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RESUMO

A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) é uma doencga neurodegenerativa idiopatica e
fatal que afeta o sistema nervoso motor. Praticamente todos os doentes acabam por
sofrer de desnutricdo, em grande parte devido a disfagia que se associa. A disfagia, além
de predispor a desnutricdo e desidratagdo, também pode provocar pneumonias de
aspiracdo que se podem tornar fatais.

As alteracdes que condicionam a doenga provocam alteragdes em todas as fases da
degluticdo, em particular a fase oral e faringea. Para além disso, também as alteracGes
respiratdrias associadas e a sialorreia agravam o risco de aspiracao.

Na suspeita de disfagia, a avaliagdo do doente deve comecar por ser uma avaliacéo
clinica inicial onde, se se confirmar a presenca de disfagia, o doente deve ser referido
para uma equipa multidisciplinar. Se existem duvidas no diagnostico ou outras questdes
por esclarecer, poderdo ser usados métodos mais objetivos, como a videofluoroscopia
ou a nasofibroscopia.

N&o ha cura para a Esclerose Lateral Amiotrdfica nem tratamento eficaz para a disfagia.
O farmaco riluzole foi o Unico que demonstrou aumentar a sobrevida, mas apenas em
cerca de dois meses. Existem alguns exercicios de reabilitacdo, realizados por terapeutas
da fala, que poderdo fornecer aos doentes estratégias para melhorar a degluticdo e que,
qguanto mais cedo forem aplicados, maior serd& a melhoria. Por fim, quando a
alimentacdo oral ndo consegue garantir a nutricdo, deve ser implementada uma
gastrotomia, sendo que a gastrotomia endoscdpica percutanea (PEG) é o método mais
utilizado.

Palavras chave: ELA, disfagia, pneumonia de aspiracdo, desnutricdo, videofluoroscopia



ABSTRACT

Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a neurodegenerative disease, idiopatic and fatal
that affects the motor nervous system. In the end, all the patients with this disease end
up with lack of nutrition, most of it because of the dysphagia associated. Dysphagia not
only predisposes to poor nutrition and dehidration, but it also can cause aspiration, that
can be fatal.

The changes that the disease causes can affect all phases of swallowing, in particular
oral and pharingeal phases. Also, sialorrheia and the respiratory difficulties associated
increase even more the risk for aspiration.

When dysphagia is suspected, the patient should start by having a bedside evaluation. If
dysphagia is confirmed, the patient should then be refered to a multidisciplinary team.
When the diagnostic is dubious or further study is required, more objective methods
may be used such as videofluoroscopy or nasofibroscopy.

There is no cure for Lateral Amiotrophic Sclerosis nor effective treatment for
dysphagia. The drug riluzole was the only one that demonstrated increase in survival,
but only in about two months. There are some reabilitation exercises that can improve
dysphagia, specially if they are implemented as soon as possible, by speech and
language therapists. In the end, when oral feeding does not guarantee nutrition, a
gastrotomy should be performed, usually a percutaneous endoscopic gastrostomy
(PEG).

Keywords: ALS, dysphagia, aspiration, malnutrition, videofluoroscopy.
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INTRODUCAO

A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) é uma doenga neuromuscular que se caracteriza
pela rapida degeneracdo dos neurdnios motores superiores e inferiores®. O resultado é
uma progressiva deterioracdo do sistema motor em varios niveis, afetando praticamente
todos 0s grupos musculares?. As suas manifestacdes sdo bastante heterogéneas, podendo
haver predominio da degeneracdo do neuronio motor superior ou inferior, com
diferentes graus de envolvimento bulbar e degeneracdo cognitiva, desde uma cognigéo

normal & deméncia frontotemporal®.

