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O moddulo Charcot

A ELA é ensinada nas escolas de medicina e aresadde?
Hoje em dia, muitos médicos, enfermeiros e outrofigsionais
da saude nao conhecem esse doenca.

Esse modulo n&o tem carater cientifico, € apenaseaomo de
bases necessarias para a compreensao da Esdeteseal
Amiotrofica (ELA), também conhecida como Doenca de
Charcot, ou Doenca de Lou Gehrig. Nao redigido camo
curso tedrico, mas expressada por uma experiéealade sete
anos de luta contra a degeneracdo muscular e paaadas
minhas funcoes vitais.

Aos 45 anos (Julho, 2005), os primeiros sintomasemgram.
Muito ativo nesta época: instrutor de TPM (Totabdrrctive

Maintenance), professor de estratégias de maradeng

biologista marinho, eu vi minha vida parando e a@egdo espaco
para uma nova aventura, a luta permanente cormgragaessiva
perda de minhas funcdes vitais. Encarando todamesdanca, a
lei natural "se adaptar ou morrer" fez todo o skEntiTendo

passado por todos os estagios medular e bulbarestu

tentando explicar da melhor forma a evolucédo dancle&omo
eu Vivi.



Jean-Martin CHARCOT
(1825 — 1893)

Neurologista francés e professor de anatomia patEidoem
1860, conhecido como um dos fundadores da neusologi
moderna. Em 1868 ele descreveu a esclerose muyipla de
seu colega e amigo Alfred Vulpian. E no ano seguimatie
descreveu a Esclerose Lateral Amiotréfica, uma cen
degenerativa, a qual seu nome continua ligado.

Em 1882, a primeira
foi criada por ele , e el
neurologia e
a relacéo entre a lesé
cérebro e a respos

cadeira de neurologia
fundou a escola de
Salpétriere. Ele destaca
de certas partes do
motora.

Durante 0 mesmo anc ele utiliza a hipnose em
seus trabalhos sobre & paralisias histéricas : a
letargia, a catalepsia, o sonambulismo e a amn&sggpnund
Freud foi um de seus alunos. Seu filho, Jean-Baptis
CHARCOT (1867-1936), também medico, exploradorterade
trabalhos oceanograficos nas regides polares.
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1.0queeaELA?

A ELA esta ligada a degeneracdo dos neurdnios emtor
incluindo progressiva perda de movimentos dos mesnbr
(acometimento medular), podendo ir mais longe, rideaa
completa paralisia. Essa degeneracao pode iguament
comprometer os musculos respiratorios e os da tigabu
(acometimento bulbar), que talvez necessite detéasia de
maquinas que substituem as funcgdes vitais.

Normalmente, 0S casos Sse iniciam com O acometimento
medular e entre meses a alguns anos, tem inicio o
acometimento bulbar.

As formas esporadicas:

Sao as formas mais frequentes, afetando 90 a 95%adws
de ELA. A idade normalmente acometida pela forma
esporadica varia entre 40 e 70 anos.

Existem dois tipos de ELA esporadica :

« A forma de inicio medular : sdo 80% dos casos asiars.
Tem inicio com o0 acometimento de um membro, podendo
ser uma mao, diminuindo progressivamente sua e
de prensédo (pinca polegar-index), mas também pede t
iniclo com o0 acometimento dos membros inferiors,
alterando a motricidade até impossibilitar a marcha

» A forma de inicio bulbar: sdo 20% dos casos espaad
0S sintomas tem inicio com acometimento da fala e
degluticao.



A forma familiar:

« Muito mais rara, esta forma € hereditaria e € cdemnada
como tal pos dois casos terem sido declarados saae
familia. Corresponde de 5 a 10% das pessoas adepadka
ELA. Pacientes acometidos por esta forma, sao jonass,
alguns ndo chegam a 20 anos.

O mecanismo da ELA

A ELA é uma doenca neurolégica progressiva que atem
unicamente o sistema motor. A perda de motricidada
consequéncia de uma degeneracdo, isso significa, morte
celular dos motoneurénios, as células nervosascqmeandam
0S musculos voluntarios.

O acometimento envolve dois tipos de motoneurdgises sao
situados em dois niveis diferentes no sistema Bervoos
motoneurdnios centrais € 0s motoneurdnios perdsric

Os motoneurdnios centrais sao localizados no agrelar nivel
de uma regido especializada na motricidade, chamadax
motor . eles recebem a ordem de execucdo do motonen
transmitem ao tronco cerebral e a medula espinal

Os motoneurdnios periféricos sado situados no traecebral e
medula espinal, diretamente conectados aos musaaksguais
transmitem a ordem de efetuar os movimentos.

