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REVISÃO HISTÓRICA

É possível perceber ao longo dos anos um aumento de publicações e de 
notícias referentes a “ELA”, que se refere a Esclerose Lateral Amiotrófi-
ca. A ELA tem sido alvo de estudo de diferentes pesquisadores ao redor 
do mundo devido a sua gravidade e complexidade, tendo repercussões 
físicas/motoras, cognitivas e comportamentais, resultando em inúme-
ros problemas nas habilidades funcionais do indivíduo. Neste contexto, 
o objetivo da presente matéria é apresentar uma breve revisão histórica 
da literatura sobre estudos referentes a ELA e seu impacto na cognição. 

Inicialmente, é importante mencionar que a ELA é uma doença neuro-
degenerativa, progressiva, que há o comprometimento de neurônios 
motores superiores e inferiores (Benbrika et al., 2019). O quadro inclui 
paralisia muscular extensa e progressiva, consequentemente causando 
incapacidade funcional grave. Um dado relevante é que aproximada-
mente 30-50% dos indivíduos apresentam sinais e sintomas extromo-
tores, como déficits cognitivos, por exemplo (Abrahams et al., 2000; 
Beeldman et al., 2015; Murphy et al., 2007). 

No Brasil, a incidência é de 1,5 casos/100.000 habitantes, totalizando 
2.500 novos casos por ano. A idade média de diagnóstico foi de 62 
anos, e o tempo médio de sobrevida de 2 a 5 anos, apresentando tam-
bém diferenças por faixa etária. A relação entre a incidência por gênero 
varia de 1,2 a 1,6, sendo sempre maior no gênero masculino e em gru-
pos de cor branca
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Apesar de haver um grande esforço da comunidade científica na inves-
tigação dos principais comprometimentos e déficits cognitivos presen-
tes em pacientes acometidos com ELA, muito ainda há de ser investiga-
do. Em um estudo publicado em 2010, com dados coletados em 2008, 
Raaphorst e colaboradores realizaram uma meta-análise investigando o 
perfil cognitivo de pacientes com ELA sem demência. Encontraram n = 
16 estudos (554 pacientes) os quais apresentaram prejuízo na fluência, 
funções executivas, linguagem e memória. Contudo, o baixo número de 
publicações ocasionou grandes intervalos de confiança.

Deste modo, Beeldban e colaboradores (2015) apontam que desde 
2008 novos estudos neuropsicológicos de ELA foram publicados, assim 
sendo, visaram em seu estudo uma atualização da meta-análise publi-
cada anteriormente com uma investigação mais acurada sobre o perfil 
cognitivo da ELA, com a utilização de melhorias metodológicas. No que 
se refere as variáveis neuropsicológicas analisadas, os autores catego-
rizaram neuropsicológicos em 13 domínios cognitivos, como, lingua-
gem, funções executivas, fluência, memória verbal imediata, memória 
verbal, memória visual, funções visuoperceptivas, funções visuocons-
trutivas, QI verbal, velocidade psicomotora e atenção. Como resultado, 
os autores incluíram 44 estudos (1287 pacientes e 1130 saudáveis para 
comparação). Verificaram que todos os domínios cognitivos (com ex-
ceção de funções visuoperceptivas), apresentaram tamanho de efeito 
significativos em comparação com os do grupo controles (saudáveis). 

Neste sentido, Beeldban e colaboradores (2015) sugerem que o perfil 
cognitivo da ELA consiste em déficits na fluência, linguagem, cognição 
social, funções executivas e memória verbal. É necessário ressaltar que 
o domínio “cognição social” é um novo domínio cognitivo encontrado, 
com um tamanho de efeito relativamente grande, destacando a sobre-
posição entre ELA e demência frontotemporal. A cognição social inclui 
o reconhecimento dos estados emocionais dos outros e a compreensão 
de situações sociais e protocolo social (Lough et al., 2006; Snowden et 
al., 2003). Os tamanhos de efeito divergentes para testes neuropsico-
lógicos individuais mostram a importância da correção do comprometi-
mento motor em pacientes com ELA. 

