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eLa 
qUeM?

Olá! Eu sou a Dona Ciência 
e tenho várias histórias interessantes 
para contar a vocês! Em cada gibi vou 

mostrar como a sociedade é beneficiada 
com as descobertas feitas 

pelos cientistas!

Vamos explorar todos os aspectos dessa condição neu-
rológica grave. Entenderemos os desafios enfrentados 

pelos pacientes, como a doença se manifesta e as 
inovações mais recentes em tratamentos. Destacaremos 
a contribuição crucial de uma equipe multidisciplinar e os 
avanços científicos que podem melhorar a qualidade de 

vida das pessoas com ELA.

Nesta edição, vamos conhecer 
mais informações sobre

eScLeRoSe lAtErAl aMiOtRófIcA
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A eScLeRoSe lAtErAl aMiOtRófIcA (ElA) 
é uma doença neurológica progressiva e grave que afeta 

os neurônios motores, localizados no cérebro e na medula 
espinhal. Essas células são responsáveis por controlar os 
movimentos voluntários dos músculos e a degeneração 

delas resulta em fraqueza muscular e atrofia.

nEuRônIo 
SaUdÁVeL

NeUrônIo
cOm eLa

Faz contrações musculares

Músculo não consegue contrair

2



A ELA, também conhecida em alguns países como 

dOeNça dE LoU GeHrIg, tem uma história marcante 
na Medicina. Sua descoberta é atribuída ao neurologista 
francês Jean-Martin Charcot, que foi a primeira pessoa a 

descrever a doença em 1869. 

ChArCoT é frequentemente chamado de 
"pai da neurologia moderna" e contribuiu significativa-
mente para o entendimento de vários distúrbios neu-
rológicos. Durante suas pesquisas e estudos clínicos no 

Hospital Salpêtrière, em Paris (França), Charcot observou 
pacientes com sintomas que incluíam rigidez muscular, 

movimentos involuntários e deterioração progressiva das 
habilidades motoras. 

3



Ele identificou esses sintomas como parte de uma 
doença do sistema nervoso central que afetava as 

células nervosas responsáveis pelo controle muscular 
voluntário, os neurônios motores. Charcot denominou 
a condição como "eScLeRoSe lAtErAl aMiOtRófIcA", 
destacando 2 características principais observadas 

nos pacientes:

EsClErOsE lAtErAl: 
refere-se ao endureci-
mento (ou cicatrização) 
das áreas nas laterais da 

medula espinhal em que se 
encontram os nervos que 
controlam os músculos.

AmIoTrófIcA: 
indica a atrofia muscular 

("sem nutrição muscular") que 
ocorre como resultado da 
perda da função neuronal.

nEuRônIo
SaUdÁVeL

nEuRônIo 
cOm eLa

Músculos contraem
conforme movimentos 
voluntários do corpo.

Músculos não recebem 
mais os comandos vindos 
do cérebro e atrofiam.

Neurônios motores da medula espinhal 
transmitem para o músculo comandos 

recebidos pelo cérebro.

X

X
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nEuRônIo
sAuDávEl

Músculo

nEuRônIo 
cOm eLa

Perda muscular

Neurônio saudável que 
envia sinais ao músculo 

para se contrair. 

Neurônio com esclerose, 
que não consegue enviar 
o sinal de contração ao 

músculo.
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Gehrig, conhecido por sua resistência e força no esporte, 
começou a sofrer uma inexplicável perda de habilidades 

físicas, levando a um diagnóstico precoce e posterior 
aposentadoria do esporte. A ampla cobertura da mídia 
sobre seu caso trouxe uma atenção sem precedentes 
para a doença, que começou a ser chamada popular-
mente de "doença de Lou Gehrig" nos Estados Unidos.

A doença ganhou maior visibili-
dade nos Estados Unidos e no 

mundo todo quando o jogador de 
beisebol famoso LoU GeHrIg foi 
diagnosticado com ELA em 1939, 
após uma carreira brilhante no 

time New York Yankees. 
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Atualmente, a ELA é mais 
conhecida pela história do físico 

StEpHeN HaWkInG, 
que viveu com a doença 

por muitos anos, falecendo 
em 2018 com 76 anos de idade. 

Embora possa surgir em qualquer idade, a maioria dos 
casos é diagnosticada em pEsSoAs eNtRe 55 e 75 aNoS. 
HoMeNs são ligeiramente mais propensos a desenvolver 

a doença em comparação às mulheres. 