Fonte : Réseau SLA lle-de-France — Rédaction PiEremcois Pradat



2. Um exemplo de evolucéao

A evolucao da ELA nao segue um modelo bem definfim.
contrario, uma progressao lenta na forma de rel§gogpa forma
respiratdria que rapidamente leva o paciente afionsucia
respiratdria e a forma medular que envolve a mdade dos
membros. E € um destes casos mais frequentes gqueueu
descrever, meu caso de 7 anos.

Julho de 2005, tudo comecou com um "constrangiriemo
mao direita com uma fraqueza na pingca polegar-index
acordar. A pratica de jogos de habilidades, escebeicolagem
tornaram-se precarios durante semanas e mesesanémoal
distréfia muscular ganhou a méo direita, o bragdemois o lado
esquerdo e progressivamente as pernas. Caminhaouiee
dificil, incerto, e ap0s um ano e algumas gquedasiveuque

aceitar o fim da minha autonomia e a assisténaigatidria de
uma pessoa ao meu lado. Ao mesmo tempo, tive qurenado

do meu veiculo, comecei a ir ao trabalho com agidhminui

progressivamente o numero de dias de trabalho.

Em Dezembro de 2006, a motricidade dos meus membro
inferiores ficou muito comprometida, recorrer a ucaaeira de
rodas elétrica foi obrigatorio para as saidas da,Gaum modelo
menor para dentro de casa. A posi¢cao sentada nadatar no
meu escritorio era relativamente confortavel. Ays@ cadeira
de rodas (Gochair) se adaptava perfeitamente, rdigeinte
desviada, em frente ao computador que eu contrgielas
movimentos da cabeca. A mao direita ndo podia rdejspis de
um tempo, manipular e clicar o mouse. A Gochairpaenitia
tambem juntar-me a minha familia a mesa e me deixaentar
por uma colher, como um bebé.



Mas era importante de ainda poder partilhar esssantes de
intimidade! O acometimento bulbar, sucedendo ouaswio ao
acometimento medular, torna mais e mais dificil idgerir

alimentos, mistos e depois liquifeitos, assim camaspirarcao
de liquidos com canudo, que necessita de um esfuszular
gue uma pessoa saudavel nao imagina.

No final de 2008, eu estava preparado para o camimto
definitvo na cama, com a utlizacdo de um elevadier
pacientes, para ir de cadeira de rodas para aesaémois apenas
para ir ao banheiro.

No ano de 2009 fui em direcdo a paralisia total. M@&s de
Novembro, a alimentacao comecou a ser insuficieea risco
de causar uma grande perda de peso e uma carérmiatéinas,
vitaminas... A gastrostomia (sonda gastrica) fovitdeel, uma
escolha vital para continuar a luta contra a doergasua
colocacéo acontece em dois estagios : a sonda térigpoom a
gual eu figuei por aproximadamente 2 meses, amtedkbcar o
botéo, depois da cicatrizacdo do estoma (desviogiiio de um
tubo natural)

Dois meses mais tarde, a atrofia dos musculosatépins nao
me permitiram mais de expectorar corretamente@s@®es
brénquicas e inevitavelmente, um acidente respitatod
aconteceu. No 17 de Janeiro de 2010, num domimgite, eu
tive um bloqueio respiratério. Durante 3 ou 4 mosytmuito
serena, Valérie segurou minha mao, e alguns seaitde de
perder a consciéncia, eu aceitei a intervencadoadbeiros. Eu
acordei 3 dias depois , na Emergéncia de Martigues,
traqueostomizado.



3. A minha visdao da ELA

O diagnostico da ELA necessita de uma série de exam
Eletromiografia (EMG) é a principal investigacaoeqoermite
confirmar um acometimento dos motoneuronios medgar
estimar a importancia e a area afetada.

