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Qualidade de vida de pacientes com Esclerose Lateral Amiotroéfica

Quality of life of patients with Amyotrophic Lateral Sclerosis

Sue Christine Siqueira!, Priscila Valverde de Oliveira Vitorino? Cejane Oliveira Martins Prudente? Tainara
Sardeiro de Santana!, Gleydson Ferreira de Melo!

Objetivo: analisar as evidéncias cientificas que avaliaram a qualidade de vida de pacientes com Esclerose Lateral
Amiotrofica por meio do ALSAQ-40/ALSAQ-5. Métodos: revisdo integrativa realizada com oito artigos em base
de dados, utilizando-se descritores controlados. Resultados: os dominios mais prejudicados da qualidade
de vida foram mobilidade fisica e atividades de vida diaria. Os pacientes com Esclerose Lateral Amiotroéfica
bulbar, comunicacao e alimenta¢do foram mais prejudicados. Problemas com a assisténcia a saide e a falta
de apoio social ao cuidador impactaram negativamente a qualidade de vida do paciente. Estresse emocional
correlacionou com a comunica¢do, mobilidade fisica e progressdo da doen¢a em pacientes com respiracdo e
alimentacgao artificial, mas ndo est4 diretamente relacionado aos avangos da deterioragdo fisica e sim como o
paciente processa as experiéncias. Conclusdo: pacientes com Esclerose Lateral Amiotréfica tém pior qualidade
de vida referente ao aspecto motor; e a falta de suporte ao cuidador piora a qualidade de vida do paciente.
Descritores: Qualidade de Vida; Esclerose Amiotroéfica Lateral; Enfermagem.

Objective: to analyze the scientific evidence that evaluated the quality oflife of patients with Amyotrophic Lateral
Sclerosis through ALSAQ-40/ALSAQ-5. Methods: this is an integrative review carried out with eight articles in
the database, using controlled keywords. Results: the most impaired domains of quality of life were physical
mobility and activities of daily living. Patients with bulbar Amyotrophic Lateral Sclerosis, communication and
feeding were more impaired. Problems with health care and lack of social support to the caregiver negatively
impacted the patient’s quality of life. Emotional stress was correlated with communication, physical mobility
and disease progression in patients with breathing and artificial feeding, but it is not directly related to the
advances of physical deterioration, but rather how the patient processes the experiences. Conclusion: patients
with Amyotrophic Lateral Sclerosis have a poorer quality of life regarding the motor aspect, and lack of caregiver
support worsens the patient’s quality of life.
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Introducao

A Esclerose Lateral Amiotréfica é uma doenca
neurodegenerativa, progressiva, com comprometi-
mento nos neurénios motores superiores e inferio-
res, sem comprometimento cognitivo e sensorial.
Estd associada a morte do paciente em um tempo de
trés a quatro anos, geralmente por insuficiéncia res-
piratéria. A doenga afeta as fibras ao longo do trato
cortico-espinhal, as quais transmitem os impulsos que
controlam os movimentos voluntarios. Estes pacien-
tes apresentam fraqueza muscular progressiva com
prognostico reservado, reflexos profundos ausentes
ou diminuidos, fasciculagcdes e espasticidade®.

As causas sdo multifatoriais, vao desde fatores
genéticos (5 a 10%), excitotoxicidade, dano mitocon-
drial, agregacdo de proteina, apoptose, sistema imuno-
l6gico a atividade muscular, tabagismo e ocupacdo™. E
sua incidéncia é de 1,4 a 1,6 por 100 mil habitantes®.

A progressao da fraqueza, a perda de indepen-
déncia fisica, a inexisténcia de cura, os temores sobre
a morte e as preocupagdes diarias do paciente com
uma doenca grave como a Esclerose Lateral Amiotré-
fica, influenciem a qualidade de vida®®.

A qualidade de vida é a percep¢ao do individuo
de sua posi¢do na vida, no contexto da cultura e siste-
ma de valores nos quais ele vive e em relagio a seus
objetivos, expectativas, padrdes e preocupacoes”.

