NMS representaram 18,51% e 33,33% dos casos respectivamente,
enguanto o acometimento matuo de NMI e NMS correspondeu a 48,14% dos casos (Grafico

02). Apenas 1 paciente possuia historico familiar de ELA.

Gréfico 02. Predominio de acometimento dos neurdnios motores dos pacientes

acompanhados no ADAB marc¢o-setembro 2022

B

= NMS = NMI = NMI/NMS

Fonte: Préprio autor.
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Nenhum dos pacientes incluidos na pesquisa possuia comprometimento cognitivo
associado a doenca descrito em prontuario. Nao houve avaliacdo cognitiva dos pacientes

motivada pelo estudo.

Dos 27 pacientes acompanhados 24 tinham registros dos dados antropométricos ao
inicio do acompanhamento. Na analise do IMC realizada na primeira consulta no ADAB 0s
pacientes com menos de 60 anos tiveram um IMC médio de 25,75Kg/m? +4,04, ja os idosos
tiveram em primeira avaliagio IMC médio de 25,94 Kg/m? +3,50. J4 no momento da coleta
dos dados a média de IMC dos néo idosos foi 2,31 Kg/m? menor, sendo de 23,41 +5,35,
enguanto nos pacientes idosos também caiu na segunda analise para uma média de 22,81
Kg/m? +4,25. O tempo médio entre as duas analises foi de 23,04 meses com desvio padrio de
13,6 meses (Tabela 02).

Tabela 02. Perfil e evolucdo nutricional dos pacientes do inicio do acompanhamento até

a coleta dos dados

Inicio do acompanhamento Avaliacdo durante a coleta

Dados
no ADAB dos dados
IMC pacientes >60 anos 25,94+3,5 22,81 £4,25
IMC pacientes <60 anos 25,75 +4,04 23,41 + 5,35
Classificacdo nutricional adultos:
Desnutri¢do grau Il 0 2 (16,6%)
Desnutrigdo grau Il 0 0
Desnutrigdo grau | 1 (8,3%) 1 (8,3%)
Eutrofia 6 (50%) 4 (33,3%)
Sobrepeso 3 (25%) 2 (16,6%)
Obesidade grau | 1 (8,3%) 2 (16,6%)
Obesidade grau Il 1 (8,3%) 0
Classificacao nutricional idosos:
Baixo peso 1 (9%) 9 (81,1%)
Eutrofia 9 (81,8%) 2 (18,1%)
Obesidade 1 (9%) 1 (9%)

Fonte: Proprio autor.
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Em 95,8% da amostra houve queda de IMC entre as duas analises com valores mais
expressivos a medida que o tempo entre a primeira e segunda aferi¢cdo se alargou. Um Unico
paciente, portador de gastrostomia ha 7 meses, apresentou aumento de 1,65Kg/m? na segunda

analise (Gréfico 03).

Grafico 03. Valores de IMC de cada paciente participante da pesquisa na primeira

consulta e no momento da coleta dos dados

m [MC 1° consulta ® |MC no momento da coleta dos dados
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Fonte: proprio autor

Em relacdo a aplicacdo de medidas paliativas, dos 27 pacientes 7 (25,92%) realizaram
gastrostomia, 22 faziam uso de AMBU (81,48%) e 17 faziam uso de BiPAP (62,96%). O
tempo médio do inicio dos sintomas até a aplicagdo das medidas paliativas foi de 32 18,6
meses para gastrostomia, 38 41,10 meses para utilizacdo do AMBU e 49 +43,97 meses para
uso do BiPAP.

Dos 7 pacientes submetidos a gastrostomia, 3 tinham ELA bulbar e a média de tempo
do inicio do acompanhamento deles até a aplicacdo desta medida paliativa foi de 22,3 meses
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16,64, j& entre os pacientes com ELA espinal o tempo médio até a aplicacdo da mesma
medida foi de 37,8 meses +17,57. Ainda dentre os pacientes submetidos a gastrostomia, o
IMC médio na primeira avaliacdo foi de 24,69 4,96, enquanto 0s que ndo passaram pelo
mesmo procedimento até o momento da coleta dos dados tinham IMC médio na primeira
avaliacdo de 26,34 +3,20 (Gréfico 04).

Grafico 04. Tempo em meses desde o diagnostico até a aplicacdo de medidas paliativas

em pacientes com ELA espinal e ELA bulbar.

