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RESUMO

A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) € uma doenca neurodegenerativa
caracterizada por paralisia muscular progressiva causada por morte de neurdnios
motores em &reas corticais e na medula. Tem inicio insidioso e sobrevida média de 3 a
5 anos, sendo considerada a doenca neurodegenerativa mais devastadora. Até o
momento ndo ha tratamento curativo e o riluzole € o Unico medicamento aprovado para
0 seu tratamento no Brasil.

Além dos sintomas motores, 0os pacientes com ELA podem apresentar alteracdes
cognitivas, psicologicas e comportamentais que agravam o progndstico e interferem de
forma negativa na qualidade de vida de pacientes e cuidadores. Dentre esses sintomas,
podemos destacar a depressdo e a ansiedade com prevaléncia de até 75% para
depresséo, e de até 30% para ansiedade.

Assim como o diagndstico, o tratamento desses sintomas se constitui em um
grande desafio clinico. Devido ao caréter fatal e ao grave prejuizo funcional, ha limitacéo
na avaliacdo adequada dos sintomas ndo motores, dificultando a estimativa da sua
prevaléncia e o estabelecimento de estratégias eficazes para auxiliar no tratamento.

Sendo assim, o0 objetivo deste estudo foi realizar uma revisdo da literatura
buscando evidéncias para o tratamento ndo farmacoldgico de ansiedade e depressao
em pacientes com ELA. Para isso, foi realizada uma busca nas bases de dados BIREME
e PubMed utilizando as palavras-chaves; “depression”, “anxiety”, “Amyotrophic lateral
sclerosis”, “therapy” e “treatament”. Ao final, foram incluidos nove artigos nesta revisao.

Os artigos investigaram os efeitos da hipnose ericksoniana e analgésica, terapia
cognitivo-comportamental, fonoaudiologia, mindfulness e da musicoterapia
improvisacional. Nao ha, portanto, consenso na literatura, e algumas limitacdes foram
compartilhadas pelos estudos analisados, como: dificuldade na construgdo de uma
amostra representativa, analises estatisticas que nao possibilitam generalizacdo dos
resultados, além de dificuldades encontradas em estabelecer uma intervencdo padréo
para comparacao. Evidencia-se a necessidade de novos estudos e a reproducdo dos
resultados em amostras maiores.

Palavras-chave: Esclerose Lateral Amiotrofica; Ansiedade; Depressdo; tratamento;
terapia.
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INTRODUCAO

As doencas neurodegenerativas sao patologias que afetam o sistema nervoso
central e/ou periférico de forma progressiva e sdo, até o momento, incuraveis. A
esclerose lateral amiotréfica (ELA) € uma desordem neurodegenerativa caracterizada
por paralisia muscular progressiva, com morte preferencialmente de neurénios motores
em &reas corticais (cortex motor primario), nos tratos cortico-espinhal e na medula
espinhal (segundo neurdnio motor).

Porém, na ELA a degeneracdo do neurdnio motor ndo € exclusiva, havendo
evidéncias de degeneracdes corticais em regifes frontais e frontotemporais, além da
degeneragcdo da substancia negra e do globo pélido, sendo os ultimos ainda sem
consenso (STRONG 2008). Isso sugere que a ELA ndo é apenas uma doenca do
neurénio motor, podendo apresentar-se dentro de um espectro, que vai da presenca
apenas de sintomas motores a sintomas motores associados a alteracbes cognitivas
leves, moderadas e a quadros compativeis com critérios diagndsticos de deméncia
frontotemporal, sugerindo um continuum entre as duas doencas (STRONG et al 2016,
STRONG 2008).

O diagnostico de ELA é clinico, utilizando-se os critérios diagnésticos como o El
Escorial (BROOKS et al., 2000) ou Critérios de Awaji 2008. Ainda ndo hd um marcador
bioldgico estabelecido e esses critérios sdo baseados essencialmente na historia e
exames clinicos e no estudo eletroneurofisiolégico. Devido a falta de um tratamento
curativo e a sua rapida progressao, a ELA é considerada a doenca neurodegenerativa
mais devastadora. Tem sobrevida média de 3-5 anos e apenas 20% dos pacientes
sobrevivem de 5 a 10 anos (STRONG 2008, WIJESEKERA;LEIGH 2009, KIERNAN et
al., 2011, BAE et al. 2016).

Pode ser classificada segundo sua etiologia em esporadica (90-95% dos casos)
e familiar (5-10%), ou pelo inicio dos sintomas, como acometimento bulbar, apendicular
ou misto. A ELA familiar segue na maioria dos casos um padrao de heranca autossomica
dominante. Existem varios genes associados a forma familiar de ELA, tais como: SOD1,
TARDBP, TDP-43, FUS, e expansdes repetidas de hexanucleotideos (GGGGCC) do
gene C90RF72. Esses genes podem estar envolvidos em desarranjo dos
neurofilamentos e disfungdo mitocondrial entre outros (BELLI et al. 2005, CHIO et al.
2009, KIERNAN et al., 2011, ROSA 2016). Na forma esporadica, a sua origem é

desconhecida, mas ha evidéncias de que a ELA tenha uma etiologia multifatorial,
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estando envolvidos varios mecanismos e fatores enddgenos e exdgenos. Os principais
deles séo excitotoxicidade mediada pelo glutamato, neuroinflamacdo e anormalidades
de fatores neurotréficos. Entre os fatores exdégenos, podemos destacar o aumento da
incidéncia associado com a ocupacdo profissional (BELLI et al.). De fato, dados
epidemiolégicos indicam que atletas de alto desempenho, trabalhadores do campo que
apresentam exposicao prolongada a pesticidas, inseticidas e metais pesados tém maior
incidéncia da doenca. O tabagismo também é um fator exdégeno bastante descrito
(ARMON. C 2009).

O riluzole é atualmente o Unico medicamento aprovado no Brasil para o tratamento
da ELA e atua na reducéao da excitotoxicidade induzida pelo glutamato (PRADO 2015).

No mundo, a incidéncia da doenca é em média de 1,89 por 100.000 / ano e a
prevaléncia média é de 5,2 por 100,000, dados esses que séo relativamente uniformes
nos paises ocidentais, embora focos de maior frequéncia ocorram no Pacifico Ocidental
(PEREIRA 2006). Em um estudo realizado na cidade de Porto Alegre, foi encontrada
prevaléncia de 5,0 casos por 100.000 pessoas (JUNIOR et al. 2013).

Os sintomas dessa doenca apresentam inicio insidioso focal e assimétrico,
manifestando-se inicialmente como fragueza muscular, reducdo de forgca muscular e
fasciculacdes. O comprometimento bulbar manifesta-se normalmente como uma
disartria (espastica) ou disfagia para liquidos, aumentando o risco de aspiracao,
desnutricdo e insuficiéncia respiratéria, que geralmente € a causa da morte desses
pacientes. As manifestacdes apendiculares causam paresia gradual da musculatura dos
membros e incapacidade funcional progressiva, levando a dependéncia total para
atividades diarias. (KIERNAN et al., 2011).

Os sintomas motores ndo sdo 0s unicos causadores de sofrimento, dependéncia
e incapacidade. Além desses, pacientes com ELA podem apresentar prejuizos
cognitivos, comportamentais e psicolégicos. Os estudos mais recentes tém evidenciado
gue a ELA ndo é uma doenca apenas do neurbnio motor, mostrando degeneracdo em
areas ndo motoras e a presenca de alteracfes em testes de funcéo executiva, teoria da
mente, cogni¢cdo social, memdéria, linguagem e maior prevaléncia de sintomas
neuropsiquiatricos comparados a populacdo saudavel. Quando presentes, essas
alteracGes contribuem para um pior prognéstico e menor sobrevida (AVERILL et al.
2007,BEA et al. 2016, PRADO 2015).

