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RESUMO

Introducdo: A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA), conhecida como Doenca de
Charcot, € uma doenca neuromuscular degenerativa que afeta as células nervosas
motoras do cérebro, tronco cerebral e medula espinhal. Essa enfermidade impacta
diretamente funcbes vitais, como a respiracdo, devido ao comprometimento de
musculos essenciais como o diafragma e os intercostais. A ELA é relativamente rara,
com uma incidéncia de aproximadamente 2/100.000 pessoas, afetando
principalmente homens entre 40 e 70 anos, com uma expectativa de vida média de 2-
5 anos apoés o diagnostico. Objetivo: O objetivo geral deste estudo € descrever a
aplicacao dos trés critérios diagnosticos da ELA (Goldcoast, El Escorial e Awaji) e
avaliar a concordancia entre eles para o diagnostico da doenca. Métodologia: O
estudo foi realizado no Ambulatério de Doencas Neuromusculares da Escola Bahiana
de Medicina e Saude Publica, entre setembro de 2022 e setembro de 2023, com
pacientes diagnosticados com ELA. Foram selecionados 20 pacientes que atendiam
aos critérios de diagnostico da ELA segundo El Escorial e Awaji. Diversos parametros
epidemioldgicos foram avaliados, incluindo sexo, raca, idade ao primeiro sintoma, tipo
de inicio dos sintomas, idade no diagndstico e tempo entre o inicio dos sintomas e o
diagndstico. Resultados: Dos 20 pacientes estudados, 95% preencheram os critérios
de diagnédstico de Goldcoast. A concordancia entre os critérios de Goldcoast e El
Escorial foi de 95%, e a concordancia entre Goldcoast e Awaji também foi de 95%.
Isso indica uma alta concordancia entre esses critérios diagnosticos. Concluséo: A
introducdo do critério de Goldcoast representa um avanco significativo na
simplificacdo do diagnéstico da ELA, priorizando sinais de comprometimento motor
progressivo, acometimento dos neurdnios motores superior e inferior e a excluséo de
condigbes simuladoras. Esse critério, baseado em sintomas clinicos, pode ser
particularmente Util na fase inicial da doenca e em regiées com acesso limitado a
recursos de diagnostico. Os resultados deste estudo demonstram que o critério de
Goldcoast € uma ferramenta diagnostica confiavel, com alta concordancia em relacao
aos critérios de El Escorial e Awaji. No entanto, é fundamental continuar pesquisando
e aprimorando as ferramentas de diagnostico da ELA, visando uma deteccéo ainda
mais precoce e eficaz. Isso oferecerd esperanca e perspectivas melhores para os
pacientes afetados por essa condicdo debilitante. A pesquisa continua € essencial
para melhorar a qualidade de vida e o prognostico dos pacientes com ELA.

Palavras-Chave: Esclerose Lateral Amiotréfica. Critério de Goldcoast. Concordancia
Diagnosti



ABSTRACT

Introduction: Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS), known as Charcot's Disease, is a
degenerative neuromuscular condition that affects motor nerve cells in the brain,
brainstem, and spinal cord. It directly impacts vital functions, such as respiration, due
to the impairment of essential muscles like the diaphragm and intercostals. ALS is
relatively rare, with an incidence of approximately 2 per 100,000 individuals,
predominantly affecting men between the ages of 40 and 70, with a median life
expectancy of 2-5 years post-diagnosis. Objective: The general objective of this study
is to describe the application of the three diagnostic criteria for ALS (Goldcoast, El
Escorial, and Awaji) and assess their agreement in diagnosing the disease. Methods:
The study was conducted at the Neuromuscular Diseases Outpatient Clinic of the
Bahiana School of Medicine and Public Health between September 2022 and
September 2023, involving patients diagnosed with ALS. Twenty patients who met the
diagnostic criteria for ALS according to El Escorial and Awaji were selected. Various
epidemiological parameters were assessed, including gender, race, age at first
symptom, type of symptom onset, age at diagnosis, and time between symptom onset
and diagnosis. Results: Among the 20 studied patients, 95% met the Goldcoast
diagnostic criteria. The agreement between the Goldcoast and El Escorial criteria was
95%, and the agreement between Goldcoast and Awaji was also 95%. These findings
indicate a high level of agreement among these diagnostic criteria. Conclusion: The
introduction of the Goldcoast criteria represents a significant advancement in
simplifying the diagnosis of ALS, prioritizing signs of progressive motor impairment,
involvement of upper and lower motor neurons, and the exclusion of simulating
conditions. This symptom-based criteria can be particularly useful in the early stages
of the disease and in regions with limited access to diagnostic resources. The results
of this study demonstrate that the Goldcoast criteria is a reliable diagnostic tool, with
high concordance with the EIl Escorial and Awaji criteria. However, ongoing research
and improvement of ALS diagnostic tools are essential to achieve even earlier and
more effective detection. This will offer hope and better prospects for patients affected
by this debilitating condition. Continued research is crucial for improving the quality of
life and prognosis of ALS patients.

Keywords: Amyotrophic Lateral Sclerosis. Goldcoast Criteria. Diagnostic Agreement
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1. INTRODUCAO

A esclerose lateral amiotréfica (ELA), também conhecida como Doenga de Charcot, € uma
doenca neuromuscular de carater degenerativo e progressivo, que afeta as células nervosas
motoras do cérebro, tronco cerebral e medula espinal. Esta enfermidade, por afetar neurdnios
motores, prejudica as contracdes musculares de musculos essenciais a vida (tais como o
diafragma e os intercostais), acometendo diretamente a respiracdo e a manutencgdo do aporte de

oxigénio necessario para a vida®.

A incidéncia da ELA ¢é semelhante na grande maioria dos paises acerca do mundo, sendo ela
de 2/100.000 pessoas, ocorrendo com mais frequéncia em homens do que em mulheres (1,5/1),
com idade média para diagnostico entre 40-70 anos e expectativa de vida entre 2-5 anos.
Entretanto, cerca de 10% dos pacientes conseguem ultrapassar 10 anos de vida a partir do

diagndstico?.

Os primeiros critérios publicados para reconhecimento da ELA foram formulados em 1957, se
baseando no exame de eletroneuromiografia (ENMG)®. Em 1990, foram elaboradas diretrizes
por diferentes pesquisadores para incorporacdo de novos critérios diagnosticos; estes foram
formulados por um subcomité em ELA da Federagdo Mundial de Neurologia, definindo entéo
o critérios de EI Escorial. O diagnostico de ELA se baseava na presenca de: Evidéncia de
degeneracdo de neurdnio motor inferior (NMI) em aspectos clinicos, eletrofisiolégicos ou
exame neuropatoldgico; Evidéncia de comprometimento do neurdnio motor superior (NMS)
através de exame clinico; Progressdao da sindrome motora dentro de uma regido para outras
regides, sendo determinado por historico ou exame. Além disso, era fundamental ter a auséncia
de evidéncia eletrofisioldgica e patoldgica de outros processos que explicariam sinais de lesao
de NMS e/ou NMI; Evidéncia de neuroimagem de processos de outras doencas que explicariam
os sinais clinicos e eletrofisiologicos. A partir desse método diagnostico, 0s pacientes eram
divididos em: ELA definida, ELA provavel, ELA possivel e ELA suspeita®.