Qualidade de vida é a satisfacdo em viver. Ba-
seando-se neste conceito considera-se necessario que
a sociedade em geral conheca o impacto da Esclerose
Lateral Amiotréfica no aspecto biopsiquicossocial da
vida do paciente, pois somente conhecendo poder-se-
-4 desenvolver politicas publicas abrangentes acerca
do atendimento destes pacientes®.

A qualidade de vida pode ser mensurada por
instrumentos genéricos ou especificos de cada do-
enca. O Questionario de Avaliacdo da Esclerose La-
teral Amiotréfica, ALS Assessment Questionnaire
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(ALSAQ-40) e sua forma breve (ALSAQ-5) foram de-
senvolvidos como instrumentos especificos de status
de sadde, de padrao bem estabelecido na Esclerose
Lateral Amiotrofica, pois foram projetados por entre-
vistas profundamente explanatérias de pacientes com
Esclerose Lateral Amiotroéfica, cuja pontuagdo varia
de zero a cem, e quanto maior, mais prejudicada es-
tard a qualidade de vida do paciente®. O ALSAQ-40 é
uma medida especifica que avalia as particularidades
e preocupacgoes dos pacientes com Esclerose Lateral
Amiotrofica, abordandos os dominios comprometidos
e afetados, os quais abrangem dareas fisicas e emocio-
nais importantes, que em um instrumento genérico
ndo seria possivel.

Com esta revisdo os profissionais de saude
poderao direcionar suas atividades para os aspectos
mencionados quanto a percep¢do que o paciente tem
acerca de sua qualidade de vida.

Diante do exposto, o presente artigo teve como
objetivo analisar as evidéncias cientificas que avalia-
ram a qualidade de vida de pacientes com Esclerose
Lateral Amiotroéfica por meio do ALSAQ-40/ALSAQ-5.

Métodos

Trata-se de uma revisdo integrativa da literatu-
ra sobre o tema qualidade de vida de pacientes com
Esclerose Lateral Amiotréfica. Foram percorridas as
seguintes etapas: identificacdo do tema e a definicdo
do problema; estabelecimento de critérios para in-
clusdo de estudos; definicdo das informacdes a serem
extraidas dos estudos selecionados; avaliacdo dos es-
tudos; interpretacdo dos resultados e apresentacgido da
revisdao%,

Para guiar a revisao, formulou-se o questiona-
mento: o que as evidéncias apontam sobre qualidade
de vida de pacientes com Esclerose Lateral Amiotro-
fica utilizando o instrumento especifico de qualidade
de vida ALSAQ-40/ALSAQ-5?
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Foram utilizados os descritores: qualidade de
vida (quality of life) e Esclerose Amiotroéfica Lateral
(Amyotrophic lateral sclerosis). A busca de artigos foi
realizada de setembro de 2014 a junho de 2016, na
Biblioteca Virtual em Saude (BVS), onde foram pes-
quisadas as bases de dados da Literatura da América
Latina e do Caribe em Ciéncias da Saude (LILACS), Li-
teratura Internacional em Ciéncias da Saude (MEDLI-
NE), Biblioteca Cochrane e Scientific Electronic Library
Online (SciELO), Indice Bibliografico Espanhol de Ci-
éncias da Saude (IBECS) e no United States National
Library of Medicine (PubMed).

Foram definidos como critérios de inclusdo as
publicagdes: a) ocorridas entre 2004 a 2015; b) re-
digidas em portugués ou inglés; c) que utilizaram o
instrumento especifico de medicdo de qualidade de
vida, ALSAQ-40 e/ou ALSAQ-5. Os critérios de exclu-
sdo foram: a) artigos repetidos na busca; b) artigos de
revisdo de literatura, teses ou dissertacdo; c) estudos
qualitativos; d) artigos da validacdo dos instrumentos
ALSAQ-40 e ALSAQ-5.