A ELA pode ser dividida nos subtipos esporadico e familiar, sendo que este
corresponde a cerca de 5% dos casos.* Foi possivel, até a data, identificar etiologia
genética em dois tercos dos casos de ELA familiar e em 10% dos casos da forma
esporadica®. O inicio da doenca, bem como a sua apresentagio e progressdo variam de
individuo para individuo®. A idade média de diagndstico situa-se entre os 50 e os 75
anos de idade e estima-se que a incidéncia da doenca em populacGes europeias com
idades acima dos 15 anos seja de 2 a 3 pessoas por 100 000. O risco durante a vida de
desenvolver a condicéo é de 1:350 para homens e 1:400 para mulheres. Esta disparidade
deve-se ao facto da variante espinhal da doenga ser mais frequente no sexo masculino

do que no sexo feminino®.

A sobrevida destes doentes, com uma apresentacdo “classica” da doenga, apds o inicio
destes sintomas é de dois a trés anos, e a morte deve-se, geralmente, a faléncia
respiratoria. Esta também demonstrado uma média de 9 a 12 meses de atraso do

diagndstico desde o inicio dos sintomas®.

Existem certos fatores do individuo que poderdo indicar uma progressao mais rapida da
doenca, com menor sobrevida e, consequentemente, um pior prognostico. Dentro destes
fatores destaca-se idade mais avangada no inicio da doenca, uma apresentacao bulbar a
partida, duracdo curta desde o inicio dos sintomas ao diagndstico ou presenca de
disfuncdo cognitiva (particularmente se afetar fungBes executivas)®. Como no sexo
feminino a variante bulbar da doenca é mais comum, as mulheres e doentes com ELA

bulbar no geral tendem a ter um pior progndstico’.



Nesta patologia ha perda progressiva de fungdo motora nas estruturas bulbares, como a
face, boca, faringe e laringe, resultando no comprometimento da fala e degluticdol.
Cerca de 30% dos pacientes comecam com sintomas bulbares (inclui disfagia, disartria
e alteragcbes fonatdrias)®, no entanto, todos os tipos de ELA apresentam,

inevitavelmente, disfagia, sendo que o inicio da manifestagio ¢ bastante variavel’.

A disfagia tem um grande impacto nestes doentes, pois as complicacfes relacionadas
nomeadamente, pneumonia de aspiracdo, desidratacdo e malnutricdo, sdo das causas
mais importantes de morte de doentes com ELA. A malnutricdo, em particular, é um
fator de progndstico independente na doenca®>°, e pode ser explicada por trés principais
razdes: perda de massa muscular, aumento de gasto de energia em repouso e diminuicao
do aporte de alimentos. Esta ultima pode dever-se a disfagia, ansiedade, perturbacdo de
humor ou diminuigdo grave da mobilidade dos membros superiores. Apesar dos
diversos problemas que predispdem a malnutricdo e, consequentemente, a diminuicéo
do indice de massa corporal, a disfagia destaca-se como sendo uma das principais

causas®.

A disfagia é, por isso, um dos mais importantes sintomas no prognostico e diagndstico
correto de ELA’. Assim que sdo detetados sinais de disfagia, ndo deve ser adiada a
implementacdo de estratégias que otimizem a degluticdo, sob pena de predispor a

malnutrigdo?.

Estda comprovado que uma abordagem paliativa multidisciplinar pode prolongar a
sobrevida e manter a qualidade de vida nestes doentes. Aqueles, tratados nas fases
precoces da doenca, podem desenvolver mecanismos musculares adaptativos para

diminuir o risco de broncoaspiragao’.



FISIOPATOLOGIA

e Fisiologia da degluticdo

A degluticdo é uma funcdo complexa, que requer a coordenacdo das quatro fases que a
compdem: Fase Preparatéria Oral, Fase Oral, Fase Faringea e Fase Esofagical®.