Em 2006, houve outra reunido, dessa vez em Awaji, na qual foram definidos outros critérios
para o diagnostico da ELA.2Ja em 2019, ocorreu uma atualizacio dos critérios diagnosticos da
ELA em Gold Coast, na Australia, possibilitando critérios mais simples e diretos; que levariam

a possibilidade de diagndstico mais celere, 0 que pode culminar com um tratamento mais



precoce e uma maior expectativa de vida. Tal critério se baseia em: Comprometimento motor
progressivo pelo histérico ou exame clinico; Presenca de comprometimento dos NMS e NMI
em pelo menos um segmento corporal ou do NMI em dois segmentos; Exclusdo de outras

condigdes clinicas de diagnostico diferencial potencial®.

A instalacdo da doenga e sua progresséo inicial séo frequentemente insidiosos; 0s sintomas
podem ndo ser prontamente reconhecidos ou valorizados e o diagndstico pode ser retardado em
média por 12 meses. Durante a evolucao clinica, ¢ comum o paciente consultar uma variedade
de especialistas, e até neurologistas, tendo diagnostico de ELA confirmado, geralmente, apos
uma quarta consulta. ® Uma vez que o diagnostico de ELA seja considerado, muitos exames
complementares podem ser necessarios para excluir diagndésticos diferenciais. Um critério
diagnostico mais extenso e com mais etapas pode gerar um diagndstico mais preciso, como 0s
El Escorial e Awaji, porém retardam o processo descobrimento da patologia em questéo, o que

culmina para um tratamento tardio e um possivel pior progndstico para pacienteb’.

Portanto, é fundamental avaliarmos a concordancia do critério de Goldcoast, que € um método
mais direto e pratico, com os El Escorial e Awaji, para que possa ser aplicada uma metodologia

que garanta um diagndstico precoce, preservando a precisao diagnostica.



2. OBJETIVOS

2.1 - GERAL

Descrever a aplicagdo dos 3 critérios diagnosticos da ELA.
Avaliar a concordancia entre os critérios Goldcoast, El Escorial e Awaji para diagnéstico de
ELALS,

2.2 - ESPECIFICOS

- Descrever a populagéo estudada do ponto de vista clinico®2,



3. REVISAO DE LITERATURA

O termo Doenga do Neurdnio Motor € utilizado para tratar de doengas que envolvem o0s
neurdnios motores e podem gerar diferentes fendtipos , entre eles: Paralisia bulbar progressiva;
Esclerose Lateral Primaria; Atrofia muscular progressiva e Esclerose Lateral Amiotrofica que

é a forma mais frequentemente encontrada.

A marca clinica da ELA é a combinacdo de sinais e sintomas de envolvimento do neurdnio
motor superior e inferior. Os achados relacionados a lesdo do neurbénio motor superior
correspondem a fraqueza, hiperreflexia e espasticidade enquanto os achados pertinentes a

adoecimento do neurdnio motor inferior séo de fraqueza, atrofia muscular e fasciculacoes ’.

A ELA acomete mais frequentemente individuos do sexo masculino, apds os 50 anos e suas
manifestacdes clinicas mais frequentes sdo: fraqueza, atrofia muscular e disfagia. Nos Estados
Unidos, a ELA é mais comum entre individuos brancos em compara¢do com outros grupos
étnicos, e uma revisdo global de dados epidemioldgicos sugere que a incidéncia também pode
ser maior em populagdes brancas?. A razdo entre homens e mulheres na ELA esporadica é
aproximadamente de 1,3 a 1,5, mas essa diferenga diminui em individuos com mais de 70 anos.
A incidéncia da ELA aumenta com a idade, especialmente apds os 40 anos, atingindo o pico
aos 74 anos e diminuindo posteriormente. A maioria dos estudos identifica o pico de incidéncia
do inicio da ELA entre 60 e 75 anos. Nos Estados Unidos, cerca de 7.000 novos casos de ELA
sdo diagnosticados anualmente. A doenca evolui de maneira progressiva e acomete a
musculatura respiratdria e de laringe levando a necessidade do uso de medidas paliativas como

0 uso de ventilaco ndo invasiva e gastrostomia®®.

A ELA pode provocar no individuo, além dos sintomas de neurdnios motores superior e
inferior, sintomas cognitivos. O padrdo de comprometimento cognitivo inclui problemas com
funcdo executiva, linguagem e fluéncia verbal. Podem ser percebidas mudancas
comportamentais como apatia e desinibicdo. O comprometimento cognitivo mais expressivo
da ELA é deméncia frontotemporal, onde predominam sintomas comportamentais.

Aproximadamente 15% dos pacientes com ELA possuem deméncia frontotemporal4.



O diagndstico da ELA é mais assertivo nos pacientes com longa evolucdo da doenca e sinais e
sintomas generalizados. O diagnostico precoce da doenca pode ser mais dificil devido a pouca
quantidade de indicativos da presenca da doenca, demandando entdo uma maior investigacgéo.
O tempo médio entre o inicio dos sintomas e o diagnostico é de 13 meses, sendo feito com base
na presenca de sinais de acometimento do NMI e NMS concomitantes em diferentes segmentos
espinais e bulbares’. Existem diversas condi¢des neuroldgicas e sistémicas que podem se
assemelhar com o quadro da ELA, tais como atrofia muscular espinhal, paraparesias espasticas
hereditarias e neuropatia motora multifocal, por isso € fundamental uma investigacao apurada

para diagnosticar tal condicdo o mais precocemente possivel.

O método diagnostico para ELA é alvo de discussdo desde 1957 e persiste até hoje. E almejado
um critério eficaz e pratico que garanta um diagnéstico preciso e precoce, resultando entéo
numa intervencéo terapéutica o mais rapido possivel®. Existem diversos critérios diagndsticos
para a ELA, porém, os 3 mais utilizados (do mais antigo para 0 mais novo) séo o El Escorial,

Awaji e 0 Goldcoast®.