Foram encontrados 828 artigos, sendo 386 da
BVS e 442 do PubMed, em seguida, por meio da leitura
dos titulos e resumos dos artigos, os mesmos foram
aceitos ou rejeitados. Procedeu-se a busca dos artigos
completos e ap6s a leitura e tradugdo dos artigos, nove
foram selecionados. Oito finalizaram a amostra, sendo
seis da MEDLINE e dois do PubMed.

As evidéncias foram classificadas em sete ni-
veis. No nivel I: estudos de revisdo sistematica ou
metandlise de ensaios clinicos randomizados con-
trolados; nivel II: estudos de ensaio clinico randomi-
zado controlado bem delineado; nivel III: estudos de
ensaios clinicos bem delineados sem randomizacao;
nivel IV: estudos de coorte e de caso-controle bem de-
lineados (ndo experimental); nivel V: estudos de revi-
sdo sistematica de estudos descritivos e qualitativos;
nivel VI: evidéncias de um unico estudo descritivo ou

qualitativo; e nivel VII: evidéncias oriundas de opinido
de autoridades e/ou relatérios de comité de especia-
listas(b,

Os dados foram analisados, de forma critica,
procurando explicacdes para os resultados encontra-
dos pelos autores. Foi realizada a discussao dos prin-
cipais resultados, comparando os diferentes estudos
e identificando conclusdes. Os dados referentes a ano
de publicagdo, delineamento e amostra do estudo, re-
sultados e nivel de evidéncia estdo apresentados de
forma esquematica em duas figuras, para melhor vi-
sualizacdo.

Resultados

Todos os artigos que fizeram parte da amostra
sdo internacionais e foram publicados em peridédicos
das areas de neurologia, medicina, psicologia e em
periodicos especificos da Esclerose Lateral Amiotroéfi-
ca. Dos oito artigos, sete sdo de origem européia e um
de origem asiatica. Em relagdo ao ano de publicagao,
foi heterogénea, embora tenham prevalecido 2010 e
2014 com duas publicagdes cada um. Trés estudos sdo
transversais"*!¥, trés ensaios clinicos*>'”) e dois lon-
gitudinais8-19,

Trés estudos tiveram como objetivo descrever
ou relacionar aspectos que influenciam a qualidade
de vida de pacientes com Esclerose Lateral Amiotré-
fical'?1%19) dois estudos utilizaram o instrumento AL-
SAQ-40 como forma comparativa de medida®'® e trés
estudos aplicaram o ALSAQ-40 para verificar o efeito
de uma intervencdo®>!”), Quanto ao nivel de evidén-
cia, um artigo apresentou nivel II; dois artigos, nivel
I1I; e cinco artigos, nivel VI. Assim foram selecionados
os oito artigos para andlise e apresentados de acordo
com o delineamento dos estudos, conforme apresen-
tado nas Figuras 1 e 2.
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Ano Delineamento/Amostra Conclusao Nivel

0 dominio mobilidade fisica foi o0 mais impactado negativamente na qualidade de
vida, em seguida o dominio atividade de vida diaria e o dominio alimentagéo foi o
que obteve menor influéncia na qualidade de vida do paciente. O dominio mobilida-
de fisica correlacionou-se negativamente a baixa escolaridade.

201002 | Transversal/44 pacientes VI

Transversal/404 pacientes e |0 dominio mobilidade fisica foi o mais prejudicado, seguido das Atividades de Vida
404 cuidadores. Dois grupos: | Didria. A alimentagio foi o que menos impactou de forma negativa.

0S que reportaram um ou he-
20121 | nhum problema com servigos | A idade do paciente e tempo desde o diagndstico ndo tiveram diferencas significa- | VI
de atencdo a saude e social e os | tivas entre os dois grupos. Quatro dominios tiveram diferencas significativas entre
que reportaram dois ou mais | 0s dois grupos: mobilidade fisica, atividades de vida diaria, alimenta¢do e fungado
problemas emocional.