70
60
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40
30
2
1
0

AMBU BiPAP GTT

o

o

M ELA espinal m ELA bulbar

Legenda: AMBU- dispositivo bolsa-valvula méascara; BiPAP- ventilador de pressdo positiva bifasica nas vias
aéreas; GTT- Gastrostomia.

Fonte: Proprio autor.
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6 DISCUSSAO:

Sendo a Doenca do Neur6nio Motor uma condi¢do de carater neurodegenerativo, o
conhecimento acerca dos fatores prognosticos permite um cuidado de forma mais direcionada
as necessidades e a velocidade de evolucdo do quadro de cada paciente. Foi observado no
estudo uma distribuicdo geral dos fatores prognosticos dos pacientes com DNM semelhante as

descritas em outras localidades.

A idade ao diagnostico, descrita na literatura como por volta da 6% década de vida em
estudos conduzidos Alemanha, Italia e EUA , no entanto, apareceu cerca de 5 anos mais cedo,
como observado na China®¥1>%  fator que pode apontar para um estabelecimento mais
precoce da doenca por conta de maior exposicdo a fatores de risco ja descritos na literatura
como vulnerabilidade socioecondmica e trabalhos que envolvam esforcos fisicos
extenuantes®. Cerca de 1/3 dos pacientes presentes no estudo relataram ter como ocupagéo
prévia a doenca trabalhos que envolviam grandes esforgos fisicos, como por exemplo trabalho
como pedreiro e na agricultura familiar. Entretanto, vale ressaltar, que a idade mais tardia de
estabelecimento dos sintomas ja foi relatada na literatura como um fator de mau
prognostico®. Ainda em relagdo a idade, ndo foram observados pacientes com ELA juvenil,
ou seja, com o diagnostico prévio aos 25 anos, condicdo considerada como fator de bom

prognostico®.

Foi observada leve predominancia de DNM entre pacientes do sexo masculino o que é
congruente com os dados encontrados na literatural. Em relagdo a escolaridade dos pacientes
analisados, a predominancia de pessoas com apenas Ensino Médio Completo ou Ensino
Fundamental pode refletir uma vulnerabilidade social dessa populacdo, ou ainda ser um

reflexo da escolaridade da populagdo adulta no Nordeste brasileiro*.

Quanto aos fatores clinicos, a ELA espinal foi predominante sobre a ELA bulbar, fator
ja descrito na literatura como associado a piores progndsticos nos quais os primeiros sintomas
relatados sdo disartria e disfagia®>®2t. Foram encontrados dois fenotipos além da ELA cléssica:

a Paralisia Bulbar Progressiva e a Atrofia Muscular progressiva, ambas raras e descritas na
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literatura como em menos de 5% dos casos relatados, valor compativel com o encontrado no

nosso estudo 7.

Em relagéo ao tipo neuronal predominantemente afetado, foi observado que a maioria
dos pacientes apresentava acometimento mutuo de NMI e NMS, dado concordante com o
relatado na literatura®t. Em relagdo ao acometimento isolado de um grupo neuronal, foi mais
evidente a presenca de acometimento predominante isolado de NMS, dado também descrito
na literatura?!.Ja a presenca de ELA familiar, descrita na literatura como compreendendo até
10% dos casos, foi observada em apenas 3,7% dos casos analisados®, esse fato pode ser
explicado pela falta de conhecimento dos pacientes acerca das condi¢des clinicas de seus

familiares ou ainda ser reflexo do tamanho amostral avaliado.

Nédo foi relatada a presenca de quadros demenciais em nenhum dos pacientes
analisados, porém na literatura ha registros de associacdo da Esclerose Lateral Amiotrofica
com o quadro de Deméncia Frontotemporal variando de 4%-25% dos casos®!*. Os dados
podem refletir uma amostra reduzida, ser consequéncia da idade mais jovem da populacédo

avaliada em comparacdo a demais estudos ou ainda refletir uma tendéncia dessa populaco® 2.

A assisténcia multidisciplinar, uma medida descrita como fator de bom
prognostico’*!®, fica evidente no funcionamento integrado e multidisciplinar do ambulatorio
bem como na indicacgdo e aplicagdo precoce das medidas paliativas, como a gastrostomia, a
qual foi observada em uma porcentagem da populacdo semelhante a encontrada em estudos de
fatores prognoésticos em DNM conduzidos em centros de referéncia na Alemanha e muito

superior ao encontrado em estudos conduzidos na China®’.