Na forma mais comum, que eu vivo a 7 anos, tudaecooncom
a constatacdo de uma perda de movimento. A preditsio
cada vez mais dificil e até receber o diagnostcesperanca de
curar esse "constrangimento" estava intacto. Entesultado da
primeira EMG e a interpretacao do neurologista,s@asum
lapso de tempo o qual, de frente a importanciaedaltado, nos
nao pudemos nos impedir de abrir o relatério domexae
descobrir na internet 0 que nos esperava : "expatdé vida, 3
a 5 anos". Aqui, atordoados, nds levamos um socarsd

A evolucdo é muito variavel. Alguns pacientes andiaiam e
comem com certa autonomia durante anos, mas também
falamos da forma relampago, onde a perda das fangims
ocorrem em alguns meses. A perda progressiva erme®lho,

suas atividades de lazer e as coisas simples daqud nunca
demos tanto valor : andar, respirar, beber, comatesaparem
progressivamente, deixando-nos um tempo para Setaadde
forma mecanica : mistura de alimentos para a alagéo, ajuda
para se mover e se expressar... Mas tudo é temp@dnnsso
corpo torna-se inerte, muitos Ihe chamam de "ptisao

Numerosas sao as terapias que consistem em "nétamda
degradacao das funcOes musculares: fisioterapiaoterapia,
fonoterapia... Sabendo que somente exercicios E&ssiv



(manipulacao e mobilizacao) sdo recomendados. dadborco
muscular deve ser evitado, pois apenas aumentaesss e a
degradacéao das fibras contrateis que constituemissulos.

A impossibilidade de se expressar quando surgedamau uma
coceira intensa, sem poder intervir, requer umancate
particular da parte dos familiares, enfermeiroaxaliares, pois a
comunicacao nao passa de um olhar, que torna-seveadmais
expressivo. NO nosso caso, perdemos o poder daefaldo
conseguimos compensar com gestos, se nao fossasalgu
mimetismos e a tecnologia de substituicdo, a comeraplacas
de itens e letras, até o sistema de restreameniaroque
permite utilizar o computador com o0 movimento ecaisdos
olhos. Mesmo os olhos sendo muito expressivosaacausa é
vital, pois € muito importante ser capaz de podem@r, ou
simplesmente sinalizar um problema, uma simplesodouma
dificuldade respiratoria.

Cada pessoa envolvida com um paciente de ELA deweaptar
aos seus gestos e maneiras de se instalar naacdéerndas e
cama. Devido a nossa perda muscular, os apoiosrptmirar-se
dolorosos, até provocar escaras se mantidos portenmpo
prolongado. Elevar um membro apertando-o com asnpiale
ser doloroso. E por fim, o ponto mais delicado, é o
pocisionamento da cabeca. Com os musculos do pefeaps,
a cabeca pode desabar em todas as direcoes, cags@ @m
sentiment de inseguranca que pode ser compensadango
total confianca nas pessoas ao redor



4. Doenca e psicologia

O acompanhamento de um psicologo € sistematicamente
preconizado pelo médicos para o paciente e tamlana qs
pessoas proximas. Cada um age diferentemente qustdlale
frente a doenca, da depressao total, passandonpgécdo a
cadeira de rodas ou sustituicdo das funcoes vdais, aceitacao
e a vontade de lutar contra o destino. Essa ajubanéfica
algumas vezes, acompanhada ou ndo de antidepessias é
inegavel que o amor e a amizade das pessoas pRKEmMmaUM
papel primordial no equilibrio mental do doenteesar de tudo,
a razao mais importante de querer se agarrar aevitlamanter
uma atividade. A tecnologia permite, mesmo nosdestamais
avancados da doenca, utilizar o computador, gragasstema
de rastreamento ocular e outras adaptacbes majdesirpara
aqueles que nao se sentem confortaveis com a iafican
Alguns escrevem livros, outros criam blogs ou sitagnternet
para compartilhar suas paixoes e falar da doenca.

"Sentir-se util € manter-se vivo"

Ocupar o espirito, acordar de manha sabendo guestalguma
coisa a fazer, se engajar por uma causa ...

5. Consequéncias psicologicas

Por tras da fraqueza muscular, a perda das furnvi@s leva o
paciente a uma escolha vital. Existem duas nowgmeta serem
passadas. De frente a uma caréncia alimentar dewsido
degenerecao dos musculos da degluticdo e uma &ig@en



insuficiéntente, surge a escolha da sonda gastmiea forma de
nutrir o corpo com aquilo que ele necessita. Unteaoescolha,
muito mais delicada, € a que surge quando a caucid
respiratoria fica insuficiénte e leva o pacientensuficéncia
respiratéria aguda. A unica solucao para viverrpais tempo é
a implementacao da assisténcia ventilatoria por nnd@scara ou
pela insercao de uma tragueostomia se necessario.