0 dominio mobilidade fisica foi 0 mais afetado, seguido das atividades de vida diaria,
comunicacdo, fungdo emocional e o dominio alimentagdo. Sentimentos mais impac-
201409 | Transversal/121 pacientes tantes do dominio fungdo emocional: preocupagdes com o futuro, sentimento de | VI
falta de liberdade, preocupacdo em ser um fardo, e desesperanca com o futuro. Este
dominio foi impactado pelo uso de medidas de prolongamento da vida.

Figura 1 - Descricdo das pesquisas de Delineamento Transversal

Ano Delineamento/Amostra Conclusao Nivel

Randomizado duplo-cego, | O uso do Tetrahidrocanabinol (THC) ndo teve efeito sobre as medidas de qualidade

201009
cross-over/27 pacientes de vida.

I

Ensaio clinico randomizado L. B . . 5 5 X
0 dominio fun¢do emocional aferido ndo se alterou ao longo do tempo. Nao houve dife-

renca significativa nos valores do instrumento entre o grupo de intervencio e o grupo 11
controle.

controlado/71 pacientes no
grupo de intervengio e 61 no
grupo controle

201409

Ensaio clinico multicéntri-
co randomizado controla-
201507 z . Nao houve diferengas entre os grupos na avaliagdo da qualidade de vida. I

do/103 no grupo de interven-

¢do e 97 no grupo controle

Em pacientes com Esclerose Lateral Amiotréfica moderada foi observada correlagdo
200818 | Longitudinal/24 pacientes significativa entre nivel de Cromogranina A (CgA) salivar e pontua¢do do dominio Fun-| VI
cionamento emocional do instrumento.

Pacientes de inicio espinhal: dominio mobilidade mais prejudicado. Pacientes com
inicio bulbar: dominios alimenta¢do e comunica¢do. No dominio fungdo emocional:
preocupacdes com o futuro, ser um fardo, falta de liberdade e desesperanca foram os
mais prejudicados. Na segunda avaliagdo houve correlagio entre todos os dominios e
o dominio fungdo emocional, prevalecendo a comunicagdo. Na terceira avaliagdo, co-
municagdo foi o mais prejudicado e os menos foram mobilidade fisica e alimentagao.

VI

201389 | Longitudinal /110 pacientes

Figura 2 - Descricdo das pesquisas de Delineamento Longitudinal e Ensaio clinico
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Discussao

A andlise dos artigos que fizeram parte deste
estudo mostraram que os dominios mobilidade fisica
e atividades de vida diaria foram os que mais impacta-
ram negativamente a qualidade de vida dos pacientes
com Esclerose Lateral Amiotréfica?!¥ e Esclerose La-
teral Amiotroéfica espinhal®®. Em pacientes com Escle-
rose Lateral Amiotrofica de inicio bulbar, os dominios
alimentacdo e comunicac¢ao foram os mais prejudica-
dos, enquanto que as dificuldades na mobilidade fisi-
ca afetaram a qualidade de vida destes pacientes em
menor extensao, o que se justifica, pois as inabilidades
fisicas dos pacientes com Esclerose Lateral Amiotrofi-
ca bulbar e Esclerose Lateral Amiotroéfica espinhal se
apresentam em momentos diferentes durante a evo-
lugdo da doenga*®19, No geral, nos estudos realizados,
os dominios que menos impactaram negativamente
a qualidade de vida foram alimentagdo®*1¥ e funcio
emocional 219,

Os déficits encontrados nos dominios avaliados
vao de encontro as caracteristicas da Esclerose Lateral
Amiotrofica, como sendo uma doenga degenerativa de
todo o sistema neurdonio motor, incluindo membros,
bulbo, resultando em paralisia progressiva de muscu-
los esqueléticos, incluindo os da fala, degluticao e res-
piratérios(21418-19) Porém, a medida que aumenta a
deterioragio fisica do paciente com Esclerose Lateral
Amiotrofica, ha a perda da independéncia, incapacida-
de de comunicar e desmoralizacdo. Contudo, mesmo
havendo um maior desafio emocional, este dominio
permanece mais ou menos estavel*-2%,

Com o diagnostico e a evolugido da doenga, ha
um impacto negativo na vida do paciente e uma mu-
danca na rotina. A Esclerose Lateral Amiotrofica pro-
voca a perda progressiva da autonomia e uma maior
necessidade de assisténcia com as atividades da vida
diaria, reestruturacao na alimentacdo, dificuldades na
comunica¢do, comprometimento do estado emocio-
nal(12»16,18»20).