O critério El Escorial foi formulado em 1994, na Espanha, no qual foram definidos como fatores
para o diagnostico da ELA a presenca de sinais de comprometimento de neurénio motor inferior
através do exame clinico, eletroneuromiografico ou neuropatoldgico associado a
comprometimento do neurdnio motor superior, por exame clinico®. E fundamental também a
auséncia de alteracdes clinicas, eletrofisioldgicas e neuropatoldgicas de outras doencgas que
poderiam causar 0 acometimento dos neurdnios motores. Entretanto, ndo houve consenso entre
0s pesquisadores acerca de situacfes especiais nas quais alguns quadros clinicos ou achados
eletroneuromiograficos inviabilizavam a confirmacéo do diagnostico. Com isso, o diagnostico
precoce da ELA era muitas vezes prejudicado®3. Em seguida, em 1998, a World Federation of
Neurology — Amitrophic Lateral Sclerosis (WFN-ALS) propés uma reformulagédo do El
Escorial. Apds tal reformulagdo, a eletroneuromiografia continuava sendo elemento essencial
para diagnostico, 0os exames complementares para a exclusdao se mantiveram (RM, LCR, entre
outros), e quanto aos achados clinicos precisavam de evidéncia de degeneracdo do NMI,
evidencia de degeneracdo do NMS e progressao dos sinais e sintomas de uma regido para outra.
Portanto, passaram a separar 0s pacientes em: Suspeito, possivel, clinicamente provavel,

provavel e clinicamente definida. (Tabela 1)



Tabela 01- Critérios revisados de El Escorial, 1998

Diagndstico Definido Provéavel Clinicamente Possivel Suspeito
provéavel

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 ouNMI  NMSouNMI  NMIassociado  mais regifes NMS ou NMI
em mais de 3 emmaisde2  adesenervagdo ou NMI rostral em 1 regido
regides regides aguda em mais a NMS
de 2 membros
na ENMG

Fonte: Adaptado de Tratado de Neurologia: da Academia Brasileira de Neurologia L

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

Apesar dessa reformulacao, os objetivos propostos ndo foram alcangados, visto que os pacientes
continuavam a receber diagnéstico em fase avancada da doenca®3. Com isso, outra reunido foi
proposta em Awaji — Japdo em 2006, visando a elaboracdo de um novo critério diagndstico
(Tabela 02). Os critérios de Awaji, também classificam o diagndstico em 3 grupos:
Clinicamente possivel, em que ha evidéncia clinica ou eletrofisiol6gica de acometimento do
NMS e NMI na regido bulbar e em pelo menos duas regides medulares; ou a presenca de sinais
de atingimento do NMS e do NMI em trés regi6es medulares; Clinicamente provavel, no qual
0 paciente tem evidéncia clinica ou eletrofisiologica de atingimento do NMS e NMI em pelo
menos duas regides com alguns sinais de lesdo do NMS necessariamente mais superiores aos
do NMI; Clinicamente possivel, em que se considera a evidéncia clinica ou eletrofisiol6gica de
envolvimento do NMS e NMI em apenas uma regido; ou sinais de atingimento do NMS isolado
em duas ou mais regides; ou sinais de lesdo do NMI mais superiores aos do NMS. Percebeu-se
que houve um aumento da taxa de diagnostico precoce, com maior sensibilidade diagnostica
sem modificagdo de especificidade, tendo maior possibilidade de inclusdo de pacientes em
ensaios clinicos. Ainda assim, o tempo e percurso diagndstico neste momento ainda eram
longos, 0 que impactava diretamente para que tais pacientes portadores de ELA fossem inclusos

nas terapias, afetando ent&o seus prognoésticos®.



Tabela 02- Critérios de Awaji, 2008.
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Diagnéstico

Definido

Provavel

Possivel

Suspeito

Comprometimento

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

ou

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

Sinais clinicos ou

eletrofisioldgicos:

NMS ou NMI em

ao menos regides
ou

NMS rostral aos

Sinais clinicos ou
eletrofisiologicos
em NMI

3 regibes espinais sinais de NMI

Fonte: Adaptado de Tratado de Neurologia: da Academia Brasileira de Neurologia L

Legenda: NMS- neurdnio motor superior; NMI: neurbnio motor inferior;

Ja em 2019, houve atualizacdo nos critérios diagnosticos em Goldcoast — Queensland (Tabela
03) possibilitando critérios mais simples, diretos e com possibilidade diagnostica precoce,
obedecendo a trés parametros obrigatdrios: comprometimento motor progressivo pelo histérico
ou exame clinico, presenca de comprometimento dos NMS e NMI em pelo menos um segmento
corporal ou do NMI em dois segmentos e exclusdo de outras condices clinicas de diagndstico
diferencial potencial®. Até o momento ndo houve incluséo de critérios especificos voltados para

envolvimento cognitivo ou neurodegenerativo mais amplo??.



Tabela 03- Critérios de Goldcoast, 2019.
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Diagnéstico Definido

Provavel Possivel

Suspeito

Sinais motores
progressivos pelo
historico ou exame

Comprometimento clinico
+
Sinais clinicos de
NMS e NMI em
pelo menos um
segmento corporal
ou do NMl em 2
segmentos
+
Excluséo de outras

condicdes clinicas

Abolido Abolido

Abbolido

Fonte: Adaptado de Tratado de Neurologia: da Academia Brasileira de Neurologia L

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

Em um estudo retrospectivo de 506 pacientes com suspeita de ELA, a sensibilidade diagndstica

dos critérios de Gold Coast foi semelhante aos criterios revisados de El Escorial e Awaji para

ALS definida, provavel ou possivel (92 versus 90 e 89 por cento, respectivamente). Os critérios

da Gold Coast foram mais sensiveis do que os critérios revisados de El Escorial ou Awaji para

ELA definida ou provavel. A especificidade foi semelhante entre os trés critérios?2,

Com isso, é fundamental compreender que a ELA € uma doenca multifacetada, de evolucgéo

pouco previsivel para cada individuo, sendo necessario entdo um critério mais enxuto que

consiga garantir ndo s6 maior sensibilidade diagndstica, mas também uma alta especificidade

para populacdo acometida.
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4. METODOS

4.1 Tipo de estudo:

Trata-se de estudo observacional, descritivo e transversal realizado no ambulatério de Doencas
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 2022 a setembro de

2023 com pacientes portadores de ELA.

O Ambulatério de Doengas Neuromusculares da EBMSP é um servico especializado que funciona
com atendimento integrado e concomitante ao paciente com multiplas especialidades: neurologia,

fisioterapia motora e respiratoria, fonoaudiologia, nutri¢éo, psicologia e enfermagem.

4.2 Selegéo amostral

Pacientes acompanhados no Ambulatdrio de Doengas Neuromusculares da EBMSP portadores
de ELA com diagndstico confirmado pelo critério de EI Escorial e Awaji.

4.3 Critérios de inclusao:

e Pacientes com idade acima de 18 anos que apresentam diagndéstico de ELA definida,
provavel ou possivel segundo os critérios revisados de EL Escorial e Awaji.

4.4 Critérios de exclusao:

e Pacientes com dados incompletos, isto €, sem documentacdo de pontos avaliados na

ficha de coleta de dados.