E composta por uma sequéncia complexa de eventos motores integrados, programados
pelo centro medular da degluticdo. A degluticdo € entdo uma reacdo programada,
iniciada através da correta combinacdo das vias sensoriais centrais e periféricas da
medula. Uma interrupcdo nestas vias aferentes influencia a habilidade de iniciar a
degluticdo. Ha uma sequéncia constante de eventos motores que constituem a
degluticdo, mas o timing destes eventos varia consoante as caracteristicas do bolo
alimentar®. Ou seja, a degluticio requer forca e coordenacdo da musculatura bulbar
adequadas e producdo de saliva, bem como fun¢des sensoriais, esofagicas, respiratorias

e corticais intactas*®.

Os eventos motores ou mecanismos que constituem a degluticdo sdo a preparagéo do
bolo alimentar, lubrificacdo, controle oral, encerramento do palato, encerramento das

vias aéreas, propulsio faringea e abertura do esfincter esofagico superior®.

e Fisiopatologia da disfagia

A disfagia nas doengas do neurénio motor, incluindo a Esclerose lateral Amiotrofica,
envolve mais que uma fase e/ou mecanismo da degluticdo®®. A fase oral e a faringea s&o

particularmente afetadas, independentemente da consisténcia dos alimentos?.

Pacientes com ELA e predominio de envolvimento bulbar demonstram problemas mais
severos de degluticdo (como aspiragdo). No entanto, como referido na introdugdo, a
maioria dos pacientes com ELA ndo-bulbar também pode apresentar disfagia e

respetivas complicagdes’®.



Nestes doentes podem ser detetadas, atraves de videofluoroscopia/manometria,
diferencgas na cinética da lingua e da mandibula durante a degluticdo, mesmo antes de

serem discerniveis sintomas bulbares ou comprometimento da degluticio®®,

A progressdo da disfagia deve-se, essencialmente, a fraqueza ou espasticidade dos
musculos inervados pelos nervos cranianos trigémio, facial, hipoglosso, glossofaringeo
e vago’. As consequéncias so a ineficiéncia do transito oral, a reducdo do movimento
da base de lingua, a reducdo da elevacdo e anteriorizacdo da laringe e a reducédo da

contracdo da faringe®.

A nivel da fase oral da degluticdo, a doenca provoca fraqueza da musculatura da lingua
e consequentemente diminuicdo da movimentacdo da base da lingua. Isto causa
movimentos anormais que interferem na formacé&o do bolo alimentar e na degluticéo de
liguidos. Também afeta a fase faringea da degluticdo, pois estes movimentos resultam

em residuos faringeos que podem ser aspirados ao ser retomada a respiragio®.

O envolvimento do vago e glossofaringeo, que enervam a faringe e a laringe, vai reduzir
a mobilidade do palato mole, dificultar a sua elevacao e impedir o fecho completo da
passagem da cavidade nasal para a orofaringe, 0 que pode provocar regurgitacdo nasal.
A musculatura faringea também enfraquece e diminui a capacidade de contracdo, e a
disfuncdo do neurénio motor superior associado a ELA provoca espasmos no musculo
cricofaringeo (que ndo aliviam com medicacdo antiespasmddica) ou o seu fecho
prematuro, sendo mais um fator para a acumulacdo de residuos na faringe. Ha também
reducdo da elevacdo e anteriorizacdo da laringe que predispde a aspiracdo de alimentos
ao prejudicar o fecho da glote e, consequentemente, diminuir a protecdo das vias aéreas
durante a degluticdo?®.

Para além dos problemas acima mencionados, ha fraqueza dos musculos respiratdrios
associada, que leva a doenca pulmonar restritiva e diminuigédo da capacidade de tossir, 0
que aumenta ainda mais o risco de disfagia, pneumonia de aspiracdo e outras
complicagbes pulmonares. Pode também haver descoordenacdo de respiracdo e
degluticdo. A combinacgéo da disfuncdo bulbar com disfuncéo respiratédria tem um efeito
sinérgico que pode ser fatal por impedir a tosse ou eliminar estratégias compensatorias

da tosse que sdo essenciais para proteger os pulmdes da aspiragao™®.