Embora o prejuizo ndo seja significativo na
qualidade de vida do paciente com Esclerose Lateral

Amiotrofica, a fungdo emocional é um dominio muito
estudado pelos pesquisadores, sendo de alta priorida-
de para o cuidado clinico, pois tem evidéncias que o es-
tresse emocional em pacientes com Esclerose Lateral
Amiotrofica associa-se ao maior risco de mortalidade.
Alguns sentimentos avaliados neste dominio, dentre
eles, ser um fardo, perda de liberdade e desesperanca
foram os que mais prejudicaram a qualidade de vida
dos pacientes, sendo a desesperanga o sentimento
que persistiu durante a evolugdo da Esclerose Lateral
Amiotroéfica®. Os sentimentos que prejudicaram em
menor extensdo a qualidade de vida foram raiva da
doenga e depressdo®419,

Dessa maneira, percebe-se que o estresse emo-
cional esta diretamente relacionado as caracteristicas
da doenca, a pouca expectativa de vida, por nao ter
um tratamento significativo, por ser incuravel e ter
uma rapida progressao. Caracteristicas estas, que le-
vam o paciente com a progressao da Esclerose Lateral
Amiotrofica a terem sentimentos negativos, devido a
perda da liberdade e da independéncia, e a necessi-
dade do uso de medidas de apoio, como respirador e
alimentacgio. Estes déficits, apesar de prejudicarem a
qualidade de vida no dominio mobilidade fisica, ndo
impactam negativamente o dominio funcdo emocional
do paciente com Esclerose Lateral Amiotréficat+1®),

E suposto que a depressio seja esperada na
maioria dos pacientes com Esclerose Lateral Amio-
troéfica, j que as proprias caracteristicas da doenga se
confundem com os sintomas somaticos, como perda
de peso e fadiga. Porém, é raro encontrar este senti-
mento nos pacientes, o que é chamado de humor de-
pressivo®Y,

Ha uma preocupagdo em avaliar e analisar o
que mais impacta na fun¢do emocional do paciente
com Esclerose Lateral Amiotrofica a fim de subsidiar
um planejamento adequado de estratégias psicotera-
péuticas. Importante salientar que a preocupacgdo com
o impacto das inabilidades fisicas no estado emocional
do paciente incentiva os estudos acerca deste aspecto,
que confirmaram em sua maioria, que existe uma de-
bilidade na funcdo emocional, mas que nao esta dire-
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tamente relacionada aos aspectos fisicos(1#1418),

Os pacientes com Esclerose Lateral Amiotrofi-
ca fazem uso de medicamentos para tratar sintomas
psicoldgicos, mas os efeitos na qualidade de vida des-
tes pacientes sdo limitados, o que sugere uma maior
énfase em terapias alternativas para minimizar o es-
tresse emocional, ja que nao depende exclusivamente
dos danos fisicos causados ao longo da vida, mas sim
como o individuo processa em sua mente e interpreta
as experiéncias vividas, ou seja, a disfuncao fisica por
si s6 ndo € o principal contribuinte para o sofrimento
emocional 819,