A gastrostomia leva a aumento de sobrevida dos pacientes®?, porém apesar de ser
recomendada em fases mais precoces da doenca, j& traduz um estado de evolu¢do mais
avancado do quadro no qual o paciente apresenta consumo das reservas energéticas e possivel
acometimento bulbar resultando em disfagia®®. Esta por sua vez, consiste na principal causa

de alteracdo do estado nutricional dos pacientes com DNM®*® e é uma indicagdo para
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realizacdo da gastrostomia percuténea cuja finalidade é fazer o paciente alcangar ou manter a
eutrofia, ja que a desnutricdo é considerada um fator de mau prognostico da doenca®. Foi
observado no presente estudo uma evolucgéo cerca de 10 meses mais rapida para indicacao de
gastrostomia entre os pacientes com ELA bulbar comparado aos pacientes com ELA espinal,

reforcando o dado de pior prognostico para pacientes com ELA bulbar3323%,

Ainda em relacdo ao estado nutricional, a pesquisa torna evidente a perda importante
de peso dos pacientes ao longo da evolucéo da doenca, perdas de peso maiores de 5% do peso
usual dos pacientes ja foram descritas como capazes de duplicar o risco de morte em pacientes
com DNM, O estado nutricional é considerado na ELA como fator progndstico, sendo
sobrepeso e obesidade considerados fatores de bom prognostico na evolucdo dessa
doencal*®23", No presente estudo, apenas um paciente apresentou aumento nos valores de
IMC entre as duas avalia¢des, sendo classificado nas duas analises como com obesidade grau
I, esse paciente havia sido submetido a gastrostomia ha 7 meses, podendo sugerir que o ganho
de peso foi proveniente do procedimento, ou ainda apontar para a obesidade como fator
protetor da deplecdo de reservas energéticas na DNM. Pesquisas clinicas ja apontaram que o
indice de massa corporal ao estabelecimento da doenca esta relacionado diretamente a
mortalidade dos pacientes, sendo valores de IMC menores do que 24kg/m?, descritos como
fator de pior progndstico®>*, Dentre os pacientes analisados 1/3 tinham o IMC menor que
24Kg/m? na primeira avaliacio e 1/3 deles foram submetidos a gastrostomia posteriormente,
sugerindo uma evolucdo mais rapida do quadro. Foi observada ainda, uma menor média de
IMC no inicio da doenga entre os pacientes que mais tarde tiveram que ser submetidos a

gastrostomia.

No que diz respeito as demais medidas paliativas analisadas, aplicacéo de dispositivo
bolsa-valvula-méscara e BiPAP foram observadas em uma por¢cdo mais expressiva da
populacdo. A utilizacdo de dispositivo bolsa-valvula-mascara, aplicada em mais de 80% da
populacéo analisada, objetiva aumentar a capacidade de insuflagdo pulmonar, sendo um fator
que melhora o prognostico dos pacientes®®. Em relagdo ao uso do BiPAP, também utilizado
em mais de 50% da populacdo analisada no presente estudo, foi relatado na literatura maior

sobrevida entre aqueles que usavam o dispositivo em relacdo aos que nao faziam uso e que a
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medida seria capaz de melhorar a qualidade de vida desses pacientes®®4? Estudos ainda
sugerem que a aplicacdo precoce dessa medida, quando o0 paciente encontra-se com
Capacidade Vital Focada ainda maior ou igual a 80%, seria também um fator de melhor
prognostico®. No presente estudo foi observado que a indicagdo dessa medida foi mais
precoce dentre os pacientes com ELA bulbar ocorrendo em média na metade do tempo em

relacdo aos pacientes com diagndstico de ELA espinal

O estudo teve como limitagdes o tamanho da amostra coletada que pode néo refletir
fielmente as caracteristicas da populagdo com DNM em toda a Bahia, além disso, mesmo que
a coleta tenha sido realizada em um centro de referéncia os pacientes foram analisados em um
centro unico. O carater retrospectivo dos dados coletados os tornam sujeitos a vieses de
informac&o, ja o carater transversal do estudo traz limitagBes & analises mais aprofundadas
quanto ao grau de influéncia dos fatores progndsticos na mortalidade dos pacientes com
diagnostico de DNM. No entanto, os dados revelam um panorama inédito sobre a

distribuicdo dos fatores prognoésticos dos pacientes com DNM na Bahia.
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7 CONCLUSOES:

Dessa forma, pode-se concluir através do presente estudo que ha uma distribuicéo
semelhante dos fatores epidemioldgicos que influenciam no progndstico de DNM em
pacientes na Bahia, em relagdo aos estudos em demais paises. Foram observadas algumas
particularidades da regido, como estabelecimento mais precoce da doenca, e foi registrada
uma parcela importante de pacientes com ocupacdo prévia a doenca relacionada a trabalhos
bracais. Ja os fatores clinicos analisados ndo mostraram a DFT associada ou ELA juvenil, mas
revelaram um caso de ELA familiar. Em relacdo aos fatores nutricionais, importante perda de
peso foi relatada entre a maior parte dos pacientes, especialmente nos idosos. Presenca de
desnutricdo ao inicio do quadro, fator de pior progndstico também foi evidenciada, o tempo
até a aplicacdo das medidas paliativas foi muito variavel entre os pacientes, mas se mostrou
em média, menor naqueles pacientes com diagnéstico de ELA bulbar, bem como nagueles

com IMC>24 na primeira avaliacao.

A descricdo do perfil de distribuicdo dos fatores progndsticos em pacientes com
Doenga do Neurénio Motor em um centro de referéncia na Bahia permite um maior
conhecimento acerca das caracteristicas da populacdo, bem como permite que seja

desenvolvido um cuidado mais direcionado a essa populacéo.
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APENDICE A. TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO (TCLE)
Resolucédo n°® 466, de 12 de dezembro de 2012 - Conselho Nacional de Salde

O Sr.(a) esta sendo convidado(a) a participar como voluntario(a) da pesquisa intitulada
“Fatores prognosticos relacionados a mortalidade em doenga do neurbnio motor em
ambulatorio de referéncia na cidade de Salvador- Bahia” sob responsabilidade das
pesquisadoras Adriele Ribeiro Franga Viriato, médica neurologista e Isabela Mascarenhas de
Andrade, aula do curso de Medicina da EBMSP. Este estudo ocorrerd no ambulatdrio de
doencas neuromusculares da EBMSP. A participacdo nesse estudo acontecera apOs sua
autorizacdo. Caso aceite fazer parte do estudo este documento conterd duas vias, uma sua e

outra do pesquisador responsavel: Isabela Mascarenhas Andrade.

O objetivo da pesquisa é descrever a sobrevida dos pacientes com diagndstico de doenca
do neurbnio motor, o perfil clinico destes pacientes e seus fatores de melhor ou pior
prognostico. Para pesquisa, serd preenchida uma ficha de coleta dos dados e sera feita
pesquisa de dados nos prontudrios.

Essa pesquisa é importante pois existem poucos dados sobre o perfil dos pacientes e 0s
fatores que podem impactar na evolucdo das doencgas do neurénio motor no Brasil, bem como
na Bahia. Assim sendo, este estudo pode auxiliar na melhora do cuidado e do tratamento dos
pacientes com Doenca do neur6nio motor.

Durante o estudo, os pesquisadores avaliardo seu prontudrio e vocé respondera
verbalmente a um questionario. Fica garantida a protecdo da sua identidade e o sigilo de todas
as informacGes colhidas de acordo com as normas propostas pelo Conselho Nacional de
Saude (CNS) na Resolucdo 466/12. Os dados coletados podem ser publicados em revistas
cientificas ao término da pesquisa. Sua participacdo é voluntéaria e vocé pode se recusar a
participar da pesquisa ou desistir de participar e retirar o seu consentimento quando desejar.
Sua recusa ndo trara nenhum prejuizo para a sua relacdo com as pesquisadoras ou com a
instituicdo na qual é acompanhado. O senhor(a) ndo terd nenhum custo ou ganho financeiro.
As pesquisadoras poderdo ser contatadas pelo telefone (77) 99975-4643 ou pelo e-mail
isabelaandrade19.1@bahiana.edu.br. Davidas podero ser esclarecidas pelo Conselho de Etica
em Pesquisa da EBMSP no endereco Avenida D. Jodo VI, 275, Brotas, CEP 40290-000,
Salvador—Bahia ou telefone (71) 3276-8225 ou pelo e-mail cep@bahiana.edu.br.