Também ocorre sialorreia pela dificuldade em engolir e libertar as secre¢fes normais e
ndo propriamente por aumento de producdo de saliva, que é particularmente dificil de

tratarl?,
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AVALIACAO DA DISFAGIA

A abordagem a disfagia deve seguir alguns passos. Para comegar, se o doente refere
sintomas, a abordagem devera comecar por uma avaliacdo clinica inicial. Se se
confirmarem sintomas de disfagia, o doente deve ser referenciado para uma avaliacédo
por especialistas (terapeutas da fala e linguagem e nutricionistas). Se houver
necessidade de uma avaliacdo mais aprofundada a disfuncdo da degluticdo presente,
deverdo ser considerados métodos mais objetivos, como a videofluoroscopia e técnicas
de EMG (eletromiografia). Por fim, assim que o doente é referenciado devera haver um
acompanhamento e comunica¢do continuos entre 0s membros da equipa

multidisciplinar.

e Avaliacdo clinica inicial

A presenca de queixas relacionadas com a degluticéo, o primeiro passo é uma avaliagdo
clinica do doente e, se sintomas de disfagia forem identificados, o doente deve ser
rapidamente referenciado para uma avaliaco especializada®?. Muitas vezes os sintomas
ou complicacBes associados a disfagia podem ndo ser evidentes, por exemplo, a
aspiracdo pode-se manifestar apenas através de uma tosse seca, que aumenta durante as
refeicdes®. A avaliacio especializada deve ser feita por uma equipa idealmente
composta por terapeutas da fala e linguagem, nutricionistas, médicos de clinica geral,
neurologistas, terapeutas ocupacionais e outros especialistas, que deverdo comunicar
continuamente entre si. Este acompanhamento deve ser mantido durante a progressdo da

doenca'?.

Uma avaliagdo precoce por terapeutas da fala e linguagem, por exemplo, comeca por
determinar a presencga, severidade e natureza da disfagia e o prognostico para melhoria,
sendo que esta avaliacdo é feita através da ingestdo de alimentos de diferentes
consisténcias. A abordagem terapéutica por estes profissionais vai passar pela
implementacdo de técnicas de degluticdo, como melhoria da postura e incentivo a

ingestdo de pequenas refeices para reduzir riscos de asfixia e aspiragio®!3,
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Existe um teste clinico, o V-VST (em inglés “Volume-Viscosity Swallow Test”),
simples de realizar, com boa sensibilidade e especificidade, que pode ser proposto para
o rastreio de disfagia nestes doentes, visto que métodos como a videofluoroscopia nem
sempre se podem realizar pelo custo, radiacdo associada ou dificuldade no

posicionamento®,

Existem, por outro lado, ferramentas que permitem a classificacdo da disfagia e o
respetivo efeito na qualidade de vida dos doentes. Algumas das mais usadas sdo a
classificacdo da funcionalidade da degluticdo através da Escala de Intake Oral
Funcional ( “Functional Oral Intake Scale” - FOIS), a escala de severidade da Esclerose
Lateral Amiotrofica (“the Amyotrophic Lateral Sclerosis Severity Scale” -ALSSS), a
classificacdo da severidade da disfagia através da Escala de Outcome e Severidade da
Disfagia (“Dysphagia Outcome and Severity Scale” - DOSS) e 0 questionério da
disfagia e qualidade de vida (dysphagia quality of life questionnaire - SWAL-QOL)™.