Apesar da baixa prevaléncia, a ELA apresenta grande impacto econdémico e

social, devido a sua gravidade e a rapida evolugdo. Varias sdo as teorias que tentam
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descrever os mecanismos fisiopatologicos da ELA, porém nao ha consenso e a cura da
doenca ainda néo é realidade. Assim, o tratamento continua a se basear no controle
sintomatico, preferencialmente realizado por equipes multidisciplinares. As intervencdes
disponiveis visam a melhoria na qualidade de vida, manutencéo da capacidade funcional
por maior tempo, controle e manejo dos sintomas, comunicagao adequada auxiliando na
tomada de decisfes, apoio a familia e cuidadores. Ha evidéncias que comprovam que
pacientes incluidos em tratamentos multidisciplinares apresentam maior sobrevida se
comparados com 0s que recebem apenas os cuidados basicos (ORSINI, et al. 2008,
ARBESMAN e SHEARD 2014; PINHEIRO 2013).

Devido ao grave comprometimento funcional e progndstico reservado, é de se
esperar um efeito negativo na qualidade de vida e no funcionamento psicoldgico de
familiares e pacientes, sendo este um tema de muito interesse para os pesquisadores.
Por ser uma doenca grave e com caracteristicas fatais, hd uma suposi¢cdo de que os
pacientes com ELA possam apresentar taxas mais elevadas de transtornos psquiatricos
e sentimentos de desesperanca, angustia, ansiedade e depressao, quando comparados
a populacéo saudavel.

Logo, entre os sintomas nao motores descritos, o impacto psicolégico da doenca
em pacientes e seus cuidadores € um tema de grande interresse, pois o bem estar
psicolégi/co de ambos tem grande influéncia no sucesso das intervengdes propostas. As
guestbes como qualidade de vida, ansiedade, depressdo, esperanca, estilo de
enfrentamento e espiritualidade tém sido exploradas, bem como as suas implicagdes
para o progndstico e sobrevida (SANDSTEDT et al. 2016, WATERMEYER et al. 2015,
AVERILL et al. 2007, CARVALHO et al. 2016, JONES et al. 2014).

Apesar de ser um tema de grande interesse da populagéo cientifica, ha grande
divergéncia nos dados da prevaléncia de depresséo e ansiedade nestes pacientes. A
prevaléncia de depressdo e ansiedade pode variar consideravelmente. Encontram-se
taxas de depressao variando entre 0 e 75% (CHIO et al., 2004; RABKIN et al., 2005) e
de ansiedade entre 0 e 30 por cento (KURT et al., 2007). Um estudo longitudinal
encontrou prevaléncia de sintomas leves de depressao variando de 22% a 75% em
pacientes com diagnéstico ELA avancada. (RABKIN et al., 2005) TRAIL et al. (2003)
encontraram prevaléncia apenas 3,7 % de sintomas de depressdo em uma amostra de
27 pacientes.

Em um estudo de revisdo, CARVALHO et al. (2016) avaliaram 18 artigos de

prevaléncia de depressao, ansiedade e de outros transtornos do humor. A maior parte
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dos estudos apontaram presenca de ligeiro aumento de transtornos de ansiedade. Ja
para depressdo houve grande diversidade de respostas, variando de depresséo
moderada a auséncia de sintomas. Um estudo realizado no Brasil (MG), com objetivo de
avaliar o perfil clinico de 61 pacientes com ELA e a relacdo entre a presenca de sintomas
neuropsiquiatricos e a evolucao clinica da doenca, encontrou prevaléncia de 32,8% de
pacientes com depressao e 29,5% de pacientes com ansiedade (PRADO 2015).

Essas divergéncias nos dados de prevaléncia de sintomas de depressédo podem
ter associacdo ao uso de diferentes medidas para quantificar os sintomas ou a
dificuldade de se construir uma amostra representativa devido a baixa frequéncia da
doenca. Outra variavel que pode contribuir com a discrepancia dos dados é a utilizacao
frequente de antidepressivos para tratamento de outros sintomas, como sialorreia e
dores musculares (FERENTINOS et al., 2011, KURT et al., 2007, PRADO 2015).

Os instrumentos mais utilizados para avaliacdo da frequéncia dos sintomas de
ansiedade e depressédo sdo a Escala Hospitalar de Ansiedade e Depressdo (HADS)
(ZIGMOND e SNAITH 1983), o Inventario de Depressédo de Beck (BDI) (BECK et al.,
1961), a Entrevista clinica estruturada para os transtornos DSM (SCID) (SPITIZER et al.
1990) e o Manual de Diagnostico e Estatistica de Disturbios Mentais, quarta edicdo
(DSM-1V) (AMERICAN PSYCHIATRIC ASSOCIATION 1994). O Inventario de Depressao
da ELA de 12 itens (ADI-12),(KUBLER et al. 2005) que é um instrumento projetado
especificamente para detectar sintomas de depressdo na ELA, é pouco utilizado. Ha
grande diversidade na utilizacdo de medidas para quantificar os sintomas (CARVALHO
et al 2016).

Apesar do frequente uso de antidepressivos por essa populacéo, para tratamento
de diversos sintomas, encontramos altas taxas de sintomas psiquiatricos persistentes, o
que indica que esses sintomas sao refratarios ao uso dessas medicacdes. Assim, ha
necessidade de estudos para compreender melhor os mecanismos, fatores de risco e de
protecdo para o desenvolvimento desses sintomas (WIJESEKERA et al. 2009, ATASSI
2011, PRADO et al. 2017).

Na tentativa de compreender os fatores que contribuem para a instalacdo de
quadros de depressao e ansiedade, PRADO et al. (2017) buscaram estabelecer uma
relacdo entre a presenca desses sintomas com a incapacidade funcional. Porém, os
autores nao encontram uma associacdo significativa entre o0s sintomas de
ansiedade/depressao e incapacidade funcional. Nao observaram também associacdo

desses sintomas com a durag&o da doenga, sexo, ou sua forma de apresentagéo.
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LULE et al. (2012) buscaram avaliar o ajuste psicossocial de pacientes com ELA
para esclarecer questdes acerca do enfrentamento. Os autores queriam compreender
se 0 “bom” enfrentamento era exclusivo para pacientes com ELA, ou se essas sdo
reacoes frequentes em pacientes com doencgas terminais. Para isso, foram avaliados 30
pacientes com ELA e 29 pacientes com céancer. Concluiu-se que geralmente em
pacientes terminais, a resposta psicolégica ao progndéstico ndo esta associada a
alteracdes neurobioldégicas ou ao declinio fisico, o bom enfrentamento e ajuste
psicossocial podem ser relacionado ao apoio social.

Outras questdes que permanecem sem consenso sdo a possivel associacdo da
evolucéo da doenca e proximidade da morte iminente com maiores niveis de depressao
e ansiedade (CARVALHO 2016). Um estudos realizado na Coréa do Sul mostrou
associacgao positiva entre esses fatores, (OH et al. 2012) outros nao confirmam que haja
correlagao direta entre a progressao da doencga e o desenvolvimento da depressao,
ansiedade ou estresse emocional (MORA et al. 2013, PRADO et al. 2017, RABKIN et al.
2005).

Os sentimentos vivenciados por pacientes com ELA frequentemente descritos
sdo angustia, medo e preocupacdo com o futuro. (MORA et al. 2013, RABKIN et al.
2015). O impacto na saude mental dos familiares e dos cuidadores tem sido motivo de
investigacdo nas pesquisas recentes, associando presenca de alteracdes
comportamentais e distarbios respiratorios a maior sobrecarga do cuidador e maiores
risco no desenvolvimento de esgotamento e doengas mentais nos familiares préximos e
cuidadores.(PAGNINI et al. 2012) Ha também evidéncias de forte correlacdo entre
sintomas de depressao e ansiedade entre os pacientes e seus cuidadores. A gravidade
da depressédo e ansiedade dos pacientes correlacionou-se moderadamente com a de
seus cuidadores (CHEN 2015, GALVIN et al. 2016, SANDSTEDT 2016, AVERILL et al.
2007).