A ElA é uMa dOeNça rArA
 qUe aFeTa dE 2 a 3 pEsSoAs 
eM cAdA 100.000 iNdIvídUoS 
pOr aNo eM tOdO o mUnDo. 
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Entre 90% e 95% dos casos são classificados como 
esporádicos, o que significa que ocorrem ao acaso, sem um 
histórico familiar conhecido da doença. Nessa situação, as 

causas exatas são geralmente desconhecidas, embora 
fatores ambientais e genéticos possam contribuir para 
seu desenvolvimento. Os outros 5% a 10% dos casos são 

conhecidos como ELA familiar, em que a doença é herdada 
de um dos pais e, portanto, as variantes genéticas são 

passadas de uma geração para a outra.

DeFiNição

ElA
FaMiLiAr

ElA
eSpOrádIcA

pReVaLênCiA cAuSaS

Mais de um 1 membro 
da família tem ELA.

Aproximada-
mente 5-10% 
dos casos de 

ELA.

A variante 
genética que 
causa a ELA é 
conhecida em 
cerca de 6 a 
cada 10 casos 

de ELA familiar.

Há apenas 1 pessoa 
com ELA na família.

Corresponde a 
aproximada-
mente 90 a 

95% dos casos 
diagnosticados 

de ELA.

A variante 
genética 

associada à ELA 
é identificada 

em apenas 1 em 
cada 10 casos 
esporádicos.

Existem 2 tipos principais de ELA: 
eSpOrádIcA e fAmIlIaR.

 

sexo feminino sexo masculino pessoa com ELA
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PeSsOaS cOm hIsTórIcO fAmIlIaR dE ElA têm uM rIsCo 
mAiOr dE dEsEnVoLvEr a dOeNça, e oS fAmIlIaReS dE 
pRiMeIrO gRaU dE pAcIeNtEs cOm ElA tAmBém têm uM 

rIsCo aUmEnTaDo.

Em relação às variantes genéticas, a mais comum é a 
mutação no gene C9orf72, que é responsável por, aproxi-
madamente, 40% dos casos familiares da doença. Outras 
variantes genéticas de risco para a ELA incluem aquelas 
nos genes SOD1, TARDBP e FUS, que levam à produção de 
proteínas alteradas que podem causar dano neuronal, 

resultando nos sintomas da doença. Casos de ELA familiar 
associados ao gene VAPB foram identificados na região de 

Minas Gerais e no norte do estado de São Paulo. Embora a 
maior parte dos casos de ELA seja esporádica, as variantes 
genéticas hereditárias são cruciais para compreender as 

alterações no organismo que causam ELA.

9



InDePeNdEnTeMeNtE dO tIpO, a ElA é uMa dOeNça 
pRoGrEsSiVa e, nA mAiOr pArTe dOs cAsOs, fAtAl. 

Após o diagnóstico, as pessoas com essa condição vivem, em 
média, entre 3 e 5 anos, podendo existir exceções, como foi 
o caso de StEpHeN HaWkInG, que viveu mais de 40 anos após 

o diagnóstico de ELA. Na maior parte dos casos, o faleci-
mento ocorre em decorrência de insuficiência respiratória.
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A ELA é uma doença que afeta as células nervosas 
responsáveis por controlar o movimento voluntário dos 

músculos, conhecidas como neurônios motores. O desenvolvi-
mento da ELA envolve uma série de processos complexos que 

levam ao declínio funcional e à morte dessas células, 
resultando em perda progressiva da função muscular. Vamos 

explorar em detalhes esses processos para entender melhor 
o que acontece no organismo durante a evolução da doença?

DeGeNeRação dOs nEuRônIoS mOtOrEs
Na ELA, ocorre perda de função tanto dos neurônios motores 

superiores, localizados no cérebro, como dos inferiores, na 
medula espinhal. Os neurônios motores superiores enviam 

mensagens do cérebro para a medula espinhal, enquanto os 
neurônios motores inferiores transmitem essas mensagens 
para músculos específicos. A degeneração começa com o 

enfraquecimento das sinapses, que são as conexões por meio 
das quais os neurônios se comunicam entre si e com as célu-

las musculares.

Perda progressiva da função dos neurônios motores e, 
consequentemente, da atividade dos músculos.