4.5 Fontes e instrumentos de coleta de dados:
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A coleta dos dados foi realizada através de questionario estruturado. Tal foi preenchido apds
concordéncia do paciente em participar do estudo e assinatura do TCLE. A coleta de dados para
preenchimento do questionario foi feita durante consulta clinica neuroldgica necessaria para
acompanhamento do paciente. Os dados foram coletados preferencialmente através do
prontuario e foram completos através do acompanhamento da consulta neurolégica. Foi
esclarecido ao paciente que para realizacdo da pesquisa foram abordadas caracteristicas
sociodemogréaficas: Idade, sexo, procedéncia, raga, ocupacdo, escolaridade, naturalidade,
antecedentes familiares; Caracteristicas clinicas: Cronologia, tipo de estabelecimento da
doenca, predominio de acometimento, primeiro sintoma apresentado, forca muscular, reflexos
profundos, reflexos anormais, atrofia muscular predominio de acometimento e exames
complementares; Caracteristicas de prognostico: Peso ao inicio do acompanhamento, indice de
massa corpOrea na primeira avaliacdo, classificacdo nutricional na primeira avaliacao,
classificacdo nutricional de idosos segundo IMC na primeira avaliagcdo, peso no follow-up,
indice de massa corporea no follow up, classificacdo nutricional segundo IMC no follow-up,
classificacdo nutricional de idosos segundo IMC no follow-up, tempo entre inicio do
acompanhamento e o follow-up, abordagem de sintomas respiratérios e abordagem de

manifestacdes bulbares.

4.6 Analise de Dados

Para elaboracdo do banco de dados e andlise descritiva, foi utilizado o programa Statistical
Package for Social Sciences (SPSS Inc., Chicago, IL, EUA), versdo 22.0 para Windows. Os
resultados foram apresentados por meio de tabelas e graficos.

Os dados sociodemogréaficos: Idade, sexo, procedéncia, raca, ocupacdo, escolaridade,
naturalidade foram definidas como variaveis qualitativas, assim como os dados referentes a
antecedentes familiares. Os dados clinicos do paciente: Cronologia, tipo de estabelecimento,
predominio de acometimento, primeiro sintoma apresentado, for¢a muscular, reflexos normais,
reflexos anormais, atrofia, predominio de acometimento e exames complementares foram
avaliados de forma qualitativa para ser identificado presenca ou auséncia de sinais do lesdo do
neurdénio motor inferior NMI ou neurdnio motor superior NMS, assim como em quais
segmentos corporais esses sinais sdo achados. Com isso, foram aplicadas tais informacdes no

critério de Goldocast para diagnéstico da esclerose lateral amiotréfica, em que foi avaliado
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presenca de sinais motores progressivos pelo historico ou exame clinico, sinais clinicos de
neurdnio motor inferior e inferior, podendo ser em um ou mais segmentos e a exclusdo de outras
condicdes clinicas. Os dados de progndstico: Peso ao inicio do acompanhamento, indice de
massa corpOrea na primeira avaliacdo, classificacdo nutricional na primeira avaliacéo,
classificacdo nutricional de idosos segundo IMC na primeira avaliagcdo, peso no follow-up,
indice de massa corporea no follow up, classificacdo nutricional segundo IMC no follow-up,
classificacdo nutricional de idosos segundo IMC no follow-up, tempo entre inicio do
acompanhamento e o follow-up, abordagem de sintomas respiratérios e abordagem de

manifestacdes bulbares foram avaliados como variaveis qualitativas.

Foi utilizado o coeficiente de Kappa para avaliar a concordancia entre os testes de Goldcoast

com El Escorial e Goldocast com Awaji.

4.7 Aspectos éticos

O projeto somente foi iniciado apds aprovacio do Comité de Etica da Fundagéo Bahiana para
o Desenvolvimento das Ciéncias. Os pacientes foram convidados a participar de maneira
voluntéria do estudo e foram informados detalhadamente sobre os objetivos e beneficios da

pesquisa. Foi garantida da preservacéo 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 orientacdes
apresentadas na Resolucéo 466/2012 do Conselho Nacional de Saide. Uma via do TCLE foi

entregue a todos os participantes.
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5 RESULTADOS

Um total de 20 pacientes com diagnostico de Esclerose Lateral Amiotréfica foram incluidos no
estudo. Quanto as variaveis epidemioldgicas, 13 (65%) pacientes eram do sexo masculino,
enquanto 7 (35%) eram mulheres; 14 (70%) se identificaram como da raga/cor parda, 3 branca
(15%) e 3 preta (9%); a média de idade foi de 63,7 anos (+18,5), variando de 37 até 80 anos. O
tipo de estabelecimento mais frequente foi espinal, representando 14 pacientes (70%), enquanto
a bulbar foi por 6 pacientes (30%). O predominio de acometimento mais comum foi o neurénio
motor superior associado a neurdnio motor inferior, em 13 pacientes (65%), enquanto neurdnio

motor superior em 5 pacientes (25%) e neurénio motor inferior em 2 (10%).

A idade média ao primeiro sintoma foi 55,8 anos (+12,72), variando de 29 até 77 anos. Em
relagcdo ao primeiro sintoma apresentado, 12 (60%) apresentaram fraqueza muscular, dentre 0s
quais 4 foram em membro superior direito (33%) - 5 em membro superior esquerdo (42%), 1
em membros inferiores (8%), 1 em membro inferior direito (8%) e 1 em membros superiores
(8%) - seguido por 2 que tiveram quedas (10%), 3 com alteracdo de fala (15%), 1 com disfagia
(5%) e 2 com caimbras (10%), sendo 1 localizado em membro superior direito (50%) e 1 em
membros inferiores (50%). A média de idade com que o diagnostico foi feito foi de 58,15 anos
(£12,59), variando de 32 a 79 anos. A média de meses referente ao periodo entre inicio dos

sintomas e diagnostico foi 29,9 meses (+27,26) variando de 5 até 108 meses. (Tabela 1)

Tabela 1. Idades ao primeiro sintoma e ao diagnostico em anos e meses entre ambas as
marcas cronoldgicas

Média Desvio Padrdo  Minimo  Maximo
Idade ao primeiro sintoma 55,8 12,72 29 77
Idade ao diagnostico 58,15 12,59 32 79
Meses entre primeiro
sintoma e diagndstico 29,9 27,26 5 108

Fonte: Préprio autor

Observamos que o critério de Goldcoast foi positivo em 19 pacientes (95%), como

demonstrado na Figura 1
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Figura 1. Porcentagem de pacientes com diagnostico de ELA por meio do Critério de

Goldcoast

Critério de Goldcoast ‘Positivo Negativo
|95% (19) 5% (1)

Fonte: Préprio autor

Na avaliacdo entre o escore de Goldcoast e El Escorial, a concordancia foi de 95% (Figura 2),
e em relagcdo ao Awaji, a concordancia se manteve igual, tendo obtido a mesma concordancia
(Figura 3)