Caso deseje participar, sera necessaria sua assinatura no campo abaixo, concordando e

autorizando o acesso aos dados registrados no seu prontuario de atendimento e aplicacdo da
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ficha para coleta de informagdes, bem como com uma possivel publicacdo destes dados em
revistas cientificas. Suas duvidas sobre o0 projeto e sua participacdo podem ser retiradas agora

ou a qualquer momento.

Esse documento (TCLE) contém duas vias de igual contetdo, sendo que uma ficara
com o pesquisador e a outra com o paciente participante da pesquisa.

Desde ja agradecemos!

Eu, , estou de acordo com a

participacdo no estudo descrito acima. Eu fui devidamente esclarecido quanto os objetivos da
pesquisa e 0s possiveis riscos envolvidos na minha participagdo. Os pesquisadores me
garantiram disponibilizar qualquer esclarecimento adicional durante o curso da pesquisa e 0

direito de desistir da participacdo a qualquer momento.

Salvador, de de 2021.
(Assinatura) (Impressao digital)
Orientadora Orientanda

CONSELHO DE ETICA EM PESQUISA — CEP EBMSP

Endereco: Avenida Dom Jodo VI, 275, Brotas CEP: 40290-000 UF: BA

Municipio: Salvador Telefone: (71) 3276-8225 E-mail: cep@bahiana.edu.br
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APENDICE B. INSTRUMENTO PARA COLETA DE DADOS -

Ficha para coleta de dados dos pacientes com Doenca do Neurénio Motor:
Nome:

Numero do prontuério (registro):

Data de nascimento:___ / /  ldade: Sexo:()F ()M

Procedéncia:

Raca/Cor auto declarada: ( ) branca ( ) preta ( ) parda ( )amarela
Escolaridade: () Fundamental () Médio () Superior ( ) Sem instrucao

Ocupacao atual ou anterior a doenca:

Diagnostico fenotipico:

() ELA ()AMP ()ELP ( )PBP

Data do surgimento do primeiro sintoma (MES/ANO): /|

Idade ao primeiro sintoma:

Trata-se de ELA Juvenil? ( )Sim ( ) Nao

Qual o primeiro sintoma?

( ) fraqueza ( ) fasciculacdo ( ) espasticidade ( ) disfagia ( ) disartria

( ) OUTROS:

Tipo de estabelecimento:

( ) espinal ()bulbar

Predominio de acometimento:

()NMI ()NMS () Acometimento matuo de NMI e NMS

Data do diagnéstico (MES/ANO): /|

Idade ao diagnostico:

Data do inicio do acompanhamento no ADAB (DIA/MES/ANO): /| [

Presenca de comprometimento cognitivo: ( ) Sim ( ) N&ao

Histérico de DNM na familia? ( ) Sim ( ) Nao
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Periodo entre o inicio dos sintomas e o diagnéstico (MESES):_

Peso ao inicio do acompanhamento (kg):

indice de massa corpdrea na primeira avaliagéo (KG/M?):

Classificacdo nutricional segundo IMC (KG/M?):

()Desnutricdo grau lll  ( )Desnutricdo grau Il ()Desnutricdo grau | ( )Eutrofia
()Obesidade grau |  ()Obesidade grau ll  ()Obesidade grau Il
Classificagdo nutricional de idosos segundo IMC (KG/M?):

() Baixo peso ()Eutrofia ()Sobrepeso ()Obesidade

Peso no follow-up (kg): Data: [/ |

indice de massa corpoérea no follow-up(Kg/M?):
Data. [/ |

Classificacao nutricional segundo IMC (KG/M?) no follow-up:
Data. [/ |

()Desnutricdo grau lll  ()Desnutricdo grau Il ()Desnutricdo grau | ( )Eutrofia
()Obesidade grau |  ()Obesidade graull  ()Obesidade grau Il

Classificagdo nutricional idosos segundo IMC (KG/M?) no follow-up:
Data: [/ |

() Baixo peso ( )Eutrofia ()Sobrepeso ()Obesidade

Realizacdo de GTT? ( ) Sim ( ) Ndo Quando? /

Uso de AMBU? ( ) Sim ( ) Ndo Quando? [/

Uso de BIPAP? () Sim ( ) Ndo Quando? /

Medicacdes em uso:

Obito: ( ) Sim ( )Nado Data: /[
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ANEXO A. PARECER DE APROVACAO COMITE DE ETICA EM PESQUISA

ESCOLA BAHIANA DE
MEDICINA E SAUDE PUBLICA - QBac g orma
FBDC

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: FATORES PROGNOSTICOS RELACIONADOS A MORTALIDADE EM DOENCA DO
NEUROMNIO MOTOR EM AMBULATORIO DE REFEREMCIA NA CIDADE DE
SALVADOR- BAHIA

Pesquisador: ADRIELE RIBEIRO FRANCA VIRIATO

Area Tematica:

Versio: 2

CAAE: 52795721.0.0000.5544

Instituigio Proponente: FUNDACAD BAHIANA PARA DESENVOLVIMENTO DAS CIENCIAS
Patrocinador Principal: Financiamento Proprio

DADOS DO PARECER

Numero do Parecer: 5.201.883

Apresentagio do Projeto:

As Doengas do Neurdnio Motor{DMM) s3o sindromes clinicas progressivas que acometemn os
mictoneurdnios. A Esclerose Lateral Amiotrofica, Atrofia Muscular Progressiva, Esclerose Lateral Primaria e
Paralisia Bulbar Progressiva estio compreendidas entre essas condigies.

Sip incuraveis, possuem velocidade de progressSo variavel & tempo de sobrevida meadio de 3-5 anos apds
o diagnastico. Dentre os fatores de pior prognostico descritos estdo: idade avangada ao inicio dos sintomas,
forma bulbar, presenga de comprometimento cognitive associado e estado nuiricional inadequado. Ja os
fatores de melhor prognostico incluem assisténcia multidisciplinar, inicio dos sintomas antes dos 25 anos e
aplicagio

de medidas paliativas.

Apesar da crescente produgio de dados epidemiolagicos na literatura envolvendo as doengas do neurdnio
motor e, principalmente a ELA, sSo0 escassas as produgies cujo objetivo envolva marcadores

Endersgo:  AVENIDA DOM JOAD VI, 274

Balimo: BROTAS CEP: 40285001
UF: BA Municiplo:  SALVADCR
Talsfone: (71)2101-1321 E-mall: cepfibahiana edu br

Pilegirea 01 S 05
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ESCOLA BAHIANA DE

. Platoformo
MEDICINA E SAUDE PUBLICA - asi
FBDC
Contnuaglo do Farecer: 5.231 883
TCLE / Termos de  (TERMO_DE_COMSENTIMENTO_LIVR | 22M0/2021 (ISABELA Aceito
Assentimento ! E_E_ESCLARECIDO.docx 17:14:22 |MASCARENHAS DE
Justificativa de ANDRADE
Auséncia
Projeto Detalhado ! |PROJETO_DETALHADO docx 22M10/2021 (ISABELA Aceito
Brochura 171020 [MASCAREMHAS DE
Investigador ANDRADE
Faolha de Rosto FOLHA_DE_ROSTO.pdf 18M10/2021 |ISABELA Aceito
174517 |MASCAREMNHAS DE
ANDRADE
Ded.aragﬁa de CARTA_DE_ANUEMCIA docx 27082021 (ISABELA Aceito
Instituigao 02:04:34 |MASCAREMHAS DE
Infraestrutura ANDRADE
Recursa Anexado INSTRUMENTO_PARA_COLETA_DE_ | 270872021 |ISABELA Aceito
pelo Pesquisador DADOS. docx 024527 |MASCARENHAS DE
ANDRADE
Situagao do Parecer:
Aprovado
Mecessita Apreciagio da CONEP:
Mao
SALVADOR, 15 de Margo de 2022
Assinado por:
Roseny Ferreira
[Coordenador{a))
Endersga;  AVEMIDA DOM JOAD VI, 274
Balrmo: BROTAS CEP: 40285001
UF: BA Municipio: SALVADOR
Talefona: ([71)2104-1924 E-mall: cepbahiana. edu br
Poiagirna 05 dm 85
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ESCOLA BAHIANA DE
MEDICINA E SAUDE PUBLICA - Wﬂp
FBDC

Continuagdo do Parecer: 5.291.8383

progndsticos

Objetivo da Pesquisa:

Objetivo Primario:

- Descrever fatores prognédsticos relacionados & mortalidade nos pacientes com diagnéstico de Doenca do
Neurdnio Mator.