O objetivo da presente matéria foi realizar uma breve revisão histórica de 
estudos disponíveis na literatura que abordaram a temática ELA e cog-
nição. Com isso, foi possível observar que existe um crescente avan-
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ço nas pesquisas. Como pode ser percebido, na revisão de Beeldban 
e colaboradores (2015) os autores encontraram publicações desde os 
anos de 1986 a 2014. Neste período de tempo de 28 anos, somente 44 
estudos puderam ser incluídos para análise. Desta forma, percebe-se 
que muito ainda há para ser esclarecido e descoberto em relação a ELA 
e também o quanto que houve um crescimento de pesquisas científicas 
nos últimos 10 anos. 

Os dados ao longo dos anos foram sendo aprimorados, evidenciando 
além de comprometimento físico/motor, alterações de comportamento, 
cognição social e aspectos emocionais (Goldstein et al., 2013). Contu-
do, devido a progressão e novas descobertas científicas faz-se neces-
sário o investimento de novas pesquisas e uso de diferentes metodo-
logias a fim de investigar ainda mais esta doença neurodegenerativa. 
Ademais, devido a sua complexidade, parece ser importante o suporte 
multidisciplinar, a fim de minimizar os efeitos da progressão da doença, 
conforme apontam (Baylor et al., 2011; Felgoise et al., 2016; Leite-Neto 
et al., 2021).
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REVISÃO ATUAL

A Esclerose Lateral Amiotrófica (ELA) é categorizada como doença 
neurodegenerativa. Seu seguimento tem implicações no sistema ner-
voso, tanto na parte motora, quanto na parte cognitiva e comportamen-
tal. O processo de adoecimento, junto à condição em si, colabora com a 
instalação de outras condições psicológicas, tais quais: Depressão, An-
siedade e Insônia. Tais questões correlacionadas agravam-se na fase 
da doença em que existe insuficiência respiratória (Schlindwein-Zanini 
et al., 2015). A ELA tem incidência de 2.16 casos em 100 000 pessoas. 
Atinge comparativamente mais homens do que mulheres, sobretudo na 
faixa etária entre 70 e 80 anos. A maior queda em qualidade de vida, 
junto ao aumento de sintomas ocorre na faixa a partir dos 80 anos (Lo-
groscino et al., 2010).

O processo de adoecimento implica não só no sofrimento objetivamente 
causado pela doença, mas em todo impacto psicológico do diagnóstico 
e do seguimento dos sintomas (Takei et al., 2017). Para fins de pesqui-
sa, é importante isolar as variáveis que podem ocorrer individualmente 
dado o processo de adoecimento, com os efeitos gerais e objetivos da 
doença. Para tal, faz-se importante protocolar baterias de avaliação e 
fazer estudos quantitativos, de forma a localizar o que é comum na do-
ença. Dessa forma, o entendimento da condição será mais atento aos 
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detalhes e é possível criar protocolos de atendimento para os acometi-
dos por essa condição (Urbina, 2007). 

As dificuldades específicas na criação de um protocolo para Avaliação 
Neuropsicológica de pacientes com ELA, coloca-se desde o número de 
pacientes, número escasso de artigos e estudos quantitativos sobre a 
doença do ponto de vista neuropsicológico (Bersano et al., 2020). Em 
um estudo de 2019, Natalie Simon e Laura H. Goldstein, analisaram fer-
ramentas de triagem sobre mudanças cognitivas e comportamentais na 
ELA. No artigo foram comparados 5 questionários. A importância dos 
mesmos se dá, não só pela padronização já citada, mas também pela 
possibilidade de singularizar o aparecimento dos sintomas neurocogni-
tivos, que são comuns a outas condições neurodegenerativas (Simon & 
Goldstein, 2019). 

As ferramentas: The Edinburgh Cognitive and Behavioral ALS Screen 
(ECAS), The ALS Cognitive Behavioral Screen (ALS-CBS), The Motor 
Neuron Disease Behavioral Scale (MiND-B), The ALS Frontotemporal 
Dementia Questionnaire (ALS-FTD-Q), e The Beaumont Behavioral In-
ventory (BBI), foram analisadas e apontaram forte validade clínica para 
seu uso. Contudo, uma limitação do estudo é não poder apontar qual 
serão os impactos dessas ferramentas na construção dos diagnósticos 
a posteriori (Simon & Goldstein, 2019). 