MORA et al. (2013), avaliando os fatores de risco para o desenvolvimento de
doencas mentais nesses pacientes concluiram que a forma como os pacientes lidam
com essa condicdo esta relacionada ao seu contexto social, em termos de apoio familiar
e da rede de cuidados disponiveis para eles. Conhecendo esse cenario, podemos
concluir que a avaliacdo da saude mental e a identificacdo precoce de fatores de risco
para o desenvolvimento de transtornos depressivos e de ansiedade nos pacientes e
cuidadores € parte essencial do tratamento multidisciplinar, podendo interferir no

prognéstico e na qualidade de vida de pacientes e cuidadores.
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PAGNINI et al. (2012) afirmam, em sua reviséo intitulada “Esclerose lateral
amiotrofica: tempo para pesquisa e intervengcao psicolégica”, que muitos estudos
avaliaram os aspectos acometidos e o perfil do paciente, podendo descrevé-los mas que
ainda ha caréncia no desenvolvimento de estudos que possam comprovar a eficacia da
intervencao psicologica e seus beneficios. Havendo entdo uma lacuna na literatura atual,
faz-se necessario o desenvolvimento de novas pesquisas para investigar a prevaléncia
desses sintomas na populacao de pacientes com ELA e a conducao de ensaios clinicos
buscando comprovar e desenvolver estratégias de intervencdo ndo farmacoldgicas
eficazes para o tratamento de sintomas de ansiedade e depressao, fornecendo assim
melhor orientacdo aos profissionais, com maior nivel de evidéncia.

Considerando esse cenario de davidas e incertezas a respeito da prevaléncia,
mecanismos fisiopatoldgicos, fatores de risco e protecdo para o desenvolvimento de
sintomas de depressédo e ansiedade, o objetivo dessa pesquisa € identificar na literatura
a eficacia das intervencbes ndo farmacolégicas para tratamento de ansiedade e
depressdo em pacientes com ELA. Para isso foi realizada uma revisdao narrativa de

literatura.
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OBJETIVO

O objetivo desse estudo foi realizar uma revisao narrativa sobre o tratamento nao

farmacologico de ansiedade e depressao em pacientes com diagnostico de ELA.
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METODOS

Realizou-se uma reviséo da literatura com objetivo de identificar estudos que
testaram intervencdes ndo farmacoldgicas para auxiliar no tratamento de depresséo e
ansiedade em pacientes com ELA. A pesquisa foi realizada em 28 de novembro de 2017
nas seguintes Bases eletronicas de dados: PubMed e Bireme. As palavras chaves

” 1] ti [

pesquisadas foram: "Amyotrophic lateral sclerosis “depression”, “anxiety”, “treatment” e
“therapy™.

Os critérios de inclusdo foram: estudos do tipo relato de caso, artigo original,
ensaio clinico (fase I, Il, Ill ou IV), ensaio clinico controlado; estudos nos idiomas inglés
ou portugués; com intervencdes apenas em humanos e que relataram intervencdes néo
farmacoldgicas para tratamento de ansiedade e depressdo em pacientes com
diagnéstico definido ou provavel de ELA, apresentando os resultados de forma
gualitativa e/ou quantitativa. Nao foram estabelecidos limites cronoldgicos de estudos.
Os critérios para exclusao foram intervencdes que relataram tratamento para cuidadores
excluindo os pacientes.

Aplicados os filtros citados anteriormente foram encontrados um total de 117
artigos indexados na base BIREME e PubMed. Sendo 70 na base BIREME e 47 na base
PubMed. ApoOs realizada leitura de titulos e resumos, 67 artigos foram excluidos pois
eram duplicados, restando 50, desses 46 artigos foram excluidos pois ndo eram
pertinentes ao tema do trabalho. Quatro artigos foram incluidos nesta revisdo. Devido
ao reduzido numero de estudos encontrados optamos por incluir 4 artigos que nao
apareceram na busca utilizando os descritores e filtros mencionados anteriormente. O
resumo da selecdo e dos artigos estd descrito no fluxograma 1 pagina 17 e tabela 1
paginas 18 a 20.
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FLUXOGRAMA 1.

Base de dados: PubMed + BIREME
Palavras Chaves: Amyotrophic lateral sclerosis, depression, anxiety, treatment, therapy

BIREME: 70 PubMed: 47
Amyotrophic lateral sclerosis and depression and Amyotrophic lateral sclerosis and depression and
treatment : 21 treatment : 18
Amyotrophic lateral sclerosis and depression and Amyotrophic lateral sclerosis and depression and
therapy: 20 therapy: 17
Amyotrophic lateral sclerosis and anxiety and . Amyotrophic lateral sclerosis and anxiety and
treatment: 15 >| treatment: 6
Amyotrophic lateral sclerosis and anxiety and therapy: Amyotrophic lateral sclerosis and anxiety and therapy:
14 6

Duplicados excluidos: 36 Duplicados e excluidos: 28

< —>

Total De Artigos: 53
Duplicados: 3

N&o Pertinentes: 46
Incluidos na Reviséo: 4

4 artigos incluidos apés a busca.
PALMIERI et al. (2012)
KLEINBUB et al. (2015)

DIAZ et al. (2015)
PAGNINI et al. (2017)
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RESULTADOS

A revisdo narrativa resultou na selecdo de oito artigos que preencheram os
critérios de inclusdo. Esses artigos serdo descritos a seguir.

PALMEIRI et al. (2012) em um estudo piloto, exploraram a aplicabilidade e a
eficacia de tratamento baseado em hipnose eriksoniana! e analgesia hipnotica , em uma
amostra de 8 pacientes com diagndstico provavel ou definitivo de ELA, segundo os
critérios El Escorial (BROOKS et al., 2000) e em seus respectivos cuidadores (7
cbnjuges, uma filha).

Os objetivos do estudo foram avaliar o efeito na reducéo do sofrimento psicoldgico
e no alivio de sintomas fisicos e o impacto na saude mental dos cuidadores. A proposta
de tratamento foi realizada no periodo de um més, constituida de quatro sessdes
domiciliares semanais, realizadas por um psicologo treinado nessas abordagens. Além
das sessdes domiciliares ministradas por psiocologo, os pacientes receberam CDs com
0 material necessario para realizar sessdes diarias de auto-hipnose. Todas as sessfes
foram baseadas em uma inducdo padronizada, seguida de sugestao individual
modificada para cada paciente, de acordo com seu estado psicologico e sintomas fisicos.
As sugestbes hipnoéticas foram construidas por imagens visuais guiadas e orientadas
com énfase no desenvolvimento do controle da sintomatologia fisica, labilidade
emocional, sensagdo de resiliéncia, autoconsciéncia e aceitacdo da doenca. Os
participantes do estudo foram recrutados no Motor Neuron Disease Center of Padova
University Hospital (Italia).

A amostra do estudo foi submetida a exames neuroldgicos e neuropsicologicos, e
nao foram encontradas alteracdes cognitivas nos pacientes. As medidas utilizadas para
guantificar os desfechos foram: qualidade de vida escala (ALSSQOL-r Amyotrophic
Lateral Sclerosis Specific Quality of Life — revised) (SIMMONS et al. 2006), depresséao e
ansiedade (Escala hospitalar de ansiedade e depressdo - Hospital Anxiety and
Depression Scale- HADS); para a avaliacdo da satisfacdo e percepcdo geral dos
resultados das intervencdes, foi realizada em uma entrevista semiestruturada. As

medidas foram realizadas antes do inicio do tratamento, ao final e apdés um més.