A qualidade de vida do paciente com Esclerose
Lateral Amiotréfica em estudo realizado na Polonia
com 44 pacientes nao foi prejudicada pelos fatores so-
ciodemograficos, como idade e sexo e fatores clinicos
como tipo de tratamento. |4 a baixa escolaridade im-
pacta negativamente o dominio mobilidade fisica®?.
Os dominios mobilidade fisica, atividades de vida dia-
ria, alimentacao e funcdo emocional dos pacientes com
Esclerose Lateral Amiotréfica obtiveram diferencas
significativas entre o grupo de cuidadores que relatou
ter um ou nenhum problema com o fornecimento de
servicos de atencdo a saude e apoio social e o grupo
que afirmou ter dois ou mais problemas. Neste mesmo
estudo a idade do paciente e tempo desde o diagnos-
tico ndo tiveram diferencas significativas entre os dois
grupos. Isso se vale, pois a reducdo da qualidade de
vida do paciente esta relacionada ao niimero de pro-
blemas relatados pelos cuidadores e a quantidade de
horas gastas no cuidado prestado®?.

Nao houve alteragao no resultado do ALSAQ-40
aplicado a 27 pacientes num ensaio clinico que com-
para intervencdo medicamentosa e placebo®517),
Como também em outro estudo de gerenciamento de
caso com 132 pacientes (71 no grupo de intervengao e
61 no grupo controle), que ndo obteve diferenca entre
grupo de intervengdo e grupo controle, além de nao
ter alterado ao longo do tempo, com a evolugdo da do-
enca®®, A Esclerose Lateral Amiotroéfica por se tratar
de uma doenca progressiva e neurodegenerativa que
acomete os neurdonios motores tem suas caracteristi-
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cas particulares e poucas intervengdes alteram signi-
ficativamente o curso da doenga®*2,

Os dois estudos que tiveram intervengdo®s16)
mostraram que nao houveram diferencas significativa
nos valores do ALSAQ-40, principalmente no dominio
funcdo emocional. Embora os autores do estudo nao
tenham discutido esse resultado, pode ser devido a
doenca ter uma caracteristica peculiar, que é o fato da
funcdo cognitiva permanecer intacta na maioria dos
casos. O paciente tem consciéncia de toda a evolucio
da doencga e os aspectos emocionais sio individuais,
pois depende como cada um processa a experiéncia
que esta vivenciando.

Nao foram encontrados artigos de revisao sis-
tematica ou metanalise sobre qualidade de vida de
pacientes com Esclerose Lateral Amiotréfica. Acre-
ditamos que devido ao pequeno niimero de ensaios
clinicos randomizados publicados sobre o assunto,
as diferentes metodologias adotadas nos ja existentes
e ao baixo nivel de evidéncia da maioria dos estudos
encontrados (nivel VI), ha necessidade de aprofunda-
mento das pesquisas sobre a tematica.

Esta revisdo apresentou como limitacdes amos-
tra pequena, uso de diferentes métodos para avaliacdo
da qualidade de vida nos estudos encontrados e baixo
nivel de evidéncia na maioria das publica¢des.

Conclusao

O presente estudo identificou fatores que im-
pactaram negativamente a qualidade de vida de pa-
cientes com Esclerose Lateral Amiotréfica por meio
do instrumento especifico de qualidade de vida de
pacientes com Esclerose Lateral Amiotroéfica. Os do-
minios mobilidade fisica e atividades de vida diaria
prejudicaram a qualidade de vida em maior exten-
sdo. Porém, os dominios alimentacdo e comunicacido
foram mais prejudicados em pacientes com esclerose
lateral amiotroéfica bulbar. Variaveis como idade, sexo
e tipo de tratamento nio tiveram relagdo com a qua-
lidade de vida. Problemas com a assisténcia a satde e
falta de apoio social ao cuidador sdo fatores que cor-
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relacionaram negativamente com a qualidade de vida
do paciente.

0 dominio funcdo emocional foi identificado
como sendo prioridade na vida do paciente com es-
clerose lateral amiotréfica e foi mais impactada pelas
dificuldades encontradas na comunica¢do e mobili-
dade fisica. Ser um fardo, perda da liberdade e deses-
peranca sdo sentimentos que mais afetaram a funcdo
emocional do paciente, e raiva e depressdo, os que
menos impactaram no primeiro ano da doenga. Com
a progressdo da doencga, a desesperanca persistiu e a
depressido teve menor expressao.
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