Das ferramentas analisadas uma apresentou validação para o Brasil. 
OThe Edinburgh Cognitive and Behavioral ALS Screen (ECAS), na sua 
versão para a comunidade russa apresentou dados promissores inclu-
sive para a detecção de estágios da doença (Черненькая et al., 2018). 
Enquanto o The ALS Cognitive Behavioral Screen (ALS-CBS na versão 
Italiana), apresentou estatísticas semelhantes ao instrumento original 
(Tremolizzo et al., 2020). O The Motor Neuron Disease Behavioral Scale 
(MiND-B) contém uma versão validada para o Brasil feita em 2016 com 
dados estatísticos relevantes e similares ao original (Branco et al., 2017). 

A validação dessas ferramentas, apesar de ser um passo fundamen-
tal para os protocolos de avaliação. São apenas o passo inicial para o 
acompanhamento e delimitação dos estágios da doença. Os próximos 
passos devem incluir o estudo e a confecção de dados normatizados 
dessa população, nos mais diversos estágios em tarefas específicas 
(Bersano et al., 2020). 
Ao mesmo tempo, a sintomatologia já delimitada, os estudos sobre a 
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correspondência psico-física entre os sintomas e os neurônios espe-
cíficos acometidos pelo ELA, permitem que dados coletados nas mais 
diversas culturas ajudem na coleta de dados e no entendimento global 
da condição de saúde (Черненькая et al., 2018). Mesmo assim, faz-
-se importante sobretudo no contexto brasileiro de diversas realidades 
econômicas e culturais levar em consideração as diferenças dentro da 
população para nas validações ser possível coletar os dados de forma 
fidedigna (Pasquali, 2010). Concomitantemente, mesmo os melhores 
protocolos de avaliação e intervenção, precisam ser pensados dentro 
do contexto do paciente e da família, levando em consideração que a 
saúde dos cuidadores dentro das realidades de doenças neurodegene-
rativas e similares, e precisam de atenção e intervenção como já é visto 
nos casos de demência etc (Braga & Paz Jr, 2008).

Sendo assim, os estudos normatizados, as avaliações neuropsicoló-
gicas, a delimitação de sintomas são ferramentas indispensáveis no 
entendimento das diversas condições humanas, mas não devem so-
brepor o cuidado individual e as orientações específicas dadas a cada 
indivíduo portador das mais diversas condições de comprometimento 
neurocognitivo. 
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A esclerose lateral amiotrófica (ELA) é classicamente descrita 
como uma doença motora pura, no entanto, há evidências cres-
centes de uma variedade de comprometimento cognitivo. Você 
pode citá-las?

A esclerose lateral amiotrófica (ELA) é uma doença que compromete os 
neurônios motores. Os sintomas clínicos são progressivos e a fraqueza 
muscular é apendicular, axial e das musculaturas bulbar e ventilatória. 
Durante um bom tempo o tratamento dessa doença do neurônio motor 
(DNM) foi centralizado nos aspectos motores, pois eram as caracte-
rísticas mais evidentes, porém estudos recentes mostram que em até 
50% dos casos, ocorrem manifestações cognitivas e comportamen-
tais associadas, como comprometimento nas funções executivas, ca-
pacidade de atenção, aprendizagem, memória, linguagem, percepção 
ou cognição social. Entre 10% a 15% dos pacientes, esses problemas 
são graves o suficiente para atender aos critérios clínicos de demência 
frontotemporal (DFT). Em razão disso, têm sido relatados na literatura 
alguns trabalhos descrevendo critérios diagnósticos, para auxiliar o clí-
nico a reconhecer, diagnosticar e tratar as alterações comportamentais 
e/ou cognitivas, que podem coexistir com o quadro motor da ELA. 

Internacionalmente o Critério de Strong revisado em 2017, tem se mos-
trado um dos mais completos, pois incorpora avaliações das caracte-
rísticas clínicas, eletrofisiológicas, neuropatológicas, genéticas e neu-
ropsicológicas, reconhecendo que a DNM/ELA pode se apresentar 
puramente motora ou em comorbidade com distúrbios comportamen-
tais ou demência degenerativa.