! Tipo de intervengéo hipnotica desenvolvida pelo psiquiatra americano Milton Hyland Erikson. Associa
as técnicas da hipnose classica as de psicoterapia. Para isso faz uso de sugestfes indiretas, com objetivo
de acessar o inconsciente e produzir alteracbes de comportamento dos pacientes. As sugestdes sdo
personalizadas a histéria de vida, contexto e personalidade de cada paciente. (ERIKSON e ROSSI 1977).
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Avaliacdo qualitativa dos sintomas de dor, distarbios do sono, labilidade emocional e
fasciculacdes foram realizadas através de um questionario preenchido por um psicélogo,
devido ao grave comprometimento motor de alguns pacientes.

Os resultados mostraram melhora nos niveis de depressdo. Antes da intervencao,
trés em cada oito pacientes sofriam de depresséo leve. Apos a intervengdo, 0s escores
da HADS tornaram-se normais para depressdo. Houve reducdo significativa da
ansiedade. A percepcéo da utilidade da intervengéo para tratamento dos sintomas fisicos
apresentou média de 4,25, avaliadas por uma escala de 0 nada util e 5 muito Gtil. Houve
melhora na sintomatologia depressiva, na ansiedade e na qualidade de vida dos
pacientes apos um més do tratamento. Além da melhora encontrada nos niveis de
depressao e ansiedade, houve melhora na percepcdo dos pacientes dos sintomas de
dor, fraqueza, labilidade emocional e fasciculacdo. Também houve impacto positivo nos
niveis de depresséo e ansiedade dos cuidadores (PALMEIRI et al. 2012).

Ao concluir o estudo, PALMEIRI et al. (2012), destacaram a grande diferenca nas
estimativas de depressdo nesta populacdo. Segundo os autores, esse fato pode ser
atribuido a avaliacdo equivocada de depressdo, atribuindo esse diagndstico a um
suposto processo natural de desespero existencial vivenciado por alguns pacientes em
face de sua doenca.

Os resultados sugeriram que niveis altos de ansiedade poderiam predispor a
depressdo. Esse estudo piloto, que foi pioneiro na éarea, apresentou as seguintes
limitagdes: pequeno tamanho da amostra, 0 que n&do permite fazer generalizagbes a
respeito dos resultados encontrados; auséncia de um grupo controle e de uma
intervencao padrdo para comparacao. Além desses pontos, ressalte-se uma dificuldade
no controle da frequéncia da realizacdo da auto-hipnose por parte dos pacientes. Porém,
para a amostra estudada, essa intervengcdo mostrou-se eficaz e apresenta
caracteristicas que viabilizam a reproducdo desde estudo.

A técnica foi bem descrita e pode ser reproduzida por um psicologo treinado; nao
h& necessidade de um local especificamente preparado, podendo ser realizada no
ambiente domiciliar. Pacientes com graves comprometimentos motor e de fala e baixa
capacidade respiratéria podem se beneficiar dessa técnica, j& que as habilidades
necessarias para sua execucdo sdo apenas a integridade das fung¢des cognitivas, nao
exigindo esforco respiratério ou muscular, nem a construcdo de um dialogo,
possibilitando que pacientes com disartria possam ser incluidos no estudo. Os autores

sugerem em estudos futuros a investigacdo do perfil psicolégico dos pacientes e da
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capacidade de sugestdo, o controle da frequéncia de auto-hipnose e a realizacdo de
pesquisas longitudinais para determinar a confiabilidade dos achados (PALMEIRI et al.
2012).

Outro estudo realizado na Alemanha investigou o impacto das intervengdes
fonoaudiolégicas sobre a qualidade de vida em pacientes com diagndéstico de ELA
segundo os critérios diagndsticos de El Escorial (BROOKS et al., 2000). A ansiedade e
depressao foram desfechos secundarios avaliados nesse estudo. A amostra do estudo
foi composta por trinta e oito pacientes com diagnéstico de ELA, que apresentavam
guadros de disartria ou anartria e que realizaram as intervengdes de fonoaudiologia e /
ou que usavam dispositivos de comunicacdo, selecionados em um ambulatorio
especializado. Responderam a trés questionarios padronizados: (Inventario de
Depresséo de Beck - 1l (BDI), questionéario de Pesquisa de Salude SF-36 (SF-36) e Escala
de Avaliagdo Funcional de ELA revisada (ALSFRS-R). E foram entrevistados sobre sua
experiéncia e beneficio da fonoaudiologia e do uso do dispositivo de auxilio para a
comunicacao. Os dispositivos utilizados no estudo foram do tipo eletrbnico com um
teclado ou um scanner para detectar os movimentos da cabeca / olho e saida de voz.
(KORNER et al. 2013)

Os questionarios foram explicados e entregues ao pacientes durante as visitas
regulares no ambulatério e foram preenchidos em casa. Os resultados do estudo
referem-se a pacientes que realizaram apenas a terapia de fala (N =. 22) e a pacientes
que utilizaram o dispositivo de comunicacdo associados ou ndo a terapia de fala (N =
16). A maioria dos pacientes descreveu um alto impacto do dispositivo de comunicagao
em sua qualidade de vida, enquanto a influéncia de terapia de fala foi avaliada como
sendo de baixo impacto. Os autores apontam que a terapia de fala tem maior beneficio
no inicio da doenca e que, com a progressdo dessa, 0s resultados sdo mais discretos,
ndo evitando a evolucao e a instalacdo de dificuldades articulatorias.

Por andlise de regressdo multipla, foi relatado um efeito positivo do uso de
dispositivo de comunicac¢ao nos sintomas de depressao e de sofrimento psicoldgico. Os
autores concluem que os dispositivos de comunicacao parecem, portanto, melhorar ou
estabilizar a qualidade de vida e o humor de pacientes com ELA que sofrem de disartria
uma vez que o seu uso possibilita a comunicacdo de forma afetiva. Sugerem melhor
investigacdo dessa causalidade do uso de dispositivo de comunicacado e estabilizacdo
do humor de forma prospectiva e analises longitudinais. Outra hipotese sugerida para

futura investigacao € a influéncia de niveis mais altos de depressdo e menores indices
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de qualidade de vida e saude mental sobre a aceitacdo e sucesso no uso de um
dispositivo de comunicacéao.

PEREZ e DAPUETO (2014) descreveram os resultados de uma intervencéo de
psicoterapia, realizada no Uruguai, em uma paciente de 66 anos, em um estagio
avancado de ELA. A paciente apresentava grave comprometimento funcional,
dependéncia em todas as atividades de vida diaria, sem alteragcdes cognitivas ou
comorbidades psquiatricas. Segundo relatos da paciente sempre tinha sido uma pessoa
muito ansiosa e ativa. Ela se recusou a fazer uso de ventilagdo mecanica invasiva e de
gastrostomia; estava inserida em um programa de atenc¢ao interdisciplinar por uma
equipe formada por fonoaudiélogo, neurologista, fisioterapeuta, médico especializado
em cuidados paliativos; utilizava auxilio de um dispositivo de comunicacao alternativa.

A intervencdo psicologica foi baseada nas técnicas cognitivo-compo/rtamental e
expressiva. A avaliacdo dos resultados foi realizada de forma qualitativa. Apls a
intervencdo, houve melhora no uso do equipamento de comunicacdo alternativa, na
comunicacdo com a familia e equipe, na autonomia, aumento da participacdo em
atividades de vida diaria, melhor aceitacdo das perdas, melhor compreensédo de seus
problemas e dos conflitos interpessoais. Os autores sugerem a realizacdo dessa técnica
em um ensaio clinico para testar os efeitos. As limitacGes identificadas pelos autores
foram o alto custo do equipamento de comunicacdo (necessario para a psicoterapia) e a
necessidade da intervengdo acontecer no contexto domiciliar devido a impossibilidade
do paciente sair de casa. O sistema de saude do Uruguai ndo contempla essa
intervencdo nem a compra desse equipamento. Esses fatores dificultam a reproducao
desse estudo em uma amostra maior.