CoMo a ElA aFeTa nOsSo cOrPo?

nEuRônIo SaUdÁVeL
NeUrônIo
cOm eLa

Músculo
saudável

Músculo
inativo
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Conforme ocorre a degeneração dos neurônios motores, 
deixam de existir os sinais que eram enviados aos músculos, 
que, por sua vez, começam a perder capacidade de força e 
massa. Este processo é conhecido como atrofia muscular.

PeRdA dE fUnção mUsCuLaR e aTrOfIa

Os primeiros sintomas 
geralmente incluem:

Tropeços

Dificuldade 
em segurar objetos

Alterações na fala

Com a progressão da doença, os 
músculos se tornam progressiva-
mente mais fracos, afetando a 

capacidade de andar, falar, engolir e, 
eventualmente, de respirar.
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A visão, o olfato, a audição, 
o paladar, o tato e o raciocínio 

não são afetados.

Fraqueza 
muscular
extrema 
e atrofia.
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MeCaNiSmOs MoLeCuLaReS E CeLuLaReS 
EsTÃO ReLaCiOnAdOs À ElA

InFlAmAção 
É uma resposta natural 
do organismo a lesões ou 
agressões. No caso da ELA, 
essa resposta pode acon-
tecer de forma exagerada 
no sistema nervoso cen-
tral, contribuindo para a 

destruição mais rápida dos 
neurônios motores.

AnOrMaLiDaDeS pRoTeIcAs 
O acúmulo de proteínas 

alteradas dentro dos neurônios 
pode interromper suas funções 

normais.

DeSeQuIlíbRiO
 nO mEtAbOlIsMo dO gLuTaMaTo
O glutamato é um neuro-

transmissor que, em excesso, 
pode ser tóxico para os 

neurônios, levando a uma 
sobrecarga de cálcio dentro 
das células, causando danos.

DiSfUnção mItOcOnDrIaL 
As mitocôndrias, responsáveis pela 
produção de energia da célula, não 

funcionam corretamente, contribuindo 
para a morte das células.

DaNoS À CÉLuLa E Ao DnA
Aumento de radicais livres, moléculas 

instáveis que podem causar danos às células.

@ @
NÃO

 EsToU BeM, 

NÃO...
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Além de afetar diretamente os neurônios motores e os 
músculos, a ELA também pode atingir outros sistemas do 

corpo. Algumas pessoas desenvolvem aLtErAçõeS eMoCiOnAiS, 
apresentando, por exemplo, crises de riso ou choro que 

surgem de forma repentina e sem uma causa clara. A com-
preensão sobre a ELA tem evoluído significativamente, mas 
ainda há muito a aprender sobre como retardar ou preve-
nir a progressão da doença. O desenvolvimento de novas 

terapias continua a ser um campo ativo de pesquisa 
médica visando melhorar a qualidade de vida e aumentar 

a longevidade dos pacientes.
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O diagnóstico é um processo complexo e desafiador, princi-
palmente porque os sintomas iniciais podem ser sutis e 
similares aos de outras doenças neuromusculares. Não 

existe um teste único para diagnosticar a ELA. Os médicos 
usam uma combinação de avaliações clínicas e testes para 
excluir outras condições e confirmar a ELA. Normalmente, 

o processo começa com uma avaliação detalhada do 
histórico médico e dos sintomas do paciente. O médico, 

geralmente um neurologista, faz um exame físico focando 
nos reflexos, na força muscular, no tônus muscular e na 

capacidade de coordenar movimentos. Para ajudar a confir-
mar o diagnóstico de ELA e descartar outras doenças, são 

realizados diversos testes, incluindo:

ElEtRoNeUrOmIoGrAfIa (EnMg): 
é um dos testes mais importantes para o diagnóstico de 
ELA. Mede a atividade elétrica dos músculos e a capaci-

dade de os nervos enviarem sinais. Um padrão específico de 
deterioração neural pode indicar ELA.

DiAgNósTiCo dA ElA
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ReSsOnânCiA mAgNétIcA: 
pode ser usada para descartar 
outras condições que causam 
sintomas semelhantes, como 

lesões na coluna vertebral ou 
no cérebro.

ExAmEs dE sAnGuE e dE uRiNa: 
ajudam a excluir doenças que 

“imitam” a ELA, como desequilíbrios 
hormonais ou certas infecções.

PuNção lOmBaR: 
embora menos comum, pode-se analisar o líquido cefalorra-
quidiano, ajudando a excluir outros distúrbios neurológicos.

medula espinhal
vértebra

anestesia

punção lombar
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Devido à complexidade da ELA, frequentemente são 
necessárias avaliações adicionais por parte de uma equipe 

multidisciplinar, podendo incluir fisioterapeutas, nutricionis-
tas, fonoaudiólogos e psicólogos. O trabalho em conjunto 
desses especialistas ajuda a avaliar o impacto da ELA nas 
atividades diárias do paciente e na sua qualidade de vida. 