ALSFTD – 1 (2017) – nova classificação cognitiva-comportamental na 
ELA 
1.	 ELA com comorbidade DFT (ELA+DFT)
2.	 ELA com alteração comportamental (ELAbi)
3.	 ELA com alteração cognitiva (ELAci)
4.	 Ela com alteração cognitiva e comportamental (ELA cbi)
5.	 ELA com cognição normal (ELA CN)

Sobre esses comprometimentos como eles impactam na funcio-
nalidade e no uso da Tecnologia Assistiva na Reabilitação e na 
qualidade de vida do paciente?
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Para a indicação de uma tecnologia assistiva (TA), o terapeuta ocupa-
cional (TO) precisa realizar uma avalição transversal no paciente com 
ELA independente das fases em que se encontra, inicial, intermediária 
ou avançada. Ou seja, coletar dados objetivos, relacionado a capaci-
dade motora (amplitude de momento ativa, força muscular) e dados 
descritivos relacionados à capacidade funcional nas atividades de vida 
diária (AVD) e de vida instrumental (AIVD). 

Importante destacar que como a DNM/ELA apresenta maior incidência 
a partir da quinta/sexta década de vida, essas pessoas desenvolveram 
diversos papéis ocupacionais durante essas décadas, como: consti-
tuíram ralações familiares e afetivas, executaram papéis educacionais, 
laborais e sociais, antes do diagnóstico. Assim após receberam o diag-
nóstico definitivo da DNM/ELA, que comumente demoram até 18 me-
ses, já encontram com dificuldades funcionais. Observa-se inicialmen-
te o quadro de fraqueza e fadiga muscular, com maior dificuldade para 
realizar a elevação de ombro e preensão palmar que são movimentos 
necessários para, por exemplo, abotoar uma blusa, manusear talheres e 
abrir a porta, e nessa fase é indicado uso de órteses funcionais, adapta-
dores para talheres, mobiliários com apoio em cotovelos para diminuir o 
esforço dos membros superiores. 

Para identificar essas demandas de forma rápida e promover interven-
ções de TA mais assertivas, o TO relaciona a capacidade física com o 
resultado de três escalas de fácil aplicação na prática clínica. Um de-
las é a escala de Medida de Independência Funcional – MIF – trata-se 
de  instrumento multidimensional que avalia as áreas motora, cognitiva 
e social por meio de itens das AVD:   alimentação, higiene pessoal, ba-
nho, vestir metade superior e inferior do corpo, uso de vaso sanitário, 
controle da urina, controle das fezes, transferências para leito, cadeira, 
cadeira de rodas, transferência para vaso sanitário, transferências para 
banheira ou chuveiro, locomoção, locomoção em escadas, compreen-
são, expressão, interação social, resolução de problemas, e memória. 
Com o resultado, o TO consegue identificar quais atividades, qual o grau 
de independência nas AVD’s e que tipo de ajuda essa pessoa necessita 
– Algum dispositivo de TA ou ajuda pessoal. Caso necessite de ajuda 
pessoal, avaliamos o grau dessa ajuda e qual equipamento assistivo 
poderá auxiliar esse cuidador.

A segunda escala é a Medida de Canadense de Desempenho Ocupa-
cional – (COMP). Trata-se de uma forma de coleta de dados, que apesar 
de subjetiva, apoia o TO a direcionar os desejos dessa pessoa, mes-



Boletim SBNp, São Paulo, SP, v. 4, n. 12, p. 1-21, dezembro/2021

mo com o desempenho muito comprometido. Ela também favorece a 
introdução de tecnologia para acesso ao computador, smartphones e 
softwares de comunicação.

As disfunções cognitivas supracitadas ficam mais evidentes a par-
tir da fase intermediária da ELA. Percebemos o aumento da apatia e 
o comprometimento na memória, alguma labilidade emocional entre 
outros sintomas.  A recomendação para esses casos é utilizar o teste 
de rastreio Edinburgh Cognitive and Behavioural Amyotrophic Lateral 
Sclerosis Screen (ECAS). Trata-se de uma escala de avaliação cogni-
tivo-comportamental que tem apresentado sensibilidade para mapear 
as alterações dos pacientes com ELA. Pode ser aplicado por qualquer 
profissional da área da saúde; é gratuito; utiliza lápis, papel e cronôme-
tro na aplicação, e pode ser respondido de forma oral, escrita ou com 
uso de recursos alternativos de comunicação. É importante ressaltar 
que os distúrbios da linguagem presentes na DFT também agravam a 
dificuldade de comunicação do paciente. Esses déficits de compreen-
são, agramatismo, anomia, disfluência verbal, ficam evidentes quando 
estamos introduzindo uma forma de comunicação aumentativa, analó-
gica ou digital junto a equipe de fonoaudiologia.