KLEINBUB et al. (2015) em um ensaio clinico longitudinal, avaliaram a eficacia
de uma intervencédo baseada em hipnose eriksoniana e auto hipnose, comparadas ao
tratamento convencional, em uma amostra de 30 pacientes com diagnostico de ELA de
acordo com EIl Escorial (BROOKS et al., 2000) e em seus respectivos cuidadores,
recrutados no Motor Neuron Disease Center of the University of Padova Hospital (Italia).

O principal objetivo do estudo foi avaliar o impacto da intervencg&o na diminuigao
de sintomas de ansiedade, depressao e na melhora da qualidade de vida de pacientes
e seus cuidadores, que foram divididos nos grupos intervencéo e controle utilizando a
técnica de amostragem aleatoria. Foram alocados no grupo intervencdo 15 pacientes e
seus respectivos cuidadores, e no grupo controle 15 pacientes e seus cuidadores. As

medidas foram realizadas em quatro tempos: 1) antes da intervencao; 2) logo apos; 3)
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depois de trés meses e 4) seis meses apods a intervengéo. Foram excluidos do estudo
pacientes com comprometimento cognitivo, com comorbidades psiquiatricas e
neurolégicas e pacientes em uso de altas doses de psicofarmacos.

Véarias escalas foram utilizadas para medir os desfechos investigados: O
Defense Style Questionnaire (DSQ; BOND et al., 1983). foi utilizado para avaliar o estilo
de defesa psicolégico, classificando os participantes em quatro tipos de estilos
defensivos: 1) mal adaptativos, 2) distor¢do da imagem, 3) auto-sacrificio e 4) adaptativo.
A experiéncia de hipnotizacdo foi avaliada atraves de Hypnoidal State Score (HSS) of
the Phenomenology of Consciousness Inventory (PCl; PEKALA e LEVINE, 1982;
PEKALA, 1991), escala que descreve varios aspectos da experiéncia subjetiva. (HADS;)
foi utilizada para avaliar a gravidade dos sintomas de ansiedade e depressao. A
avaliacdo da qualidade de vida foi realizada através da Amyotrophic Lateral Sclerosis
Specific Quality of Life— revised (ALSSQOL-r), um instrumento especifico para avaliar a
gualidade de vida em pacientes com ELA. E, por ultimo, a deficiéncia funcional foi
avaliada utilizando a Escala de Avaliacdo Funcional de ELA Revisada (ALS-FRS-R,
CEDARBAUM et al., 1999).

As intervencdes se iniciaram apds as avaliagfes neuroldgicas e do estilo de
defesa psicologico. Foram realizadas quatro sessbes domiciliares de hipnose
eriksoniana. Cada sesséo de hipnose foi dividida em trés fases. Na primeira fase, foram
feitos 20 minutos de inducao hipnoética padronizada, focada no relaxamento do corpo e
mente. A segunda fase consistiu de 30 a 45 minutos de administracdo de metaforas
terapéuticas, que foram personalizadas para cada paciente. A terceira e conclusiva fase
de cada sessao consistiu
de sugestbes de ancoragem para a auto-hipnose, seguida de um estado de
desaceleracdo até a completa consciéncia. Pacientes receberam um CD com o audio
para a primeira fase, para que fosse padronizada; eles foram encorajados a praticar a
auto-hipnose uma vez por dia.

Além dos parametros ja citados, foram avaliadas medidas secundarias como
dor, distarbios do sono, labilidade emocional, fasciculagdo. Essas informacdes foram
coletadas verbalmente pelo psicolégo. As analises estatisticas foram realizadas através
dos Métodos Bayesianos de modelos mistos.

Antes do tratamento, a escala HADS-A apresentou média de 7,60; no T3,
apresentou média de 7,07. A analise de regressao linear Bayesiana mostrou um forte

efeito de tratamento. O valor médio da ALSFRS-r no TO foi de 33,13 para o grupo de
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tratamento e 31,27 para o grupo controle. Essas pontuac¢des diminuiram para 31,00 e
para 23,00, respectivamente, indicando beneficio da intervencéo. A escala DSQ mostrou
alta frequéncia dos mecanismos de defesa de comportamentos mal adaptativos,
comparados aos escores normativos para a populacdo italiana, bem como alta
frequéncia de imagem distorcida, de acordo com os dados normativos italianos. Em
contraste, a frequéncia dos escores da sub escala adaptativa era similares aos dados
normativos da populacao italiana. A Qualidade de vida mostrou melhora no tempo 1 e
no tempo 2, mas que nao se manteve no tempo 3. Os resultados do estudo mostraram
uma melhora no bem estar dos pacientes e uma possivel reducdo na depressédo. Apos
o tratamento, os escores de depressédo dos pacientes no T2 aumentaram novamente,
retornando aos niveis de pré-tratamento.

Os resultados desse estudo longitudinal evidenciaram melhora nos niveis de
ansiedade medida pela HADS. A melhora no indice de ansiedade persistiu apds 3 e 6
meses, enquanto a pontuacdo da depressao retornou ao nivel pré- tratamento apés 3
meses, ndo evidenciando tendéncia longitudinal de melhora. No que diz respeito a
gualidade de vida, medido pelo resultado total de ALSSQOL-r, 0 modelo de regressao
proposto demonstrou um efeito evidente, mas moderado, da intervencdo, com uma
melhora no final do tratamento e apés 3 meses. Porém, no seguimento de 6 meses, 0s
escores voltam para o0s niveis iniciais. Houve reducdo na sintomatologia fisica
secundaria dor, fasciculacdo e distlrbios de sono percebida imediatamente apos o
tratamento e uma perda de funcionalidade mais lenta, quando se comparam 0 grupo
intervencgao e o grupo controle.

Os mecanismos de defesa medidos pelo questionario DSQ sugerem que 0s
pacientes dependem fortemente do espectro mais primitivo dos estilos de defesa
(imagem-distorcida e comportamentos mal adaptados).

Os resultados das analises de regressdo mostraram que o indice de estilo inadaptado
foi o Unico fator, além do tratamento, que desempenhou um papel significativo na
moderacdo dos sintomas psicopatologicos. Esses dados sugerem que a presenca de
projecdo e negacdo, bem como de outros mecanismos arcaicos de defesa, podem
realmente revelar uma reacdo adaptativa a condi¢des tao devastadoras e permitir melhor
receber o tratamento adicional, ao contrdrio do que geralmente ocorre na pratica
psicoldgica clinica com os pacientes sem doencas fisicas (McWilliams, 2006).

DIAZ et al. (2015), em um estudo cujo objetivo primario era investigar o efeito da

intervencgdo psicoldgica para tratamento da ansiedade e depressdo em pacientes com
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ELA, recrutou uma amostra de 54 pacientes na unidade de cuidados respiratorios
(amostra de conveniéncia). Foram incluidos os pacientes que manifestaram interesse e
disponibilidade para comparecer ao hospital na frequéncia necesséria para o estudo. O
grupo contole foi composto por pacientes que ndo foram capazes de comparecer as
sessodes. Foram excluidos do estudo pacientes com doencga pulmonar, deméncia, e que
nao recebiam tratamento farmacoldgico para depressao e ansiedade.

A intervencéo se constituiu de quatro sessfes de uma hora baseadas na terapia
cognitivo-comportamental e em técnicas de aconselhamento. As medidas utilizadas
foram a HADS-D HADS-A e a ALSFRS-r. Foram incluidos no estudo os cuidadores que
participaram de algumas sessfes. A amostra se constituiu por 54 pacientes, que foram
divididos em grupo experimental (n= 30 pacientes) e grupo controle (n = 24). Nao houve
diferenca entre os grupos nos dados demograficos nem nas necessidades de ventilagdo
mecanica, mas houve diferenca no tempo desde o diagnostico até a avaliacdo inicial, a
gual foi maior no grupo experimental.

