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A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) é a terceira doencga
neurodegenerativa mais comum no mundo (Bennet et al., 2019; Van Es et al.,
2016; Talbott et al., 2017), sendo uma doenca de carater progressivo caracterizada
pela degeneracdao de neurbnios no cérebro e medula espinhal, apresentando inicio
insidioso causando uma fraqueza focal que se agrava invariavelmente até
comprometer a maioria dos musculos do corpo (Brown et al., 2017). A expectativa
de vida apdés o inicio dos sintomas é de trés a cinco anos, sendo a morte
geralmente causada devido a insuficiéncia respiratoria crénica (Brown et al., 2017).

A ELA tipicamente inicia-se pelos membros superiores e inferiores,
mas em um terco dos casos ocorre 0 acometimento bulbar, marcado pela
dificuldade em mastigar, falar e engolir (Al-Chalabi et al., 2016). Apesar do avanco
de exames genéticos que identificaram algumas variantes associadas a ELA,
atualmente nao existe nenhum teste diagndstico definitivo para a doeng¢a, sendo
baseado primariamente no exame clinico em conjunto com a eletroneuromiografia,
que confirma a extensdo da denervacdo. Além disso, exames complementares
podem auxiliar a excluir outros diagnosticos com apresentacdo clinica semelhante
(Salmon et al., 2022; Al-Chalabi et al., 2016).

A ELA é uma doenca de apresentacdo heterogénea e a dor € um
sintoma proeminente e bastante frequente em individuos acometidos (Hurwitz et
al., 2021). Ela pode causar impacto nos campos fisicos, psicolégicos, sociais e
espirituais (Akerblom et al., 2019), tratando-se de um importantissimo sintoma que
requer cuidados paliativos com uma equipe multidisciplinar especializada (Mehta et
al., 2019; Washington et al., 2020). Todavia, apesar de sua importancia no
contexto clinico (Handy et al., 2011; Chio et al., 2017; Akerblom et al., 2019), a
dor permanece sendo um sintoma negligenciado nesta populacédo (Akerblom et al.,
2019; Hurwitz et al., 2021).

Para ilustrar a importancia da dor para a assisténcia em saldde na
ELA, € muito provavel que cada individuo apresente mais de um tipo de dor
concomitante ao longo do curso da doenca (Chio et al., 2017; Delpont et al., 2019).
Os tipos de dor incluem caibras musculares, dor neuropatica, dor articulatoria, dor
em musculos e tecidos fibrosos ou dores por protrusfes discais exacerbadas ou
associadas a alteracfGes posturais (Chio et al., 2017; Delpont et al., 2019). Apesar
de ser tdo prevalente, algumas diretrizes internacionais de tratamento da doenca
nao abordam dor em seus protocolos (NIH, 2016; Al-Chalabi et al., 2016; Brown et
al., 2017). No entanto, no Brasil, o Protocolo Clinico para tratamento do paciente
com ELA, elaborado pela Associacdo Brasileira de Esclerose Lateral Amiotrofica
(ABRELA) aborda a dor como sintoma importante a ser observado considerando
seus aspectos multidimensionais (ABRELA, 2021).
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De acordo com estudos prévios, a prevaléncia da dor na ELA varia
de 19 a 92% (Chio et al., 2017; Delpont et al., 2019; Hurwitz et al., 2021),
dependendo de diversas condicbes como a forma de apresentacdo da doenca e a
propria forma de avaliacdo da dor. Por esse motivo, a literatura sugere que
melhorias sdo necesséarias visando padronizar as avaliacbes com o objetivo de
ajudar a direcionar as praticas de gerenciamento da dor (Stephens et al., 2015).
Uma revisdo sistematica foi realizada recentemente (Hurwitz et al., 2021) com o
objetivo de determinar a prevaléncia de dor na ELA e explorar as caracteristicas de
forma de avaliacdo da dor, como localizacdo, intensidade e tipo, assim como
conferir os métodos utilizados para mensurar a dor nesta populagao.
Surpreendentemente apenas vinte e um estudos abordando o tema foram
identificados (Hurwitz et al., 2021), demonstrando que talvez ainda exista pouco
interesse da comunidade cientifica em abordar este importante tema.

Conforme as evidéncias mais recentes (Hurwitz et al., 2021), a
prevaléncia geral de dor nesta populacdo é de 60%, sugerindo que a maioria dos
individuos experienciem dor durante o processo da doenca. A localizagdo da dor
mais frequentemente reportada pelos pacientes € nos membros superiores (41%),
seguida pelos membros inferiores (33%). Ha ainda relatos de dores na regiao da
cabeca, pescoco, tronco e costas com menor frequéncia (24%) (Chio et al., 2012;
Ganzini et al., 1999; Hanusch et al., 2015; Ho, 2018; Rivera et al., 2013;
Sandstedt et al., 2018; Taga et al., 2019; Stephens et al., 2017; Hurwitz et al.,
2021). Quanto a intensidade, dores moderadas sao mais frequentes (78%),
seguidas por dores intensas (17%). Dores leves e muito intensas sdao menos
frequentes nesta populacdo — 2 e 1%, respectivamente (Caress et al., 2016;
Kehyayan et al., 2014; Pagnini et al., 2012; Janses et al., 2005).