Objetivo Secundario:

- Descrever as caracteristicas sociodemografica e clinicas da populacdo analisada.

- Relatar a sobrevida da populacdo avaliada.

- Expor a aplicacao de medidas paliativas no acompanhamento multidisciplinar ambulatorial.

- Descrever o estado nutricional dos pacientes.

Avaliagido dos Riscos e Beneficios:

Segundo os pesquisadores:

Riscos:

E possivel que aconteca o seguinte desconforto: extensdo do tempo de permanéncia do paciente no servico
para responder o questionario. Objetivando aplacar tal desconforto o pesquisador responsavel vai priorizar
colher as informacdes, que estiverem em prontuario, preferencialmente por esta via apos autorizacdo do
paciente que estara no servico realizando atendimento clinico com equipe multidisciplinar.

Beneficios:

O estudo trara como beneficio o retorno social resultante do projeto como: produgdo de dados sobre

marcadores prognodsticos das DNM nesta populagdo, ainda tdo escassos na literatura.

Comentarios e Consideragées sobre a Pesquisa:

Metodologia Proposta:

Trata-se de estudo observacional, descritivo e longitudinal a ser realizado no Ambulatério de Doencas
Neuromusculares, localizado na Escola Bahiana de Medicina e Sadade Publica (EBMSP) no bairro de Brotas,
na cidade do Salvador — Bahia no periodo de setembro de 2021 a dezembro de 2022 com

Endereco: AVENIDA DOM JOAQ VI, 274

Bairro: BROTAS CEP: 40.285-001
UF: BA Municipio: SALVADOR
Telefone: (71)2101-1921 E-mail: cep@bahiana.edu.br

Pagina 02 de 05
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ESCOLA BAHIANA DE
MEDICINA E SAUDE PUBLICA - Wﬂp
FBDC

Continuagdo do Parscer: 5.291.823

pacientes

portadores de DNM.

A coleta dados sera realizada de maneira retrospectiva, pela analise de prontuario dos pacientes
matriculados no Ambulatério de Doencas Neuromusculares e através de ficha estruturada de coleta de
dados referente a caracteristicas sociodemograficas (idade, sexo, raca, procedéncia eescolaridade),
caracteristicas clinicas (diagnostico fenotipico, idade ao primeiro sintoma, inicio do
acompanhamento no ADAB, primeiro sintoma, tipo de estabelecimento da doenca, predominio de
acometimento de NMI ou NMS, presenca de comprometimento cognitivo associado, histérico familiar de
DNM e medicacdes em uso), estado nutricional (indice de massa corporea, classificac@o nutricional de
acordo com a classificacdo da Organizacdo Mundial da Sadde ou Organizacdo Pan Americana da Sadde,
para individuos idosos) e aplicacdo de medidas paliativas (gastrostomia, uso de dispositivo bolsa-valvula
mascara (AMBU®) e uso de ventilador de pressdo positiva bifasica nas vias aéreas (BiPAP)). Cada paciente
sera visto em ao menos 2 momentos para documentacdo de evolucdo de estado nutricional e necessidade
ou ndo de aplicacdo de medidas paliativas.

Critérios de incluséo:

» Serdo incluidos pacientes com diagnéstico de DNM definida, provavel ou possivel segundo os critérios
revisados de EL escorial.

+ Pacientes com idade acima de 18 anos, matriculados no Ambulatério de Doencas Neuromusculares.

» Pacientes que concordem em participar do estudo mediante assinatura do Termo de Consentimento Livre
e Esclarecido (TCLE) e resposta a questionario da pesquisa.

Critérios de excluséo:

» Pacientes sem documenta¢do de pontos avaliados na ficha de coleta de dados.

Enderego: AVENIDA DOM JOAQ VI, 274

Bairro: BROTAS CEP: 40.285-001
UF: BA Municipio: SALVADOR
Telefone:  (71)2101-1921 E-mail: cep@bahiana.edu.br
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ESCOLA BAHIANA DE
MEDICINA E SAUDE PUBLICA - gwnp
FBDC

Continuagde do Parecer: 5.291.883

Consideragdes sobre os Termos de apresentagio obrigatéria:

- Folha de rosto - apresentada, devidamente datada e assinada pela pro-reitoria de pesquisa;.