A primeira sessao foi realizada com os membros da familia e teve como objetivo
facilitar a expressdo emocional, sendo o ponto de partida da intervencédo. A segunda
sessdo, constituida de entrevista psicoeducativa a respeito da doenca, forneceu
explicacbes sobre a relacdo entre pensamentos, atividades, sentimentos fisicos e humor,
e treinamento aos pacientes para detectar seus pensamentos distorcidos e para usar o
processo de reestruturacao cognitiva e estratégias de gestao emocional, sendo também
destacada nesta sesséo a importancia de uma comunicacao clara. Na terceira sesséao,
0s autores avaliaram o conhecimento do paciente em relacdo a alguns pontos
terapéuticos, como auxilio para respiracdo, tubo de alimentacdo, gastrostomia
endoscopica e ventilagdo invasiva, de modo a identificar os pensamentos distorcidos a
respeito desses. Na quarta e Ultima sesséo os pacientes foram treinados para melhorar
a solucdo de problemas. Apls a 42 sessdo, foi realizada avaliagdo e 0s pacientes
poderiam dar continuidade as sessfes, se assim o desejassem. Os resultados
mostraram que o nivel de ansiedade dos pacientes do grupo experimental cairam de
12,10 para 7,40, assim como 0s nhiveis de depressdo de 9,83 para 6,23. No grupo
controle (que n&o sofreu a intervencgdo), houve aumento dos niveis de ansiedade e ndo
foram encontradas alteragdes nos niveis de depresséo.

Na avaliacdo final de ambos os grupos, verificou-se que a ansiedade e a
depressao ndo estavam relacionadas ao tipo de ventilagdo ou ao nivel funcional nem a

capacidade respiratoria. Porém, houve correlacdo negativa entre depressao e fluxo de
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tosse. O estudo mostrou eficacia para a melhoria dos sintomas de ansiedade e
depressao nos pacientes do grupo experimental.

RAGLIO et al. (2016) realizaram um estudo randomizado e controlado para avaliar
o efeito da musicoterapia improvisacional®> nos sintomas de ansiedade, depressédo e
gualidade de vida, em pacientes com diagndstico de ELA. Incluiu-se uma amostra de 30
pacientes, com diagndéstico provavel ou definitivo de ELA segundo os critérios
diagnosticos de El Escorial; (BROOKS et al., 2000). Os pacientes participaram das
intervengbes num periodo de internagdo de um més. Nao foram incluidos no estudo
pacientes com outras doencas neurologicas, com problemas renais, hepaticos,
psiquiatricos, ou grave comprometimento motor que impedia a manipulacdo dos
instrumentos. Pacientes com capacidade respiratoria abaixo de 50 % (capacidade vital
forcada=50%), ou com alteracdes cognitivas também néo foram incluidos. O Grupo
controle recebeu os cuidados de fisioterapia, terapia ocupacional e fonoaudiologia; o
grupo experiemental recebeu essa mesma terapia, acrescida das sessfes de
musicoterapia improvisacional. Foram realizadas 12 sessfes trés vezes por semana.

Neste estudo, uma abordagem de musicoterapia relacional ativa baseada em
teorias psicoldgicas intersubjetivas foi utilizada (RAGLIO et al., 2008). Durante as
sessfes, 0 musicoterapeuta estimulava o paciente a interagir/comunicar-se, utilizando
instrumentos ritmicos e melddicos (percussdes, xilofones, etc.), facilitando a expressao
emocional do paciente e sua regulacdo. A interacdo era baseada em uma livre
improvisacdo sonora-musica. As escalas utilizadas para medir os desfechos
investigados foram ALSFRS-r, HADS, McGill Quality of Life Questionnaire (COHEN et
al. 1995), and Music Therapy Rating Scale (RAGLIO et al., 2011).

As medidas foram realizadas antes da intervencado (T 0), apds o término (T1) e
um més apdés o seu término (T2), por avaliadores cegos.

Ambos os grupos apresentaram uma melhoria significativa geral ao longo do
tempo nos resultados psicologicos considerados. O grupo intervencdo apresentou
melhora significativas nos niveis em ansiedade HADS-A (p=0,026). Além disso, o grupo
intervencao apresentou melhora signific/ativa (p = 0,035) nos escores globais MQoL-it
em comparag¢do com o grupo controle; na segunda avaliacao (T2), o grupo intervencéao

2 Técnica de Musicoterapia gque busca motivar o engajamento na experiéncia musical conjunta,
estimulando o manuseio de instrumentos, a utilizacdo do corpo e da voz e o dialogo musical, com objetivo
de desenvolvimento de comunicacao e interacdo (BRUSCIA, 1987).
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manteve a melhoria da qualidade de vida, enquanto o grupo controle piorou. O estudo
evidenciou efeito benéfico da intervencdo de musicoterapia improvisacional na qualidade
da vida em pacientes hospitalizados. Em particular, a musicoterapia improvisacional
reduziu a percepcdo dos sintomas fisicos. Além disso, em outros resultados (por
exemplo, em HADS-A e subitens de suporte), comparando T2 com T1, foi possivel
observar que o grupo intervencdo manteve os efeitos do tratamento por um periodo mais
longo em comparacao com o grupo gurpo controle. Além disso, o relacionamento e a
comunicacao entre o terapeuta e os pacientes, avaliados com o MTRS, melhoraram
durante o tratamento com a musicoterapia improvisacional, apesar do pequeno namero
de sessoes.

As fraquezas do estudo sdo a pequena amostra, a auséncia de um nivel
significativo de ansiedade e depressao antes da intervencédo e a curta duragdo do
tratamento, devido ao breve periodo de hospitalizacdo dos pacientes. No entanto, o
estudo mostrou a estrutura metodolégica adequada, considerando a presenca de um
grupo controle, randomizacao cega e uma abordagem de musicoterapia improvisacional
bem definida. Os autores sugerem que outros estudos envolvendo amostras maiores em
uma intervencdo mais longa de musicoterapia improvisacional sdo necessarios para
comprovar a eficacia da abordagem.

VAN GROENESTIIJN et al. (2016) realizaram um estudo multicéntrico,
randomizado e controlado como objetivo de comparar a eficacia da terapia cognitivo-
comportamental no tratamento de sintomas de angustia em pacientes com diagnéstico
de ELA com o tratamento usual (terapia ocupacional, fonoaudiologia, fisioterapia).
Porém, devido a dificuldades, o comité de organizacédo do estudo decidiu interromper a
pesquisa prematuramente e realizar a analise dos dados. Este ensaio clinico
multicéntrico foi incorporado a um estudo maior, que examinou os efeitos da Terapia de
Exercicio Aerdbico (AET) na qualidade de vida de pacientes com ELA. (VAN
GROENESTIIN et al. 2011)

Nesse estudo, 0s pacientes e seus respectivos cuidadores participaram em
conjunto de cinco a dez sessdes de terapia cognitivo- comportamental (TCC), pelo tempo
de 16 semanas. As sessOes foram realizadas por trés psicélogos treinados e instruidos,
em sessdes de 1 hora. O grupo controle recebeu os cuidados habituais. As medidas de
resultado foram SF-36 Mental Component Summary (MCS), ALSAQ-40 Emotional

Functioning (EF), (HADS) e Caregiver Strain Index (CSI), além de questionarios auto-
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administrados em casa. A randomizacao foi realizada por um dos investigadores, que
nao estava envolvido no atendimento ao pacientes.

As avaliacfes ocorreram ap0s a intervencdo, em quatro, sete e dez meses apos.
O comité de direcdo decidiu interromper prematuramente o estudo e analisar os dados
devido a: 1) recrutamento lento (15 pacientes em mais de 42 meses; 0 recrutamento
ocorreu em quatro clinicas de reabilitacdo ambulatorial nos Paises Baixos entre outubro
de 2009 e abril de 2013); e 2) a baixa demanda por sessdes conjuntas de TCC por
paciente-cuidador. Apenas quatro dos 10 pares de cuidadores com pacientes concluiram
0 minimo pré-planejado de cinco sessfes de TCC. Os cuidadores, no entanto,
expressaram uma demanda imprevista de apoio psicolégico individual. O ALSAQ-40-EF
dos pacientes e o SF-36-MCS dos cuidadores foram significativamente melhores no
grupo que se submeteu a TCC do que no grupo que se submeteu a terapia usual (p >
0,05). CSI foi significativamente menor no grupo TCC do que no grupo controle (p >
0,05).