A disfagia ndo € avaliada por si s, mas sim enquadrada numa avaliacdo nutricional
feita aquando do diagndstico e em cada reunido multidisciplinar. Esta envolve, além da
avaliacdo da degluticdo (que pode ser feita por um terapeuta da fala), medicao do peso e
calculo do indice de massa corporal (IMC= peso em kg/altura em metros), calculo da
ingestdo nutricional e de fluidos, analise da capacidade motora para comer e beber dos
membros superiores, duragdo das refeicdes e outras causas de reducdo do intake
nutricional (como ma postura, distdrbios de humor, sintomas gastrointestinais ou medo

de se engasgar em situagdes sociais)®.

e Avaliacdo imagioldgica

Infelizmente, ndo ha nenhum teste que consiga por si sO detetar disfagia em doentes
com doenca do neuronio motor/ELA e a degluticdo nestes doentes é bastante dificil de
avaliar objectivamente!?. Quando ha suspeita clinica, por norma com base em sinais
pouco especificos, deve haver a confirmacdo através de um método endoscdpico, como

a videofluoroscopia ou nasofibroscopia®.

Uma observacdo endoscopica permite perceber se hd estase salivar a nivel da

orofaringe, da laringofaringe e vestibulo da laringe, e permite aferir a mobilidade da
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laringe e do palato movel. E também possivel avaliar as diferentes fases da degluticio
(fase preparatoria oral, fase oral e fase faringea), pedindo ao doente que degluta
alimentos ou bebidas de diferentes consisténcias. Estes métodos permitem perceber se
ha estase de comida a nivel faringeo, escape nasal de comida e aspiracéo laringeal e/ou
traqueal. Uma vantagem muito importante da avaliacdo endoscOpica em doencas
progressivas é a possibilidade de verificar a sequéncia de eventos relacionada com a

degeneracéo neuroldgica caracteristica da doenca?.

O Gold Standard para o estudo de distarbios de degluticdo é, neste momento, a
videofluoroscopia. Esta fornece uma imagem bidimensional que avalia a dindmica da
degluticdo de uma forma objetiva, com visualizacdo de todas as fases, permitindo
orientar a abordagem a disfagia através da adaptacéo da consisténcia dos alimentos mais
indicada e da reabilitacio. Tem, no entanto, algumas desvantagens. E um exame caro,
com exposicao a radiacdo e ndo € muito acessivel (pode ndo ser possivel posicionar

corretamente o doente para este exame)®1213,

Se o doente ndo puder ser posicionado para videofluoroscopia pode ser realizado, em
alternativa, um estudo da degluticio através da videofaringolaringoscopia. E menos
sensivel que a videofluoroscopia, mas alguns estudos indicam que identifica a presenca
de aspiracdo com mais seguranca que apenas uma avaliacdo clinica. No entanto, é um

exame que apresenta uma grande variabilidade conforme o operador®?,

Outra alternativa a videofluoroscopia é a nasofibroscopia. Esta permite o estudo da
anatomia, sensibilidade e dos diferentes timings da degluticdo (timing oral e timing
faringeo) e permite evidenciar e quantificar aspiragdes traqueais e bronquicas. E um dos
exames imagioldgicos mais usados no estudo de disturbios da degluticao®.

Existem também outros métodos instrumentais que demonstraram ser capazes de
diagnosticar disfagia neurogenica objetivamente, como métodos eletrofisioldgicos
(técnicas EMG)*2,
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ABORDAGEM A DISFAGIA

Apesar de ndo haver cura para a Esclerose Lateral Amiotréfica, nem tratamentos
especificos para a disfagia, existem certas medidas que se podem tomar para a melhor

gestdo deste sintoma ou para corrigir os défices nutricionais que causa®.

Para comecar, como ja foi referido anteriormente, a abordagem a disfagia deve ser

multidisciplinar e continua?.

As medidas principais consistem na adaptacao da consisténcia dos alimentos e liquidos,
no ajuste da postura de modo a melhorar a degluticdo e prevenir a aspiracdo. Também
se deve apostar numa alimentacdo altamente caldrica e rica em proteinas com auxilio, se
necessario, de suplementos orais, para prevenir a perda de peso pela diminuicdo da
ingestdo de alimentos (ou pelas outras razBes associadas a perda de peso nesta doenca
como alteracGes metabdlicas). Por fim, se a alimentagdo oral ndo for suficiente, devera

recorrer-se a gastrotomia para complementar ou substituir a alimentagéo oral®.