Uma parte crucial do processo é o diagnóstico diferencial, 
que envolve a exclusão de outras doenças com sintomas 
similares aos da ELA, como a esclerose múltipla, as miopa-

tias ou as neuropatias periféricas.

Embora o diagnóstico possa ser um momento emocionalmente 
difícil para as famílias, detectar a ELA de forma precoce e 

precisa facilita o planejamento do tratamento e o manejo da 
ELA ao longo do tempo. Isso permite que os pacientes e suas 
famílias ajustem seus planos de vida e procurem o suporte 

necessário para enfrentar os desafios que virão.

18



O tratamento da ELA é voltado, principalmente, para a 
gestão dos sintomas e a melhoria da qualidade de vida, 

pois ainda não existe cura para a doença. Os tratamentos 
disponíveis visam desacelerar a progressão dos sintomas, 
tratar complicações associadas e ajudar os pacientes a 

manterem sua independência pelo maior tempo possível.

TrAtAmEnTo dA ElA
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Uma eQuIpE mUlTiDiScIpLiNaR é essencial no tratamento 
de doenças complexas, com médicos desempenhando um 
papel vital na prescrição do tratamento medicamentoso 

mais adequado para cada paciente. O primeiro medica-
mento aprovado para tratar a ELA demonstrou uma ca-

pacidade moderada de prolongar a vida, atuando na 
redução da liberação de glutamato. Recentemente, outro 

medicamento administrado por infusão intravenosa foi 
introduzido no tratamento. Ele age como antioxidante, 

ajudando a neutralizar radicais livres, que são substâncias 
associadas à morte celular em pacientes com ELA. Estu-
dos indicam que esse novo tratamento pode desacelerar 

a progressão da perda de funcionalidades em alguns 
casos. Outras abordagens comumente utilizadas incluem 

o uso de medicamentos para aliviar a dor, melhorar 
distúrbios de sono e tratar a depressão, condições fre-

quentemente associadas à ELA.
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A experiência do neurologista é fundamental no processo 
de interpretar corretamente os resultados dos testes e 
o quadro clínico do paciente. A confirmação do diagnóstico 

de ELA é feita com base na combinação dos resultados 
dos testes e da observação do avanço gradual dos sinto-
mas ao longo do tempo. Infelizmente, devido à natureza 
progressiva da doença, o diagnóstico muitas vezes é con-
firmado à medida que outras condições são excluídas e os 
sintomas específicos da ELA continuam a se desenvolver.

TeRaPiAs dE sUpOrTe são iMpOrTaNtEs pArA mAnTeR uMa bOa 
qUaLiDaDe dE vIdA. AlGuMaS dElAs são:

FiSiOtErApIa e tErApIa oCuPaCiOnAl: 
ajudam a manter a mobilidade e a inde-
pendência pelo máximo de tempo pos-

sível, ensinando técnicas de conservação 
de energia e exercícios para manter a 

flexibilidade e a força muscular.

FoNoAuDiOlOgIa: 
essencial para ajudar a gerenciar 
dificuldades de fala e deglutição. 
Fonoaudiólogos podem ensinar 

técnicas de comunicação alterna-
tivas e seguras para o paciente.
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SuPoRtE nUtRiCiOnAl: 
nutricionistas podem ajudar a garantir que os pacientes 
com ELA mantenham uma nutrição adequada, o que é 

fundamental para evitar a perda de peso e manter a boa 
saúde geral.

VeNtIlAção aSsIsTiDa: 
à medida que a ELA progride, a capacidade pulmonar do 

paciente pode diminuir. O uso de dispositivos de ventilação 
não invasiva durante a noite pode ajudar a melhorar a 

qualidade de sono e o bem-estar diurno.

TeCnOlOgIaS aSsIsTiVaS: 
dispositivos de comunicação aumentativa, como computa-
dores que podem ser controlados por movimentos ocu-

lares ou outros métodos que não requerem uso das mãos, 
permitem que os pacientes se comuniquem efetivamente 

mesmo após a perda de fala e mobilidade manual.
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O tratamento paliativo é essencial para controlar a dor 
e outros sintomas desconfortáveis, melhorando a quali-
dade de vida dos pacientes em todas as fases da doença. 
Esses tratamentos não curam a ELA, mas podem ajudar a 
controlar os sintomas, retardar a progressão da doença e 

maximizar a qualidade de vida. 