Em conclusdo, a TCC pode ser benéfica para pacientes e cuidadores. Os
rigorosos critérios de elegibilidade (boa capacidade de andar e para andar de bicicleta,
e boa funcdo pulmonar) limitaram a taxa de participagdo e, consequentemente, a
generalizacao dos resultados. Os autores sugerem que estudos futuros devem examinar
mais detalhadamente o impacto das intervencdes de TCC em pacientes com ALS e seus
cuidadores.

As limitagbes do estudo foram lentiddo no recrutamento da amostra, devido aos
critérios de inclusao rigidos e a exclusdo de pacientes com altos niveis de ansiedade e
depressdao, além da recusa de alguns pacientes em patrticipar.

PAGNINI et al. (2017), em um ensaio clinico aberto randomizado e controlado,
avaliaram os efeitos da meditacédo para melhorar a qualidade de vida, a depresséo e a
ansiedade em pacientes com diagnéstico de ELA. O grupo experimental recebeu
treinamento em um programa de meditacdo por oito semanas. A amostra do estudo foi
de 100 pacientes, aleatorizados em dois grupos, 50 no grupo controle e 50 no grupo
intervencdo. A intervencgdo aconteceu no ambiente hospitalar com seguimento de um
ano, comparada aos cuidados tradicionais. Os pacientes foram recrutados no centro de
especialidades Neuromuscular Omnicenter, em Mildo (Italia). Os critérios de inclusao
foram: diagnostico provavel ou definitivo de ELA segundo os critérios diagnosticos El
Escorial (Brooks et al., 2000), pontuacéo acima de 24 no ALSFRS- r, capacidade de falar

e compreender, auséncia de alteracbes cognitivas comportamentais, auséncia de co-
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morbidades secundarias graves. Nao foram incluidos também pacientes com histérico
de comprometimento psiquiatrico. O grupo experimental realizou sessdes de treinamento
para meditacdo com base no protocolo Mindfulness Based Stress Reduction - MBSR
original (KABAT-ZINN, 1982) que foi adaptado as caracteristicas clinicas dos pacientes
com ELA (MBSR-ELA). Os participantes de ambas as condi¢cdes foram avaliados antes
da intervencédo, apds 2 meses, apos 6 meses e apds 12 meses. As escalas utilizadas
foram a HADS-D e uma sub escala de ansiedade de sete itens (HADS-A). Segundo o0s
autores, as abordagens baseadas em Mindfulness (meditacdo do tipo atencéo plena)
que é uma construcdo multifacetada, que inclui consciéncia, flexibilidade, abertura e
curiosidade. Todos esses aspectos foram relatados para apoiar o bem-estar psicologico,
a tolerancia ao sofrimento e resiliéncia.

Os efeitos foram examinados e os resultados mostraram que o treinamento de
meditagdo foi efetivo na reversdo da tendéncia de declinio funcional medido pela
ALSSQoL-R, bem como sobre as tendéncias crescentes da depressao e ansiedade. Da
mesma forma, aqueles que se juntaram ao treinamento de meditacdo mostraram
melhora nas tendéncias de emoc¢des negativas de ALSSQoL-r (b = 0,38, P =0,018,d =
0,91) e na medida de intera¢cées medidas na ALSSQoL-R (b = 0,43, P = 0,009, d = 1,49).
Uma interacdo estatisticamente significativa foi encontrada no modelo que prediz o item
Unico de ALSSQoL. O grupo experimental comecou com 50 pacientes, porém, na
conclusdo do estudo, restaram apenas 15 pacientes. No grupo controle 50 pacientes
iniciaram o estudo, mas as Ultimas medidas foram realizadas apenas com 14 pacientes.
Os resultados evidenciaram um efeito positivo da intervengcdo nos sintomas de
depresséao, de ansiedade e na melhora na qualidade de vida. Além disso, as diferencas

entre os dois grupos mantiveram-se estaveis ou aumentaram ao longo do tempo.
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DISCUSSAO

Este trabalho realizou uma revisdo narrativa de estudos que investigaram a
eficacia de intervencdes ndo-farmacoldgicas para tratamento de ansiedade e depressao
em pacientes com ELA. Foram encontrados 8 artigos que propuseram diferentes
metddos de intervengdes com objetivo de melhorar sintomas de ansiedade, depresséo,
a qualidade de vida e o bem estar psicoldgico de pacientes com ELA. Apenas dois dos
estudos tiveram como objetivo primario testar os efeitos das intervencdes na melhora
dos sintomas de depresséo e ansiedade (PALMIERI et al. 2012, DIAZ et al. 2015); os
demais estudos relataram as medidas de ansiedade e depressdo como desfecho
secundéario. (KORNER et al. 2013, PEREZ e DAPUETO 2014, KLEINBUB et al. 2015,
VAN GROENESTIJN et al. 2015, RAGLIO et al. 2016, PAGNINI et al. 2017). Isso denota
gue as possibilidades das intervencfes nao-farmacolégicas no tratamento da ansiedade
e da depressao na a ELA séo subinvestigadas.

Dentre as possiveis intervencdes ndo farmacoldgicas existentes para tratamento
de ansiedade e depressédo, foram encontrados ensaios clinicos propondo o uso da
terapia cognitivo-comportamental, da meditacdo do tipo atencdo plena, hipnose
eriksoniana e analgésica, musicoterapia improvisacional, intervencdes fonoaudiologicas
(terapia de fala e a utilizacdo de dispositivos de comunicacdo alternativa) (VAN
GROENESTIJIN et al. 2015, DIAZ et al. 2015, PAGNINI et al. 2017, PALMIERI et al.
2012, PAGNINI et al. 2017, RAGLIO et al. 2017, KORNER et al. 2013, PEREZ e
DAPUETO 2014).

Quatro estudos incluidos nesta revisdo, além de investigar os sintomas
neuropsiquiatricos nos pacientes, investigaram também o bem estar psicolégico e
sintomas de ansiedade e depressdao em seus cuidadores (PALMEIRI et al. 2012,
PAGNINI et al. 2017, VAN GROENESTIJN et al. 2015, DIAZ et al. 2015).

Em dois deles, os cuidadores também foram alvo de intervencdes
(GROENESTIJN et al. 2015, DIAZ et al. 2015). Séao frequentes estudos que buscam
correlacdes entre a saude mental e fisica dos pacientes com ELA e de seus cuidadores.

Ha evidéncias de que esses parametros estédo diretamente relacionados. Quando
maior os comprometimentos fisico, respiratorio e comportamental do paciente, maior o
desgaste do cuidador (PAGNINI et al. 2010, PAGNINI et al. 2012). Também ha descri¢do
de que sintomas de depressdo nos pacientes predizem sintomas mais intensos de
ansiedade em seus cuidadores. (WATERMEYER TJ et al. 2015, CHEN 2015).
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Ja que a saude fisica e mental do paciente tem influéncia na satde do cuidador e
vice-versa, as Iintervencbes que tém como objetivo a melhora dos sintomas
neuropsiquiatricos em pacientes com ELA devem incluir acdes para melhoria desses
parametros em seus cuidadores. Nesse contexto, é extremamente Util o uso de medidas
guantitativas e qualitativas para avaliar a percepgcdo dos cuidadores a respeito das
intervencgdes propostas.