Existem também outras medidas acessorias, como tratamento para a sialorreia, seja com
anticolinérgicos antidepressivos (por exemplo amitriptilina), radiacdo das glandulas
salivares, suc¢cdo ou injecGes com toxina botulinica. No entanto, ao aplicar-se estas
medidas adicionais, pode piorar-se a disfagia. Por exemplo, no caso das injecdes com
toxina botulinica, onde as toxinas podem espalhar-se para os musculos locoregionais e

por isso devem apenas ser usadas em doentes com gastrotomia®®2,

e Tratamento Neuroprotectivo

O riluzole é o unico farmaco que demonstrou, até & data, alterar o curso da doenca,
aumentando o tempo de sobrevida em, aproximadamente, 2 a 3 meses®. O Riluzole é um
antagonista do glutamato, que reduz a excitotoxicidade mediada por este. O seu uso
provoca efeitos adversos minimos e mostra uma modesta diminuicdo da progressao da

doenca e, por conseguinte, da progressdo da disfagia®®.
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e Reabilitacdo

Geralmente, assim que ¢ identificada disfagia num doente, deve ser feita uma avaliagédo
da degluticéo e deve ser planeado um programa de reabilitacdo personalizado de acordo
com 0 curso e a apresentacdo clinica da doenca. Os doentes que s&o tratados desde um
estagio precoce da doenga acabam por desenvolver mecanismos musculares adaptativos
que diminuem o risco de aspiracdo traqueal (mesmo com graves alteracdes

musculares).

Este programa de reabilitacdo foca-se nas diferentes fases da degluticdo e consiste na
aquisicdo de procedimentos e manobras de degluticdo compensatdrias, realizacdo de
exercicios miofuncionais e técnicas que estimulem a propriocepcao oral e alteracOes

posturais.®

Um foco na reabilitacdo da fase orofaringea da degluticdo inicia-se com uma avaliacao
radiologica que define quais as desordens de degluticdo anatomicas ou fisioldgicas. SO
depois sdo selecionadas, cuidadosamente, estratégias terapéuticas e/ou compensatorias.
As estratégias compensatorias tém como objetivo reduzir (ou se possivel eliminar) os
sintomas derivados da desordem das diferentes fases da degluticdo, a aspiracdo e
degluticdo ineficiente. Estratégias terapéuticas sdo designadas para mudar a fisiologia
da degluticdo e incluem uma série de exercicios de movimento, procedimentos de
integracdo sensorial e motora, e manobras para degluticdo. Os efeitos de todos esses

procedimentos devem ser avaliados através de métodos de imagem®.

Como exemplo deste tipo de estratégias, deve-se comegar por implementar mudancas
posturais — foi demonstrado que a flex&o e a extens@o da cabecga diminuem a abertura
das vias aéreas e do esofago, e que os doentes revelaram menor dificuldade a engolir, se
sentados, com as costas direitas'’. Foi também demonstrado que a modificagdo postural
pode aumentar a velocidade de ingestdo do bolo alimentar e prevenir aspiracdo pela

maior facilidade de fechar as vias aéreas'’.

No entanto, ndo ha consenso em todos os estudos acerca da influéncia da postura do
corpo na degluticdo. H& uma grande variabilidade nas escalas de classificacdo e
atividade muscular em cada angulacéo do corpo entre individuos e, por essa razéo, pode

ndo haver uma postura considerada 6tima, que facilite a degluticdo, e que possa ser
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aplicada a populacdo geral. Esta informacéo implica que registos eletromiograficos e
anélise da morfologia de cada doente sejam considerados para decidir a postura mais

adequada para aquele doente em particular.®

Também devem ser consideradas mudancas na alimentacdo, como tomar varias
refeicdes durante o dia, mas de pequena quantidade e mudar as caracteristicas da

alimentagao como a viscosidade, a temperatura ou o sabor®2

e Nutricdo entérica

Quando a disfagia se torna demasiado avancada e impede o intake nutricional
necessario para as necessidades do doente, torna-se imperativo avangar para uma forma
de alimentagdo ndo oral ou entérica®. O atraso na introducio de alimentagdo ndo oral
pode resultar em complicacBes anteriormente mencionadas, como pneumonia de

aspiraco, malnutricdo e, mais tarde, morte’.