- Carta de anuéncia - apresentada, devidamente datada e assinada pelo coordenador do Centro de
Pesquisa Clinica da Bahiana.

- Orcamento - apresentado no valor de R$ 580,00.

- Cronograma - apresentado em nova versao

- TCLE - corrigido adequadamente.

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequagdes:

Apos reanalise bioética embasada na Res. 466/12 e documentos afins, as pendéncias assinaladas no
Parecer Consubstanciado de n® n® 5.131.326 relativas a cronograma, TCLE e metodologia faram
devidamente sanadas garantindo a execucdo deste projeto na versdo ora apresentada.
Consideragdes Finais a critério do CEP:

Diante do exposto, o CEP-Bahiana, de acordo com as atribuigdes

definidas na Resolugdo CNS n? 466 de 2012 e na Norma Operacional n® 001 de 2013 do CNS, manifesta-se

pela aprovacdo deste protocolo de pesquisa dentro dos objetivos e metodologia proposta.

Este parecer foi elaborado baseado nos decumentos abaixo relacionados:

Tipo Documento Arquivo Postagem Autor Situacdo
TCLE/ Termos de  |termo.docx 15/03/2022 |Roseny Ferreira Aceito
Assentimento / 12:55:45
Justificativa de
Auséncia
Cronograma crono.docx 15/03/2022 |Roseny Ferreira Aceito

12:50:.07
Informagdes Basicas|PB_INFORMACOES_BASICAS DO P 14/12/2021 Aceito
do Projeto ROJETO 1829040 pdf 09:22:39
Projeto Detalhado / |PROJETO_DETALHADO_APOS_PARE| 14/12/2021 |ISABELA Aceito
Brochura CER.docx 09:21:20 |MASCARENHAS DE
| Investigador ANDRADE
Parecer Anterior FOLHA_ANEXA_EM_RESPOSTA_AOQ_| 14/12/2021 |ISABELA Aceito
PARECER docx 09:18:12 |MASCARENHAS DE
ANDRADE
TCLE/ Termos de |TERMO_DE_CONSENTIMENTO.docx 14/12/2021 |ISABELA Aceito
Assentimento / 09:15:50 |MASCARENHAS DE
Justificativa de ANDRADE
Auséncia

Enderego: AVENIDA DOM JOAQ VI, 274

Bairro: BROTAS CEP: 40.285-001
UF: BA Municipio: SALVADOR
Telefone:  (71)2101-1821 E-mail: cep@bahiana edubr
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ESCOLA BAHIANA DE
MEDICINA E SAUDE PUBLICA - Qm“
FBDC

Confinuagdo do Parecer: 5.291.883

mo

TCLE/ Termos de |TERMO_DE_CONSENTIMENTO_LIVR | 22/10/2021 |ISABELA Aceito

Assentimento / E_E_ESCLARECIDO docx 17:14:22 | MASCARENHAS DE

Justificativa de ANDRADE

Auséncia

Projeto Detalhado / |PROJETO_DETALHADO . docx 22/10/2021 |ISABELA Aceito

Brochura 17:10:20 |MASCARENHAS DE

| Investigador ANDRADE

Folha de Rosto FOLHA _DE_ROSTO.pdf 19/10/2021 |ISABELA Aceito

17:45:17 | MASCARENHAS DE

ANDRADE

Declaracéo de CARTA_DE_ANUENCIA docx 27/09/2021 |ISABELA Aceito

Instituicdo e 09:04:34 |MASCARENHAS DE

Infraestruturg ANDRADE

Recurso Anexado INSTRUMENTO_PARA_COLETA_DE_ | 27/09/2021 |ISABELA Aceito

pelo Pesquisador DADOS docx 08:45:27 |MASCARENHAS DE
ANDRADE

Situagio do Parecer:

Aprovado

Necessita Apreciagdo da CONEP:

N&o

Endereco:
Bairro: BROTAS
UF: BA

Telefone:

Municipio:
(T1)2101-1921

SALVADOR, 15 de Marco de 2022

Assinado por:

Roseny Ferreira
(Coordenador(a))

AVENIDA DOM JOAQ VI, 274

CEP: 40.235-001
SALVADOR

E-mail: cep@bahiana.edu.br
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