Compreender todas as etapas da atividade no qual a TA está inserida, 
é importante para o sucesso no desempenho final, como por exemplo, 
para a utilização do mouse ocular. A pessoa com ELA deve ter habilida-
des nas funções executivas, na memória e na linguagem, caso contrário 
a tecnologia não consegue cumprir essa função. Observa-se na prática 
clínica, que esses déficits cognitivos são independentes do grau instru-
tivo da pessoa com ELA, pois muitas vezes pacientes que eram fluentes 
em até quatro idiomas, não conseguem em fase avançada formar pe-
quenas sílabas para se comunicar.

Algumas pesquisas constatam a satisfação das pessoas com Es-
clerose Lateral Amiotrófica com os dispositivos assistidos. Pela 
sua prática quais são os fatores que favorecem e impedem a ade-
são desses recursos?

A Classificação Internacional de Funcionalidade, Incapacidade e Saúde 
(CIF), aborda a tecnologia assistiva como “qualquer produto, instrumen-
to, equipamento ou tecnologia adaptada ou especialmente projetado 
para melhorar a funcionalidade de uma pessoa incapacitada. A pres-
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crição de uma tecnologia assistiva deve ser composta pela avaliação, 
orientação, indicação do dispositivo, o treinamento, a dispensação e o 
acompanhamento.

Na minha opinião os fatores que favorecem a adesão a TA:
1) Correlacionar a avaliação da capacidade física com as principais difi-
culdades nas AVD e AIVD no ambiente domiciliar real do paciente com 
ELA.
2) Agilidade para propor os dispositivos assistivos, mesmo que protóti-
pos, no tempo certo. A ELA é uma doença de rápida progressão, a cada 
trimestre o paciente tem perdas motoras significativas, caso o recurso 
demore para ser proposta e incorporado, ele pode não ser mais útil.
3) Estimular a participação ativa do paciente e de seus familiares para 
incorporar a TA e também a buscar soluções assistivas, por exemplo, 
divulgar sobre o MIBRELA (http://www.todosporela.org.br/mibrela/ ).

Fatores que impedem a adesão a TA
1) Prescrever dispositivos assistivos sem treinamento prévio
2) Equipamentos economicamente inacessíveis
3) Equipamentos incoerentes com a idiossincrasia do paciente.

A satisfação do usuário é uma avaliação crítica do equipamento de 
acordo com suas expectativas, percepções, atitudes e valores pessoais 
e reflete quão bem o equipamento supre suas necessidades. O tera-
peuta ocupacional poderá utilizar o instrumento de avaliação Quebec 
User Evaluation of Satisfaction with Assistive Technology (QUEST 2.0) 
para acompanhar o grau de satisfação do paciente com ELA.

No seu ponto de vista, como está o acompanhamento e o uso da 
tecnologia assistiva pelos serviços públicos de saúde para essa 
população?   

Apesar de avanços recentes nas leis brasileiras de dispensação de 
tecnologia assistiva pelo SUS, sabemos que em geral as pessoas com 
deficiência em geral aguardam muito tempo para conseguir um equipa-
mento de OPM (órteses, próteses e equipamentos de locomoção). Infe-
lizmente os pacientes com ELA demoram muito para receberem os dis-
positivos. A cadeira de rodas motorizada é um exemplo de equipamento 
dispensado pelo SUS muito benéfico para a locomoção independente 
do paciente com ELA, na fase que ainda se consegue manipular o joys-
tick.  No entanto, devido à grande demora para entrega dessa TA, o pa-
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ciente pode perder a força das mãos, impactando em menor autonomia.
Não existe ainda diretrizes especificas do SUS que garantam a aquisi-
ção de tecnologia assistiva para pacientes com ELA, o ideal seria maior 
rapidez na aquisição, e incluir equipamentos relacionados à comunica-
ção aumentativa e dispositivos assistivos como lifts de transferência, 
camas articuladas entre outros.