Os estudos incluidos nesta revisao utilizaram com maior frequéncia as escalas de
depresséao e ansiedade hospitalar (HADS) (ZIGMOND e SNAITH 1983), que avaliam os
sintomas da depresséo e ansiedade, priorizando a identificagdo de sintomas néo fisicos
da depressédo. Em nenhum dos estudos foi utilizada uma escala propria para a avaliacao
dos sintomas de depressao em pacientes com ELA. Os motivos para a baixa frequéncia
do uso do Inventario de Depressao da Esclerose Lateral Amiotrofica de 12 itens (ADI-
12) podem ser investigados em estudos posteriores. A baixa frequéncia no uso de
medidas proprias para a avaliacdo se repete quanto a qualidade de vida: apenas um
estudo utilizou a ALSSQoL-R para avaliar a qualidade de vida nessa populacao.

As dificuldades na selecdo da amostra foram compartilhadas em todos os estudos
gue tentaram construir uma amostra representativa. Entre os empecilhos, podemos
destacar critérios de incluséo rigidos (VAN GROENESTIJN et al. 2015, RAGLIO et al.
2016), a baixa aceitacdo de pacientes e cuidadores em participar de estudos que nao
tém eficdcia comprovada, a perda de pacientes das amostras devido ao agravamento e
ao Obito, dificultando o acompanhamento longitudinal ( PAGNINI et al. 2017 VAN
GROENESTIJN et al. 2015). Para diminuir essas limitacdes, algumas intervencdes foram
realizadas no ambiente domiciliar, facilitando a sua execucdo. VAN GROENESTIJIN et
al. (2015) sugerem interveng0es que usem recursos baseados na internet para melhorar
as taxas de recrutamento.

Vérios estudos ndo incluiram em suas amostras pacientes que ndo estavam
realizando tratamento medicamentoso, ou que estavam sob uso de altas doses de
psicofarmacos, ou que tinham alteracdes neurologicas, cognitivas ou histérico prévio de
transtornos mentais (KLEINBUB et al 2015, PALMEIRI et al. 2012, VAN GROENESTIJN
et al 2015, DIAZ et al. 2015, RAGLIO et al 2016, PAGNINI et al). 2017). Esses também
sdo possiveis viéses na interpretacdo dos achados reportados na literatura.

Em relacdo as possiveis causas para o aumento dos sintomas de ansiedade e
depressao, PALMEIRI et al. (2012) afirmam que a grande diferenca nas estimativas de

depressao nesta populacdo pode ser atribuida a avaliagdo equivocada de depressao,
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atribuindo esse diagndstico ao processo natural de desespero existencial vivenciado por
alguns pacientes em face de sua doenca. Isso corroboraria as ideias de AVERILI et
al.(2007), que afirmam que a depressédo seria uma reagdo natural ao diagnéstico de uma
doenca grave, sendo um ponto importante para futuras investigacoes. Assim, sugere-se
a investigacdo do perfil psicologico dos pacientes para melhor compreensdo da
influéncia de fatores psicodindmicos na incidéncia de sintomas ansio-depressivo.

Neste sentido, KLEINBUB et al. (2015) avaliaram os estilos de defesa psicolégicos
mais utilizados por pacientes e seus cuidadores. Os autores observaram que o0s
pacientes dependem fortemente do espectro mais primitivo dos estilos de defesa. E
concluiram que a eficacia do tratamento foi independente da quantidade e do tipo de
defesa utilizada. Assim sugeriram que a presenca de projecdo e negacao pode ser
considerada uma resposta adaptativa a condicbes tdo devastadoras e que permite
melhor receber o tratamento adicional. Esse fator é interessante e deve ser avaliado em
outros estudos.

O tratamento da depressédo e da ansiedade esteve associado ao tratamento de
outros sintomas, como dor, insénia e fadiga, além de interferir em pardmetros como a
gualidade de vida e a qualidade da comunicacdo. PALMIERI et al. (2012) encontraram
uma associacao entre diminuicdo dos sintomas de ansiedade e depressdo e melhora
dos sintomas de dor e ins6nia. A melhora desses sintomas também impactou na melhora
da qualidade de vida de pacientes e cuidadores (KORNER et al. 2013, PALMIERI et all.
2012, PEREZ e DAPUETO 2014).

Um aspecto que chama a atencdo € a frequente avaliacdo da utilidade do
tratamento percebida pelo paciente e seus familiares. (KORNER et al. 2013, PALMIERI
et al.2012, PEREZ e DAPUETO 2014, RAGLIO et al. 2016, VAN GROENESTIJN et al.
2015). Apesar das limitagOes encontradas os pacientes e familiares apontaram que as
intervencdes foram Uteis e contribuiram para o bem estar e diminui¢cdo dos sintomas de
ansiedade e depressao.

KLEINBUB et al. (2015) encontraram impacto positivo da intervencdo no declinio
funcional. Comparados ao grupo controle, os pacientes do grupo intervencao
apresentaram declinio funcional mais lento.

No cenério atual, podemos constatar um grande esforco da comunidade cientifica
para esclarecer temas obscuros relacionados a ELA, desde a descricdo dos mecanismos
fisiopatologicos, causas genéticas, tipo e localizacdo da degeneracdo em areas motoras

e ndo motoras, a descri¢do do perfil clinico e as suas variacdes. Predominam os estudos
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descritivos em detrimento dos ensaios clinicos. A realizacdo de ensaios clinicos nesta
populacdo enfrenta inimeros desafios, tais como a gravidade da doenca, sua rapida
progressdo, sua baixa frequéncia, o que dificulta o estabelecimento do tratamento
padrao.

Este estudo se propds a contribuir com levantamento de dados para auxiliar na
responda a uma dessas perguntas: qual estratégia ndo farmacologica apresenta mais
evidéncias para o tratamento de sintomas de ansiedade e depressdo em pacientes com
ELA? Apesar do pequeno numero de estudos encontrados foi possivel constatar que os
sintomas de ansiedade e de depressdo sao frequentes, sendo que os altos niveis de
ansiedade podem piorar quadros de depressdo e impactar de forma negativa no
progndstico e na sobrevida, além de afetar a saude mental e qualidade de vida de seus
cuidadores (CHEN et al 2015, ATASSI et al 2010, SANDSTEDT et al 2016, VIGNOLA
2008, KURT et al 2007). A prevaléncia de depressao deve ser investigada utilizando
medidas sensiveis e padronizadas. As intervencdes propostas apresentaram alguns
beneficios que, em alguns casos, permaneceram apos trés e seis meses. A grande
divergéncia de dados pode ser atribuida ao uso de diferentes métodos e escalas para a
avaliagdo. Sempre que possivel, é indicado o uso de medidas desenvolvidas
especificamente para as pessoas com ELA.

Assim, ao propor uma intervencdo para esta populacdo € necessario avaliar
adequadamente as escalas utilizadas para medir os desfechos. E preciso propor
intervengbes que ndo exigem muitas capacidades motoras e articulatérias da fala,
considerando ainda a individualidade dos atendimentos de cuidadores e pacientes,
garantindo o bem estar de ambos. Outro ponto importante a se considerar € a
possibilidade de realizacdo das intervencdes préximas ao domicilio dos pacientes e que
ndo exijam recursos complexos. E necessario também buscar o aprofundamento das
pesquisas sobre o0s mecanismos fisiopatolégicos e psicossociais dos sintomas

psiquiatricos nesses pacientes.
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CONCLUSAO

Em suma, esta revisdo aponta que foram poucos 0s estudos que avaliaram a
eficacia de intervencdes nao-farmacoldgicas no tratamento de ansiedade e depressao
em pacientes com ELA. Varios métodos foram testados. Ndo ha estudos que
compararam diferentes métodos de intervencdo. Ha indicios de que algumas
intervencdes, como a TCC, podem ser eficazes na melhora de sintomas ansio-
depressivos de pacientes e cuidadores. Mais estudos, com grande numero de pacientes
e bom desenho metodoldgico, sdo necessarios para melhor compreensao do papel das
intervencdes nao-farmacolégicas no tratamento de sintomas neuropsiquiatricos de

pacientes com ELA.
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