O paciente gue recusa uma ou outra das opcoesjgabe fim

da vida esta proximo. Ele perdera a vida, sejaupta caréncia
alimentar ou por um blogueio respiratério ou pela
impossibilidade de expectorar as secrecoes bréasgjuic

Uma vez que o corpo € assistido mecanicamentepecttiva
de vida nao tem mais limite desde que os aparetiés
apresentem falhas. Existe treinametos especifias gada tipo
de maquina utilizada.

Os principais efeitos indesejados da doenca s@woeseshlivacao,
coceiras localizadas, infecgcbes traqueais, edenmadhas,
escaras...

A hipersalivagcao é devido principalmente ao acammetito
bulbar que impede a degluticao natural da salivaregdlucao da
saliva passa de um litro por dia, e ndo é possiveinuir essa
guantidade mesmo com diversos tratamentos testadempre
com efeitos colaterais, como por exemplo, injectis
Escopolamina. Mas o efeito colateral torna-se iog@pel. Nos
estamos preparados para tentar de tudo para emcantr
equilibrio aceitavel.

As coceiras, quando elas séo localizadas e atiwas/&ios
pontos simultaneamente, sdo uma verdadeira tgoana quem



nao pode alivia-las. Quando uma coceira € locadizatws
falamos de terreno favoravel, que pode durar v&a@msanas a
varios meses, mas ha maioria da vezes a coceiraa mud
regularmente de zona. Nos casos de ELA, a coceira €
normalmente devido ao contato com o travessei@neol por
muito tempo. Nao é eczema, urticaria e nem reat@gica.
Ainda é um mistério da ELA, provavelmente ligadpeada de
muscular ou imobilidade, mas nao existe tratamefitaz.

As infeccao bacterianas, algumas vezes provocada pe
hospitalizacao, colocacao da canula (tragueostomia)
staphylococos e pseudomonas bacillus. E necesdaticar uma
analise das secrecbOes traqueais a cada troca measal
traqueostomia e tratar em funcdo do antibiogramaitdg
incoveniéntes acompanham as infeccbes: cansactyxaef
gastrico e gosto desagradavel na boca, principaéme
acordar.

Para evitar as lesfes cutaneas € necessario \@riamais
frequente possivel a posicdo do corpo e membros esthr
sempre atento na hora da higiéne para qualquergoodeelesao,
edema ou bolha, para evitar que se agravem.

6. A assisténcia mecanica

* Minhas func¢bes vitais sdo mantidas pelas maquiiadha
vida depende do bom funcionamento em primeiro lugar
tambéem da capacidade de sinalizar qualquer falha
mecanica.



» As diferentes funcbes garantidas pelas maquinas:

A alimentacdo : é garantida por uma bomba volugetri
gue regula o débito. Ela deve ser adatada ao legoilio
transito, os valores ficam entre 200 a 300mi/h. A
alimentacao se da na forma de um paté que conténasa
proteinas, vitaminas... necessarias ao organisma & el
diretamente injetada no estbmago pela gastrostomia.

« O ventilador mecanico me garante a inspiracéo gapgo.

Os parametros sao programados por um especialista

duracao do ciclo, volume... e devem ser adaptados

perfeitamente para o conforto do paciente. E pebsjive o

ventilador mecanico apresente falhas devido aessxcde

secrecao traqueal ou outras fatores. A frequéncia
respiratoria pode acelerar e tornar-se incontrblate
indispensavel ter sempre dois aparelhos em caatgdma
falha.

O humidificador adiciona uma quantidade ajustaeehgua

ao circuito do ventilador mecanico. Nao é necessssar a

funcdo aquecimento, pois pode causar um desconférto

necessario sempre ter atencao ao nivel de agua.

O Cough Assist € usado quando a quantidade dec&ecre

traqueal € grande e uma simples aspiracao traqaeak

suficiente. A maquina simula uma tosse €& auxilia a

expectorar as secrecoes.

O Aspirador bucal ou traqueal € uma maquina qumiper

aspirar a saliva ou secrecoes bronquicas que aamexam

a evolucao da doenca. Quando as secrecdes sao muito

espessas ou grudentas a aspiracao pode seatkcitiom o

uso do Cough Assist .