CuIdAdOs PaLiAtIvOs
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ReGiõeS dO cOrPo mAiS cOmUmEnTe aFeTaDaS 
pElA pRoGrEsSão dA ElA

Apesar do impacto negativo da ELA, as pesquisas continuam 
avançando. Cientistas de todo o mundo estão trabalhando 
para compreender melhor as causas da ELA e desenvolver 
tratamentos novos e mais eficientes. Enquanto isso, o apoio 
de familiares, amigos e equipes multidisciplinares é funda-
mental para ajudar os pacientes a lidarem com os desafios 

diários da doença.

Úlceras na região das 
costas e das nádegas 
causadas por pressão 
devido à redução de 

mobilidade.

Machucados 
no rosto devido 

à pressão do 
uso da máscara 
de ventilação 
não invasiva

Dor no ombro 
devido à mobili-
dade reduzida

Coceiras 
no corpo

Espasmos 
nos membros 

inferiores

Dor devido à 
sucção de 
catarro ou 

saliva

Dor nas articulações 
devido à mobilidade 

reduzidaCãibras nos 
membros 

inferiores, nas 
mãos e no 
abdômen

Dor no 
pescoço e 
nas costas

Dor 
neuropática
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O DiA NaCiOnAl dE LuTa CoNtRa a ElA é comemorado em 
21 de junho no Brasil, data que coincide com o Dia Mundial de 
Conscientização sobre a ELA, celebrado pela International 
Alliance of Amyotrophic Lateral Sclerosis/Motor Neurone 
Disease Associations. Instituída pela Lei nº 13.471/2017, a data 
tem como objetivo conscientizar e informar a população 
sobre a gravidade da ELA, uma doença que ainda é pouco 

conhecida por muitas pessoas. Esse dia é fundamental para 
ampliar o conhecimento geral sobre os sintomas, os trata-
mentos disponíveis e os desafios enfrentados pelos pacien-

tes e suas famílias. Além disso, promove iniciativas de 
arrecadação de fundos para a pesquisa e o desenvolvimento 

de novas terapias, assim como para apoiar os serviços de 
assistência aos pacientes. Por meio de eventos educativos 
e campanhas de sensibilização, o Dia Nacional e o Mundial 

de Luta Contra a ELA busca não apenas educar, mas também 
gerar solidariedade e apoio comunitário.

a b c d

e f g h

i j k l m n

o p q r s t

u v w x

x

y z

NoVa
pAlAvRa

sIm não

cOmEçaR
dE nOvO

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10

fReNtE cOsTaS

aLgO a dIzEr dOr

Prancha de comunicação alternativa
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Embora o diagnóstico da ELA seja desafiador, ele também 
pode levar a uma nova forma de encarar a vida, uma 
“Re-SiGnIfIcAÇÃO”, como ocorreu com Leide Moreira, 

advogada que recebeu o diagnóstico da doença. Durante 
14 anos, Leide Moreira conviveu com a progressão da ELA.

Mesmo após a paralisia completa, comunicando-se apenas 
com os olhos, ela escreveu 3 livros com o apoio de suas 

cuidadoras e o uso de uma prancha de comunicação alter-
nativa, que era interpretada por elas.

 
“PoEsIaS PaRa Me SeNtIr ViVa” é uma de suas obras. Leide Moreira 

faleceu aos 70 anos em 2018.
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Agora que conheceu mais sobre este tema, faça como 
nossos neurônios e passe adiante a mensagem que 

aprendeu aqui. Ressignifique seus conhecimentos e os 
compartilhe com as pessoas próximas de você!

ObRiGaDa e aTé a pRóxImA!
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MATERIAL DE ESCLARECIMENTO 
SOBRE A ESCLEROSE LATERAL AMIOTRÓFICA, 

TAMBÉM CONHECIDA COMO ELA.

PARA O PAÍS SE DESENVOLVER, 
É NECESSÁRIA A FORMAÇÃO SÓLIDA 
DAS CRIANÇAS E JOVENS, FUTUROS 

PROFISSIONAIS DESTA NAÇÃO.

INSTAGRAM.COM/DONA.CIENCIA

YOUTUBE.COM/@DONA.CIENCIA

FACEBOOK.COM/DONA.CIENCIA
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