Figura 2. Concordancia entre os escores de Goldocast e El Escorial para diagnostico de
ELA

o Concordéancia .
Concordancia  esperada Kappa Erro Padrao Z Prob>Z

95.00% 95.00% 0.0000

Teste de Kappa; Critério de Goldcoast e Critério de El Escorial
Fonte: Dados elaborados pelo autor

Figura 3. Concordancia entre os escores de Goldcoast e Awaji para diagnostico de ELA

o Concordéancia .
Concordancia  esperada Kappa Erro Padrao Z Prob>Z

95.00% 95.00% 0.0000

Teste de Kappa; Critério de Goldcoast e Critério de Awaji
Fonte: Dados elaborados pelo autor

As avaliacOes de forca muscular para diferentes segmentos corporais mostraram as seguintes
meédias com variagdo (x) em torno delas: Para a flexdo da coxa esquerda, a media foi de 3,5
(£1,27); para a flexdo da coxa direita, a média foi de 3,4 (£1,23); para a extensdo da coxa
esquerda, a média foi de 3,5 (£1,27); para a extensdo da coxa direita, a média foi de 3,45
(£1,23); para a abducdo da coxa esquerda, a média foi de 3,45 (£1,23); para a abducéo da coxa
direita, a média foi de 3,4 (£1,18); para a aducgédo da coxa esquerda, a média foi de 3,5 (x1,23);
para a aducdo da coxa direita, a media foi de 3,45 (+1,19); para a extensdo da perna esquerda,
a média foi de 3,2 (x1,47); para a extensao da perna direita, a média foi de 3,15 (+1,42); para a

flex&o da perna esquerda, a média foi de 3,2 (£1,47); para a flex&o da perna direita, a média foi
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de 3,15 (+1,42); para a flexdo do pé esquerdo, a média foi de 3,25 (+£1,58); e para a flexdo do
pé direito, a média foi de 3,2 (£1,54). (Tabela 2)

Tabela 2. Grau de for¢ca muscular dos membros inferiores de acordo com Escala de

Avaliacao de Forca Muscular — Medical Research Council

Média Desvio Padrao Minimo  Mdximo
Flexdao da Coxa Esquerda 3,5 1,27 1 5
Flexao da Coxa Direita 3,4 1,23 1 5
Extensdo da Coxa Esquerda 3,5 1,27 1 5
Extensdo da Coxa Direita 3,45 1,23 1 5
Abducao da Coxa Esquerda 3,45 1,23 1 5
Abducdo da Coxa Direita 3,4 1,18 1 5
Aducado da Coxa Esquerda 3,5 1,23 1 5
Aducado da Coxa Direita 3,45 1,19 1 5
Extensdo da Perna Esquerda 3,2 1,47 0 5
Extensdo da Perna Direita 3,15 1,42 0 5
Flexdao da Perna Esquerda 3,2 1,47 0 5
Flexdo da Perna Direita 3,15 1,42 0 5
Flexao do Pé Esquerdo 3,25 1,58 0 5
Flexdo do Pé Direito 3,2 1,54 0 5
Extensdo do Pé Esquerdo 3,25 1,58 0 5
Extensdo do Pé Direito 3,2 1,54 0 5

Fonte: Dados elaborados pelo autor

As avaliacGes de forca muscular segmentos do antebraco e brago sdo as seguintes: Para a flexdo
do antebraco esquerdo, a média é de 3 (x1,21); para a flexdo do antebraco direito, a média € de
2,9 (£1,4). Na extensdo do antebraco esquerdo, a média é de 3 (£1,25), enquanto na extensao
do antebraco direito, a média € de 2,85 (+1,42). Ja para a abducdo do brago esquerdo e direito,
a média é de 3,25 (x1,33). O mesmo padréo é observado para a aducdo do braco esquerdo e
direito, que também tém uma média de 3,25 (£1,33). (Tabela 3)



Tabela 3. Grau de for¢ca muscular dos membros superiores de acordo com Escala de

Avaliacdo de Forca Muscular — Medical Research Council

Média Desvio Padrao Minimo  Mdximo

Flexdao do Antebrago Esquerdo |3 1,21 1 5
Flexdao do Antebrago Direito 2,9 1,4 0 5
Extensao do Antebrago

Esquerdo 3 1,25 1 5
Extensdo do Antebraco Direito |2,85 1,42 0 5
Abducdo do Braco Esquerdo 3,25 1,33 1 5
Abducdo do Brago Direito 3,25 1,33 1 5
Aducdo do Braco Esquerdo 3,25 1,33 1 5

Fonte: Dados elaborados pelo autor
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As avaliacdes para diferentes graduacoes de reflexos profundos séo: Patelar Esquerdo, a média

foi de 2,26 +1,09; para o Patelar Direito, a média foi de 2,26 £1,09. No Aquileu Esquerdo, a

média foi de 2,21 +1,08, enquanto no Aquileu Direito, a média foi de 2,21 +1,08. Para o

Triccipital Direito, a média foi de 2 +1, e 0 mesmo valor foi observado para o Triccipital

Esquerdo, Biccipital Esquerdo, Biccipital Direito, Braquial Direito e Braquial Esquerdo.

(Tabela 4)

Tabela 4. Graduacéo de reflexos profundos

Média Desvio Padrao Minimo  Maximo
Patelar Esquerdo 2,26 1,09 0 4
Patelar Direito 2,26 1,09 0 4
Aquileu Esquerdo 2,21 1,08 0 4
Aquileu Direito 2,21 1,08 0 4
Triccipital Direito 2 1 0 4
Triccipital Esquerdo 2 1 0 4
Biccipital Esquerdo 2 1 0 4
Biccipital Direito 2 1 0 4
Braquial Direito 2 1 0 4
Braquial Esquerdo 2 1 0 4

Fonte: Dados elaborados pelo autor

Os resultados refletem a necessidade de pacientes em relacéo a diferentes dispositivos medicos.

No caso do AMBU, 50% dos pacientes precisaram desse dispositivo, enquanto os outros 50%

ndo o necessitaram. Quanto ao VNI/BIPAP, a maioria dos pacientes, correspondendo a 65%,

ndo precisou desse dispositivo, enquanto 35% precisaram. Em relacdo a Gastrostomia, a
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maioria, 85% dos pacientes, ndo necessitou desse procedimento, com apenas 15% precisando
dele. (Tabela 5)

Tabela 5. Uso de dispositivos de auxilio na respiracédo e/ou alimentacdo

‘ Sim Nao
AMBU 50% (10) 50% (10)
VNI/BIPAP 35% (7) 65% (13)
Gastrostomia 15% (3) 85% (17)

Fonte: Dados elaborados pelo autor
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6. DISCUSSAO

No presente estudo, foi observado que o critério de Goldcoast apresentou uma elevada
concordancia com os critérios de Awaji e EI Escorial para o diagnostico de ELA, demonstrando
portanto, ser um bom instrumento diagndstico para tal patologia.