O insuflador manual (AMBU) tem sempre que estar por
perto no caso de falha nos ventiladores mecansows (5so

é possivel!) ou queda de energia por tempo proltmga
Este utensilio € muito facil de usar e quase naebigu
Pressione simplesmente o AMBU ao seu ritmo respicat
ou a cada 4 segundos (16/17 ciclos por minuto) poide
ajuste.

O gerador de energia € a ultima seguranca em a@hesos
gueda de energia. Mesmo se os aparelhos tém autbdem
no minimo 3 horas de bateria interna. Existe ainda
servico que fornece energia em casos de falhascaket
para as pessoas que dependem de assistencia raecanic
Franca.

Conhecimento da doenca

Para a equipe de enfermeiros e meédicos, a ELA, como
muitas outras doencas raras, nao passam de vagas
definicoes até o dia onde a confrontacdo forca o
aprendizado. Eles tém que participar de treinamsent
especificos para profissionais da saude para agpremd
utilizar alguns aparelhos, como o cough assistbesagais
invasivas como a aspiracao traqueal. Também éalesej
que a familia seja capaz de intervir em situacbes d
emergéncia, pois ligar para um servico de emerg§raile
nao haver tempo suficiente para a intervencao sggas



7/ . Tragueostomia

A tragueostomia requer um cuidado particular,
principalmente quando a troca de canula interna é
necessaria, ou mais delicado ainda, a troca dari@rop
traqueostomia. Traqueostomizado desde Janeiro @, 20
eu pude conhecer diferentes métodos para a trocaniga.
Para comecar, € necessario saber que existemniigere
tipos de canulas. Mas no caso da ELA, a perda dat&hla

e da autonomia respiratéria nao deixa outra escollea
uma canula nao fenestrada, com ou sem canula antarn
troca de canula ocorre uma vez ao més e a vantdgear
uma canula interna € que com sua troca diariasam rile
entupimento ou proliferacdo de germes € muito didut

A troca da canula interna € um ato simples reabizaelo
cuidador durante os cuidados diarios. Por precau€ao
aconselhavel desinfetar a canula com um antisémico
tomar os devidos cuidados de utilizacao, sem ewager
como com equipamentos de sala operatorias! (como
referem-se os livros didaticos e cursos relaciosado
pratica).

A troca da canula pode ser realizada no ambiersgitadar,

em salas cirargicas ou em salas simples, mas tangbém
domicilio para os pacientes “hospitalizados a ddmic O
minimo necessario para se ter a disposicdo é uma
alimentacao de oxigénio, um insuflador manual, amm@o
estéril e uma canula de diametro menor em caso de
dificuldade na troca. Como na troca da canula mateos
cuidados basicos devem ser tomados, sem exagarode
evitar infec¢cbes de introducéo de novos germes.



e A pratica de uma traqueostomia e a colocacdo de uma
canula com balonete, privam completamente o pacigat
uso da fala e absorcdo de alimentos, mesmo mistos o
liquidos. E uma decisdo muito dificil de ser tomagiae
normalmente € negada no primeiro instante. Pessoédn
eu tomei minha deciséo alguns segundos antes derpeer
consiéncia por um blogueio respiratorio. Eu aconoés
dias mais tarde para comecar uma nova etapa. Dgugua
forma, minha fala ja era inaudivel e eu ja eraatitado, ha
dois meses, pela gastrostomia. A adaptacdo nadicsdee
a seguranca dada pelo suporte respiratorio prolonga
consideravelmente a expectativa de vida do paciente



L'Association

SLA aide et soutien

A associacédo ELA ajuda e apoio

Foi apds perceber o tamanho do isolamento e dorssfto de
inumeras pessoas acometidas pela ELA nas redesssapie eu,
naturalmente, tomei a decisao de criar uma assucipgra lhes
ajudar e contribuir para a divulgacdo e conhecimesdsta
doenca.

Documento de identidade da associacao em 1° se@eb2
Data de criacéo : 18 avril 2012

SIRET : 751 470 808 00013

Numero de beneficiados : 18

Numero de contribuintes : 220

Programas da associacao :

Levar um apoio moral e combater o sofrimento eaisanto;

Organisar ou participar de acdes de caridade goefibem as
pesquisas ;

Levar ajuda material para as pessoas afetadas Hefa
equipamento para comunicacao, assisténcia pardidaala ou
higiéne e cuidados de enfermgem;

Publicar esta manual sobre a ELA baseado na minha
experiéncia, para educacdo médica e outras dal@rsaide.

sla-aideetsoutien.fr
christian.coudre@sla-aideetsoutien.fr