Nestes doentes, a nutricdo € mantida através de gastrotomia, seja por gastrotomia
endoscoépica percutanea (percutaneous endoscopic gastrostomy — “PEG”), gastrotomia
inserida radiologicamente (percutaneous radiological gastrostomy — “PRG”) ou
gastrotomia per-oral orientada por imagem>'°. A literatura até a data ndo privilegia
nenhum dos métodos em particular, no entanto a gastrotomia endoscopica percutanea é
considerado o standard®. N&o ha, também, evidéncia do timing mais apropriado para
implementacdo da gastrotomia, no entanto deve ser realizada antes que a capacidade

vital seja inferior a 50% do valor previsto>2°.

Existem alguns riscos com a colocagéo de PEG, que incluem laringoespasmo, infe¢do
localizada, hemorragia gastrica e morte por paragem respiratéria. Pode também ndo ser

possivel a sua colocagdo por dificuldades técnicas?.

A PRG tem a vantagem, comparativamente com a PEG, de ndo requerer sedagdo do
doente para a insercdo e parece ser mais segura em caso de disfuncdo respiratéria

moderada a severa’®.
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Como alternativa temporéria a gastrostomia pode-se inserir um tubo nasogastrico. No
entanto, tem algumas desvantagens, como o desconforto nasofaringeo e 0 aumento de

secrecdes da orofaringe, podendo até causar ulceragdes esofagicas®.

A evidéncia até a data sugere que, na ELA, quanto mais cedo uma gastrotomia é
implementada de forma a garantir ou complementar a alimentacdo, maiores serdo as
hipdteses de recuperacdo do peso e maior sera a sobrevida do doente. No entanto, o
impacto positivo da gastrotomia na melhoria da qualidade ndo foi claramente
demonstrado, o que pode dever-se ao facto da qualidade de vida ndo depender apenas,
neste caso, da auséncia de fome, da hidratacio ou do fornecimento calérico

suficiente>,
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CONCLUSAO

A Esclerose Lateral amiotréfica € a doenca do neurénio motor mais prevalente e uma
das mais debilitantes, com uma sobrevida em media de dois a trés anos. A disfagia € um
dos mais frequentes e temidos sintomas, que leva potencialmente a malnutricdo,
pneumonia de aspiracdo e desidratacdo, devendo por isso ser reconhecido o mais cedo

possivel.

Cada vez mais se compreende 0s mecanismos genéticos e a fisiopatologia por detras da
Esclerose Lateral Amiotrofica e da disfagia associada. Particularmente, nos Gltimos dez
anos, foram feitas varias descobertas importantes a nivel das alteracfes genéticas que

conduzem a doenca.

No entanto, o progresso no conhecimento ndo se traduz ainda em abordagens

terapéuticas inovadoras que alterem o curso da doenca.

Falando em particular da disfagia e na abordagem a nutricdo destes doentes, nenhuma
das estratégias abordadas sdo totalmente consensuais. Também ndo ha ainda consenso
do momento ideal para introduzir métodos alternativos de suplementacdo nutricional

(nutricdo entérica).

Nesta doenca, a disfuncdo da degluticdo é um dos problemas mais graves, para o qual
ndo existem ainda respostas satisfatorias e cuja abordagem deve ser feita por uma
equipa multidisciplinar que inclui, entre outros, neurologistas, terapéuticas da fala e

linguagem e nutricionistas.
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