O critério de Goldcoast, em estudo prévio, mostrou sensibilidade de 88,2% para diagnostico da
ELA, guando comparado com outros critérios’®. No atual estudo, a concordéncia diagndstica
de tal critério se mostrou até mais elevada, atingindo 95% quando comparada aos demais
critérios. Esta diferenca pode ser explicada pelo pequeno nimero da amostra do presente estudo
e/ou pelo fato de metade (50%) da amostra deste estudo ja ter indicacdo de uso de AMBU e
portanto estarem possivelmente em fase mais avancada de doenca com manifestacdo
respiratoria pela doenca e com sintomas mais presentes que possibilitassem a concluséo
diagnostica positiva pelos critérios de Goldcoast. Dessa forma, pode-se inferir uma grande
utilidade de tal método diagnostico, considerando sua aplicabilidade mais préatica e simples
comparada aos demais escores, uma vez que dispensa a realizagcdo de exames complementares.
Além disso, o critério de Goldcoast permite que o paciente ndo precise estar em uma fase mais
avancada para que possa ser iniciado o tratamento, uma vez que 0s outros critérios requerem
gue o paciente apresente sinais e sintomas mais definidos para que seja feito o diagndéstico e

instituida terapéutica.

Além disso, os dados epidemiolégicos e clinicos ora apresentados revelam informacdes
importantes sobre a populacdo investigada. A maioria dos pacientes era do sexo masculino,
representando 65% do grupo, e a raca/cor parda prevaleceu em 70% dos casos, apesar da
literatura afirmar uma prevaléncia da doenca acerca da populagio brancal®, que se justifica pelo
fato da maioria da nossa populacdo ser parda. A média de idade no momento do primeiro
sintoma foi de 55,8 anos, idade que antecede a faixa normal de pico da doenca (entre 60 e 75
anos)’, e a idade para que seja feita o diagnostico, somente apds quase 3 anos, aos 58,15 anos
(Tabela 1). Tal numero se mostrou bastante elevado quando comparado com a literatura, que
aponta o tempo medio do primeiro sintoma ao diagnostico entre 10 a 16 meses, muito
possivelmente pelo fato de ser um centro de referéncia que atende individuos de todo o estado,
principalmente o publico do sistema Unico de satde (SUS), os quais podem estar restritos a

informagdo e ainda sujeitos a dificuldades para realizagdo de atendimento em tal ambulatorio.
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Tal dado € de relevancia tendo em vista 0 curso e progndstico da doenca, uma vez que a
expectativa de vida em individuos portadores de ELA varia de 3 a 4 anos, dado que reflete o

prognostico desfavoravel para os pacientes em um curto periodo de tempo®®,

Além disso, percebeu-se uma predominancia de acometimento maior de forca muscular
proximal quando comparado com distal, tanto em membros inferiores (Tabela 2) quanto em
membros superiores (Tabela 3), sendo notada plegia apenas em membros inferiores distais, que
concorda com o padrdo de acometimento descrito na literatura®. Em relagao aos reflexos, pode-
se perceber um leve aumento em relacdo ao valor de referéncia em alguns deles, estabelecendo
sua média entre reflexos presentes e reflexos aumentados, caracteristica essa de predominancia
no acometimento do NMS (Tabela 4). Apesar disso, alguns pacientes apresentaram tanto
reflexos abolidos quanto exacerbados, o que segue a literatura, uma vez que a ELA pode
acometer tanto NMI quanto NMS?!. Percebeu-se também que 35% dos pacientes que
frequentavam o ambulatério faziam uso de VNI (Tabela 5), artificio que ja se mostrou aumentar
a sobrevida e qualidade de vida de pacientes com ELA que desenvolvem insuficiéncia

respiratoria?..

Entretanto, ainda ha de ser investigado a taxa de falsos positivos em uma amostra generalizada,
uma vez que foi avaliado somente um grupo de pacientes com diagndsticos ja confirmados

através dos critérios El Escorial e Awaji, 0 que configura uma limitacdo do atual estudo.
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7. CONCLUSAO

A introducdo dos critérios de Goldcoast representou um avanco na simplificacdo e
direcionamento do processo diagnostico de ELA, ressaltando a importancia de sinais de
comprometimento motor progressivo, acometimento dos neurdnios motores superior e inferior,
e a excluséo de outras condig¢des simuladoras. Sendo um escore baseado em sinais e sintomas,
dispensando, conforme for a clinica do paciente, a necessidade de exames complementares para
que seja feito o diagnostico, tal instrumento pode ser bastante Util, especialmente na fase

precoce da doenca e em popula¢fes com pouco acesso a recursos diagndsticos.

Portanto, com base nesses achados, sustenta-se que o critério de Goldcoast é uma boa
ferramenta diagnostica, sendo confidvel para a detec¢do da ELA, dada a sua alta concordancia

com outros indicadores amplamente utilizados.

Por fim, enquanto o critério de Goldcoast representa um passo importante para um diagnéstico
precoce e compativel com os ja existentes, € essencial continuar a pesquisa e aprimoramento
das ferramentas de diagnostico, visando alcancar uma detec¢do ainda mais precoce e eficaz da
ELA, oferecendo esperanca e melhores perspectivas para os pacientes afetados por essa
condicéo altamente debilitante.
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ANEXO A. TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO (TCLE)

Resolucao n° 466, de 12 de dezembro de 2012 - Conselho Nacional de Saude

O Sr.(a) esta sendo convidado(a) a participar como voluntario(a) da pesquisa intitulada
“Concordancia diagndstica do critério de Goldcoast com os critérios El Escorial e Awaji para
Esclerose Lateral Amiotrofica” sob responsabilidade das pesquisadoras Adriele Ribeiro Franga
Viriato, médica neurologista e Silvio Porto de Oliveira Junior, aluno do curso de Medicina da
Escola Bahiana de Medicina e Saude Publica(EBMSP). Este estudo ocorrera no ambulatorio de
doencas neuromusculares da EBMSP. A participacdo nesse estudo acontecera ap0s sua
autorizagéo.

O objetivo da pesquisa é avaliar se o critério de Goldocast, que € um método que identifica
as queixas do paciente para verificar se hd compatibilidade com o diagndstico de Esclerose
Lateral Amiotrofica, concorda com os demais métodos de investigacdo desta doenca mais
antigos, visto que este € um método mais rapido e pratico. Para pesquisa, sera preenchida uma
ficha de coleta dos dados e sera feita pesquisa de dados nos prontuarios.

Essa pesquisa é importante pois caso 0 novo critério seja eficiente e tenha boa concordancia
com 0s anteriores, ou seja, ser capaz de dar o diagndstico para 0s pacientes que receberam o
diagndstico através dos outros métodos, serd de grande relevancia para a garantia de um
diagndstico o quanto antes e por consequéncia um tratamento na fase inicial da doenca.