Há evidências que apoiam a relação entre qualidade de vida (QV) 
e mobilidade na população com ELA, a esse respeito, quais são os 
componentes ergonômicos das cadeiras de rodas, inclusive das 
elétricas controladas por movimento ocular que influenciam na 
satisfação do paciente?

Há evidências de que os domínios mais prejudicados da qualidade de 
vida dos pacientes é a mobilidade e o desempenho nas atividades de 
vida diária.  Sabemos que além de poucos serviços especializados para 
os cuidados da ELA, há limitações para as prescrições adequadas e 
barreiras financeiras para acesso aos melhores equipamentos de mo-
bilidade. A indicação do uso de cadeira de rodas ocorre quando o pa-
ciente apresenta desequilíbrio muscular e fadiga, o que pode ocasionar 
risco de quedas frequentes. 

É um momento bastante delicado na história natural da doença, pois 
essas pessoas já estão com limitação para atividades de participação 
social devido a dificuldade de locomoção.  É preciso orientá-los quan-
to ao benefício do uso de uma cadeira de rodas para maior segurança, 
mobilidade e conforto.

Para prescrição da cadeira de rodas mais adequada, o terapeuta ocu-
pacional precisa levar em conta as características individuais de cada 
usuário, o ambiente domiciliar interno e externo, e as possibilidades fi-
nanceiras para a aquisição do equipamento. Mesmo assim a prescrição 
cadeira de rodas é um desafio para o TO. Como a doença é progressiva, 
esse equipamento deve ser adequado para todas as fases da doença, 
mesmo que tenha que ser customizada em algum momento.  É preciso 
articular com a família sobre as opções do mercado, seu custo-benefí-
cio e acessibilidade domiciliar.

As cadeiras mais indicadas para os indivíduos com ELA são as que pos-
suem sistema reclináveis para o tronco e membros inferiores e suporte 
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para cabeça. Além de prever um suporte para portabilidade do equipa-
mento de suporte respiratório invasivo ou não. Na fase avançada da do-
ença é preciso ter um mecanismo chamado “tilt” para que a distribuição 
de peso aconteça de forma proporcional em toda estrutura. 

Em relação as cadeiras motorizadas controladas por movimento ocu-
lar trata-se de um grande avanço, são estudos incipientes importantes, 
mas acredito que sua usabilidade ainda demora para alcançar o merca-
do. O que podemos afirmar é que o movimento ocular é muito importan-
te para o controle de outras tecnologias, como acesso ao computador/
tablets/ smartphones e de software de comunicação alternativa.

Quais as intervenções terapêuticas ocupacionais disponíveis 
para o tratamento de pessoas com ELA?

Acho importante ressaltar que a intervenção do terapeuta ocupacional 
depende de uma equipe interdisciplinar alinhada e focada na idiossin-
crasia de cada paciente com ELA. A comunicação intra-profissionais 
deve acontecer frequentemente, e na minha experiência clínica, as in-
formações sobre a capacidade respiratória e nutricional da pessoa com 
ELA são imprescindíveis para as intervenções terapêuticas ocupacio-
nais seguras.  Pois conseguimos compreender se o paciente tem força e 
energia o suficiente para executar as atividades de forma independente 
ou se precisará de ajuda pessoal.

Eu costumo dizer que o terapeuta ocupacional é profissional que apoia 
e participa das decisões relacionadas a reabilitação das pessoas com 
ELA ao longo de suas vidas. Mas em termos objetivos as principais in-
tervenções para o tratamento de pessoas com ELA são:

- Programa de reabilitação cinésio-funcional específico para os mem-
bros superiores.
- Confecção de órteses em termoplástico, modelos para posiciona-
mento e modelos funcionais.
- Prescrição de cadeira de rodas e sistema de adequação postural.
- Prescrição, confecção, treinamento de dispositivo assistivos para ati-
vidades de vida diária (alimentação, higiene, vestuário)
- Avaliação e prescrição de alterações ergonômicas no ambiente domi-
ciliar
- Prescrição de mobiliários e equipamentos para favorecer o cuidado 
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diário do paciente com ELA
- Prescrição, treinamento e implementação de hardware e software de 
acesso ao computador/ tablets/smartphones.
- Treinamento de software de comunicação aumentativa.
- Prescrição, treinamento de automação residencial.
- Apoio a manutenção ou descoberta de papéis ocupacionais significa-
tivos para as pessoas com ELA.
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