No entanto, céibras e espasmos sdo os tipos ou fontes mais
comuns de dor em individuos com ELA, chegando a acometer até 72% deles
(Swash et al., 2019; Hanisch et al., 2015; Taga et al., 2019; Hanisch et al., 2015;
Moisset et al., 2016; Ng et al., 2011; Rivera et al., 2013; Stephens et al., 2017;
Taga et al., 2019). A dor neuropatica também foi reportada nesta populagéo,
estando presente em torno de 8% dos pacientes (Moisset, 2016). Nestes casos,
eles descrevem a dor como “chata”, “aguda”, "latejante"”, "fria/dolorosa™ ou com
sensacdo de '"choque elétrico”, "queimadura"” ou "sindrome da dor regional
complexa" (Taga et al., 2019). Adicionalmente, a literatura mostra que este tipo de
dor é mecanicamente complexa e muito vezes experimentada de forma imprevisivel
pelos pacientes (Finnerup et al., 2016; Colloca et al., 2017), o que torna a
identificacdo e tratamento dificeis. Apesar disso, existem varios tratamentos
farmacoldgicos com potenciais de acdo nestes casos (Cruccu et al., 2017).

Considerando o caréater terminal e progressivo da doenca, existe a
necessidade de acolhimento e escuta dos individuos por parte dos profissionais de
saude, visando abordar o tratamento focado em gerenciamento de sintomas (Mehta
et al., 2019). Atualmente existe uma heterogeneidade muito grande na forma de
avaliacdo da dor (Hurwitz et al., 2021), associada a prépria heterogeneidade de
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apresentacdo, caracteristica marcante da doenca (Brown et al., 2017). Isso traz a
tona a possibilidade que a dor esteja sendo subestimada nesta populacdo, mesmo
em trabalhos abordando o tema (Hurwitz et al., 2021). Autores especialistas da
area apontam ainda a falta de padronizacdo sobre o uso de instrumentos para
mensurar dor e acompanhar pacientes quanto ao seu gerenciamento (Hurwitz et
al., 2021).

Um estudo recente (Akerblom et al., 2019) entrevistou individuos
com ELA visando explorar as experiéncias individuais relacionadas a dor e entender
a perspectivas destes individuos. ldentificou-se que a dor neste contexto parece ter
caracteristicas marcantes (comuns da doenc¢a) mas também variadas (de acordo
com a experiéncia pessoal), razdo pela qual ha a necessidade de desenvolver e
implementar métodos de avaliacdo da dor adaptados a esta populacdo. Estes
métodos devem ajudar a fazer com que a dor seja mais previsivel e aumentar a
possibilidades de oferecer tratamento efetivo e individualizado para as pessoas que
sofrem com estes sintomas (Akerblom et al., 2019; Hurwitz et al., 2021).

Além disso, pacientes relataram que devido a gravidade da doenca
e alteracBes funcionais multiplas, acabam por néo relatar episédios de dor aos
profissionais de sadde durante as longas consultas nesta especialidade ou até
mesmo considera-las menos importantes como outros aspectos maiores da doenca,
como perda de movimentos e/ou da fala (Akerblom et al., 2019). Outros
participantes reportaram experiéncias ruins de ndo terem recebido nenhuma ajuda
para sua dor e outros até decidiram por conta prdépria ndo mencionar sua dor
devido a crenca de que porque a doenca nao tem cura, por sua vez a dor também
nao teria (Hecht et al., 2002; Akerblom et al., 2019). Tracando um paralelo ao
tratamento do cancer, onde é sabido que a dor é subnotificada, subdiagnosticada e
subtratada (Fairchild et al., 2010), a razdo para a diminuicdo e subnotificacdo da
dor pode ser encontrada nas atitudes e comportamentos dos pacientes e dos
profissionais de salide e nio pela falta de opcbes de tratamento (Akerblom et al.,
2019; Fairchild et al., 2010).

A literatura destaca que a dor segue sendo negligenciada nestes
pacientes (Akerblom et al., 2019; Hurwitz et al., 2021) e que este assunto merece
mais atencdo do manejo clinico. De acordo com as recomendacfes mais recentes,
(Akerblom et al., 2019) a avaliacdo da dor deve ser implementada desde o inicio da
doenca. Por conta de seu carater flutuante, o paciente deve ser monitorado durante
tempo suficiente para que a dor seja identificada e tratada, evitando consequéncias
negativas nas atividades da vida diaria e qualidade de vida (Akerblom, 2019).
Apesar de se tratar de uma doenca sem cura, de acordo com o0s principios de
cuidados paliativos recomendados (Mehta et al., 2019), o tratamento da dor nesses
casos engloba opcées farmacoldgicas e ndo-farmacoldgicas (Akerblom et al., 2019;
Hurwitz et al., 2021). Se a assisténcia em salde para estes pacientes contar com
atividades educativas e informac¢des mais frequentes, assim como ac¢fes educativas
para os cuidadores sobre possiveis op¢cdes de tratamento, estes podem estar mais
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inclinados a dar mais atenc&o e reportar a dor durante as consultas (Akerblom et
al., 2019).

A dor é uma experiéncia pessoal durante toda a trajetdria de
progressdo da doenca para as pessoas que vivem com ELA, de forma fisica e
mental (Akerblom et al., 2019; Hurwitz et al., 2021; Vogt et al., 2021). Por esse
motivo, pesquisas qualitativas sobre dor podem ser fundamentais para entender
como as pessoas percebem, processam e se adaptam a dor enquanto convivem
com a doenca. Como tal, embora a deteccdo e quantificacdo padronizadas da dor
sejam importantes, deve haver flexibilidade para registrar qualidades e
experiéncias especificas da dor. Isto ajudara a entender a natureza abrangente e os
impactos da dor, bem como a informar as necessidades de cuidados paliativos a
nivel individual do paciente (Akerblom et al., 2019; Hurwitz et al., 2021). Associado
a isso, opcbes farmacoldgicas e nao-farmacolégicas (Vogt et al., 2021; Cruccu et
al., 2017; Lou et al., 2022) devem ser exploradas com exaustao visando o alivio da
dor e melhora da qualidade de vida de pessoas vivendo com ELA.
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