Durante o estudo, pacientes passarao pela consulta normalmente, a partir do dialogo com o
médico, e em seguida passara pelo exame fisico, de modo que seus dados serdo colhidos pelo
pesquisador responsavel. Fica garantida a protecdo da sua identidade e o sigilo de todas as
informacdes colhidas de acordo com as normas propostas pelo Conselho Nacional de Salde
(CNS) na Resolucdo 466/12. Os dados coletados podem ser publicados em revistas cientificas
ao término da pesquisa. Sua participacdo é voluntaria e vocé pode se recusar a participar da
pesquisa ou desistir de participar quando desejar. Sua recusa nao trara nenhum prejuizo para a
sua relacdo com as pesquisadoras ou com a instituicdo na qual é acompanhado. O senhor(a) ndo
tera nenhum custo ou ganho financeiro, caso haja despesas relacionadas a pesquisa elas serdo
custeadas pelos pesquisadores. Em caso de dano causado comprovadamente pela pesquisa a
indenizacdo serd garantida pelas pesquisadoras. As pesquisadoras poderdo ser contatadas pelo
telefone (71) 99976-4609 ou pelo e-mail silviojunior20.1@bahiana.edu.br. Davidas poderdo

ser esclarecidas pelas pesquisadoras nos contatos acima disponibilizado.
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Os dados que serdo avaliados serdo os seguintes: Sua idade, se vocé é homem ou mulher,
onde mora, raca que se identifica (exemplo: branco, preto, pardo), com o que trabalha, se
estudou e terminou o colégio, assim como faculdade, onde nasceu, se familiares ja tiveram os
mesmos sintomas que VOcé, primeira queixa apresentada, o quanto cada membro consegue
fazer forca, resposta dos membros quando recebem um toque rapido com pressdo em um local
de estimulo que gera movimento espontaneo do membro, se houve diminui¢cdo da massa dos
musculos de alguma parte do corpo, exames que complementam o diagnostico, peso, relacdo
do peso com a altura, sintomas respiratérios, como tosse, dificuldade para respirar.

Caso deseje participar, serd necessaria sua assinatura no campo abaixo, concordando e
autorizando 0 acesso aos dados registrados no seu prontuario de atendimento e aplicagdo da
ficha para coleta de informag6es. Suas duvidas sobre o projeto e sua participacdo podem ser

retiradas agora ou a qualquer momento.

O trabalho podera causar os seguintes riscos: E possivel que aconteca o seguinte
desconforto: extensdo do tempo de permanéncia do paciente no servico para responder o
questionario. Objetivando minimizar 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
composta por diversos profissionais, como médicos, enfermeiros e fisioterapeutas. Ha o risco
de quebra de sigilo dos dados. A fim de minimizar esse risco, dados que possam identificar os
participantes da pesquisa como: nomes, codinomes, nimeros de telefones, endereco eletrénico
ndo serdo utilizados sem autorizacdo, bem como o paciente sera identificado por meio de
numeracdo. Dessa forma, ndo sera possivel identificar o fornecedor das informacdes, mantendo
total sigilo dos dados.

O estudo terd como beneficio o conhecimento sobre os critérios de Gold Coast para
diagndstico de Esclerose Lateral Amiotrofica. Uma vez que este questionario € mais conciso,
podera facilitar a identificacdo da patologia em questdo na pratica clinica de forma mais rapida
e eficiente. Ndo existe remuneracdo estabelecida para participar desta pesquisa, pois sao
pacientes que ja fazem acompanhamento do ambulatdrio, e comparecerdo para consulta para
manter sua observacao clinica. Os pesquisadores também nao receberdo nenhuma remuneracéo
para realizag@o da pesquisa, sendo a mesma efetuada por financiamento préprio.

Os dados coletados durante a pesquisa serdo mantidos pelo pesquisador em forma fisica e em
arquivo digital em computador proprio, de uso exclusivo, por um periodo de 5 anos, sob

responsabilidade do pesquisador responsavel, e resguardado por senha. Dessa forma, apenas 0s
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participantes da pesquisa terdo acesso as informagdes colhidas. Esses dados nunca ficaréo
guardados em arquivos na nuvem, impedindo qualquer acesso a pessoas indevidas. Ap6s 0
término do estudo estes dados serdo deletados pelo pesquisador, apés o periodo de 5 anos.

Os pacientes continuardo a serem acompanhados pelo servico ap6s o final da pesquisa e 0s
resultados obtidos serdo divulgados ao publico, possibilitando o melhor conhecimento da
comunidade sobre o tema. Esse acompanhamento é garantido pois os pacientes ja fazem parte
do acompanhamento regular do servico de neurologia, de forma independente a pesquisa.

Esse papel sera assinado em duas vias, ficando um deles com vocé e sua familia e o outro
conosco, pesquisadores. Todas as paginas serdo rubricadas pelo pesquisador responséavel ou

outro pesquisador e por VOcé.

Quaisquer gastos realizados por vocé com a finalidade de participar desta pesquisa, serdo
ressarcidos para vocé, comprovado que a ida foi de Unica exclusividade para participacdo da
pesquisa. Porém, informo que o questionario s6 vai ser aplicado quando vocé estiver na

consulta.

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 participacdo. Os pesquisadores me
garantiram disponibilizar qualquer esclarecimento adicional durante o curso da pesquisa € 0

direito de desistir da participacdo a qualquer momento.

Salvador, de de 2023.
(Assinatura) (Impressao digital)
Orientadora Orientanda

COMITE DE ETICA EM PESQUISA — CEP EBMSP

Endereco: Avenida Dom Jodo VI, 274, Brotas CEP: 40285-001 UF: BA
Em caso de davidas e/ou denuncias, contatos:
Telefone (71) 2101-1921 / (71) 98383-7127 / E-mail: cep@bahiana.edu.br
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ANEXO B. INSTRUMENTO PARA COLETA DE DADOS

Ficha de coleta de dados
Pesquisa: Diagndstico de portadores de Esclerose Lateral Amiotrofica
1) Identificagao:

1.1) Numero do prontuario (registro):

1.2) Nome do paciente

1.3) Data de nascimento:_ / [/
1.4) Sexo: OFOM
1.5) Raga/Cor autodeclarada: () branca () preta () parda () amarela

1.6) Naturalidade:

1.7) Procedéncia:

1.8) Escolaridade: () Ensino fundamental incompleto

() Ensino fundamental completo () Ensino médio incompleto
() Ensino médio completo () Ensino superior incompleto

() Ensino superior completo

2) Antecedentes familiares

2.1) Historico de Doenca do Neurdnio Motor na familia? () Sim () Nao
2.1) Se sim, qual o grau de parentesco:

3) Cronologia:

1. 3.1) Data do surgimento do primeiro sintoma (Més/Ano): [
2. 3.2) ldade ao primeiro sintoma:



4) Apresentacao fenotipica
4.1) Tipo de estabelecimento:

( ) espinal ()bulbar

4.2) Predominio de acometimento:
(ONMI  ()NMS () Acometimento matuo de NMI e NMS

4.3) Primeiro sintoma apresentado:

() Fraqueza muscular () Atrofia muscular () Quedas

() Caimbras ()Disfagia () Alteracdo da fala

() Fasciculagdes (') Outro:

Segmento corporal

4.4 Forca muscular:
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Direita Esquerda Direita Esquerda

Flex&o do antebraco Abducéo da coxa

Extensdo do antebraco Aducdo da coxa
Abducéo do braco Extensdo da perna
Aducéo do braco Flexdo da perna

Flexdo da coxa Flexdo do pé

Extensdo da coxa Extensdo do pé
4.5 Reflexos

Esquerda | Direita

Patelar

Aquileu

Triccpital

Biccipital

Braquial
4.6 Reflexos anormais

Reflexo Direita/ Direita/ ausente | Esquerda/ Esquerda/

presente presente ausente




Cutaneo
Plantar

Hoffman

Tromner

4.7 Atrofia
() Sim () N&o. Se sim, onde

() Membro superior esquerdo
() Membro superior direito
() Membro inferior esquerdo
() Membro inferior direito

() Lingua

Outro

5) Diagndstico
5.1 Data do diagnoéstico (Més/Ano): /|

5.2 ldade ao diagnostico:

5.3 Periodo entre o inicio dos sintomas e o diagnostico (MESES):

6) Exames Complementares

ENM: Normal () Alterado ()

RNM de coluna cervical: Normal () Alterado ()
RNM de encéfalo: Normal () Alterado ()
VDRL - Normal (') Alterado ()

Anti HCV - Normal () Alterado ()
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AgHbs - Normal () Alterado ()

Sorologia HIV - Positivo () Negativo ()

Sorologia HTLV % - Positivo () Negativo ()

Vitamina B12 - Normal () Alterado ()

TSH - Normal () Alterado ()

T4l - Normal () Alterado ()

Eletroforese de proteinas séricas e urinarias - Normal () Alterado ()
Chumbo - Normal () Alterado ()

Mercurio - Normal () Alterado ()

Arsénio - Normal () Alterado ()

Painel molecular para doenca do neurdnio motor:
( )SIM ( )NAO
Se sim , resultado: Normal () Alterado ()

Liquor: Normal () Alterado ()

7. Dados nutricionais

7.1) Peso ao inicio do acompanhamento (kg):

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

7.3 Classificagdo nutricional segundo IMC (KG/M?) na primeira avaliac&o:
()Desnutricdo grau Il ( )Desnutricdo grau Il ()Desnutricdo grau I ( )Eutrofia
()Obesidade grau I~ ()Obesidade grau Il ~ ()Obesidade grau Il

7.4 Classificacdo nutricional de idosos segundo IMC (KG/M?) na primeira avaliac&o:

() Baixo peso ()Eutrofia ()Sobrepeso ()Obesidade
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7.5 Peso no follow-up (kg):

7.6 Indice de massa corpdrea no follow-up(Kg/M?):

7.7 Classificacdo nutricional segundo IMC (KG/M?) no follow-up:

()Desnutricdo grau Il ( )Desnutricdo grau Il ()Desnutricdo grau | ( )Eutrofia
()Obesidade grau |~ ()Obesidade grau Il ~ ()Obesidade grau Il

7.8 Classificagdo nutricional de idosos segundo IMC (KG/M?) no follow-up:

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

7.9 Tempo entre o inicio do acompanhamento e o follow-up (meses)

8) Abordagem de sintomas respiratorios
8.1 Tem indicacdo de uso de AMBU ( ) Sim ( ) Nao
8.2 Com quanto tempo de doenca teve indicacdo de uso de AMBU:
8.3 Faz uso regular do AMBU ao menos 2 vezes ao dia: ( ) Sim ( ) Nao
8.4 Tem indicacédo de uso de VNI/ Bipap: ( ) Sim ( ) Nao
8.5 Com quanto tempo de doenca teve indicacdo de uso de VNI:
8.6 Faz uso regular do Bipap: ( ) Sim ( ) Néo

8.7 Utiliza o bipap por quantas horas ao dia: ( )

9) Abordagem de manifestacdes bulbares
9.1 Tem indicacdo de confecgédo de gastrostomia: ( ) Sim ( ) Néo
9.2 Com quanto tempo de doenca teve indicacdo de gastrostomia:
9.3 Data da confec¢do do gastrostoma:
9.4 Usa método alternativo para comunicagdo: ( ) Sim ( ) Nao
9.5 Que método de comunicacdo usa: ( ) Prancha ( ) Outro:

9.6 Com quanto tempo de doenca teve indicacdo de usar método alternativo de
comunicagéo:
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ANEXO C. CRITERIO DE EL ESCORIAL PARA ESCLEROSE LATERAL

AMIOTROFICA

Diagndstico Definido Provéavel 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 ouNMI  NMSouNMI  NMI associado mais regioes NMS ou NMI
em mais de 3 emmaisde2  adesenervacdo ou NMI rostral em 1 regido
regides regides aguda em mais a NMS

de 2 membros

na ENMG

Fonte: Adaptado de Tratado de Neurologia: da Academia Brasileira de Neurologia; !

Legenda: NMS- neurdnio motor superior; NMI: neurdnio motor inferior; ENMG: eletroneuromiografia.
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ANEXO D. CRITERIO DE AWAJI PARA ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA

Diagndstico

Definido

Provavel

Possivel

Suspeito

Comprometimento

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

3 regides espinais

Sinais clinicos ou
eletrofisioldgicos:
NMI + NMS em
ao menos 2 com
comprometimento
rostral em NMS

Sinais clinicos ou
eletrofisiolégicos:
NMS ou NMI em
ao menos regides
ou
NMS rostral aos
sinais de NMI

Sinais clinicos ou
eletrofisiologicos
em NMI

Fonte: Adaptado de Tratado de Neurologia: da Academia Brasileira de Neurologia; !

Legenda: NMS- neurdnio motor superior; NMI: neurbnio motor inferior;
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ANEXO E. CRITERIO DE GOLDCOAST PARA ESCLEROSE LATERAL
AMIOTROFICA

Diagnéstico Definido Provéavel Possivel Suspeito

Sinais motores Abolido Abolido Abbolido
progressivos pelo
histdrico ou exame
Comprometimento clinico
+
Sinais clinicos de
NMS e NMI em
pelo menos um
segmento corporal
ou do NMI em 2
segmentos
+
Exclusdo de outras

condigdes clinicas

Fonte: Adaptado de Tratado de Neurologia: da Academia Brasileira de Neurologia;1

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



