
5  Revista Brasileira de Neurologia » Volume 45 » No  4 out- nov - dez, 2009» »

The occult patient: Quality of Life of caregivers and  patients with

diagnosis of Amyotrophic Lateral Sclerosis

Mariana Pimentel de Mello
1

,
 

Marco Orsini
1

, Osvaldo JM Nascimento
3

, Marli Pernes
3

José Mauro Braz de  Lima
4

, Cláudio Heitor
5

, Marco Antonio Araújo Leite
6

Resumo

A Esclerose Lateral Amiotrófica (ELA) é uma doença neurodegenerativa caracterizada pela depleção progressiva dos neurônios motores superiores e

inferiores, cuja mortalidade deve-se fundamentalmente à repercussão respiratória. A família exerce um papel muito importante para os que padecem dessa

impiedosa doença, tanto no tratamento (clinico e reabilitativo) como no ajuste pessoal do doente à sua situação de incapacidade. Por outro lado, o prestador de

cuidados também sofre uma pressão maior, acabando por desenvolver níveis significativos de sobrecarga, afetando ao mesmo tempo as suas atividades de lazer,

as relações sociais, as amizades, a intimidade, a liberdade e o equilíbrio emocional. Objetivo. Revisar os dados da literatura a respeito da Qualidade de

Vida (QV) de pacientes com ELA e seus cuidadores. Método. Foi feita uma busca de artigos nas bases de dados Bireme, SCIELO e Pubmed com as

seguintes palavras-chave: Esclerose Lateral Amiotrófica (ELA), qualidade de vida, cuidador  nos idiomas inglês, francês e espanhol. Resultados. Poucos

estudos foram desenvolvidos no sentido de avaliar os determinantes da QV na ELA. Em geral, a capacidade física demonstra pouca relação com a QV,

enquanto que fatores psicológicos, existenciais e o suporte recebido parecem ser os fatores preponderantes. Um número reduzido de estudos avaliou a QV dos

cuidadores familiares, entretanto pode-se concluir que qualquer tratamento que possa reduzir o impacto da doença sobre os pacientes também traz benefícios

para os que prestam cuidados. Conclusão. Determinar quais são os fatores que causam impacto na vida dos indivíduos com ELA pode auxiliar na tomada

de decisões e na elaboração de planejamentos e de intervenções, tratamento e serviços. Intervenções especificamente desenhadas para aumentar a efetividade da

relação entre pacientes e cuidadores podem melhorar o bem-estar psicológico de ambas as partes.

Palavras-chave: Esclerose Lateral Amiotrófica, Doenças Neuromusculares, Qualidade de Vida, Cuidador.

Abstract

Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a neurodegenerative illness characterized by a progressive loss of the upper and lower motor neurons, whose

mortality fundamentally occurs due to respiratory repercussion. The family exercises a very important role for these sick persons, not only by providing the

treatment (clinical and rehabilitative), but also for the personal adjustment of the patient to his incapacity.  On the other hand, the caregiver also suffers a

stronger pressure, ending-up with the development of significant levels of burden, affecting at the same time his leisure activities, social relations, friendships,

intimacy, liberty and emotional equilibrium.  Objective. To revise the data of literature regarding the Quality of Life (QL) of patients with ALS and

their caregivers. Method. A search for papers was made in the databases Bireme, Scielo and Pubmed with the following keywords: amyotrophic lateral

sclerosis, quality of  life, and caregiver in English, French and Spanish languages. Results. Few studies were developed aiming the evaluation of  QL

determinants in ALS.  In general, the physical capacity shows little correlation the QL, whereas psychological, existential factors and the support received seem

to be the preponderant factors.  A limited number of studies evaluated the family caregivers QL, however we can conclude that any treatment that can reduce

the impact of the illness on the patients also  benefits the caregivers. Conclusion. To determine which are the factors that cause impact in the life of the

individuals with ALS can help in the decision-making for the elaboration of planning and interventions, treatment and services. Interventions specifically

designated to increase the effectiveness of the relation between patients and caregivers can improve psychological well-being of both.
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Indrodução

A Esclerose Lateral Amiotrófica (ELA), doença do
neurônio motor mais comum em adultos, é uma
entidade progressiva degenerativa e letal, de etiologia
desconhecida, que se caracteriza pela atrofia progressiva
da musculatura estriada esquelética, atingindo os
membros superiores e inferiores, a fala e a deglutição,
resultando no comprometimento das atividades
funcionais. Em geral leva a morte devido às
complicações respiratórias em um período de 3 a 5
anos após o início dos sinais e sintomas 

1-2

.
Devido à paresia/plegia, a ELA provoca a perda

completa da independência funcional, acarretando uma
situação drástica para o indivíduo, que se vê prisioneiro
no seu próprio corpo 

3

. Tais comprometimentos
ocorrem em um espaço de tempo relativamente curto.
Como o paciente torna-se gravemente incapacitado e
dependente em um intervalo de meses ou poucos anos
após o início dos primeiros sinais e sintomas,
transforma-se em um desafio para os cuidadores, que
na maioria das vezes são o cônjuge ou um parente
próximo 

4

.
 O inexorável declínio da capacidade funcional com

relativa preservação da cognição é percebido por
muitos, incluindo os profissionais de saúde, como sendo
o principal problema. Devido a isto, frequentemente
presume-se que aqueles com uma doença progressiva
e incapacitante como a ELA são incapazes de ter prazer
em viver e invariavelmente experimentam um declínio
na sua qualidade de vida (QV) 

5

.
QV é uma noção eminentemente humana que tem

sido aproximada ao grau de satisfação encontrado na
vida familiar, amorosa, social e ambiental e a própria
estética existencial. Diversos autores ainda consideram
que o termo abrange muitos significados, que refletem
conhecimentos, experiências e valores de indivíduos e
coletividades que a ele se reportam em diferentes épocas
e espaços da história 

6-7

. Não há na literatura uma
definição consensual de QV, mas existe uma
concordância razoável entre os pesquisadores acerca
do construto QV, cujas características são a
subjetividade, relacionada às respostas que devem ser
do próprio indivíduo e dependem de sua experiência
de vida, valores e cultura; a multidimensionalidade, que
se caracteriza pelos vários domínios que envolvem a
avaliação de QV e a bipolaridade, cuja avaliação de
QV pode variar de bom para ruim 

8

. Portanto, a
concepção de QV é diferente, entre os indivíduos, locais
e tempos diferentes.

Atualmente a avaliação da QV de cuidadores e
pacientes com ELA é consenso nos encontros atuais e
na literatura cientifica. Estudos diversos apontam para
uma depleção da QV de pacientes e cuidadores à medida
que a doença evolui 

2,9

. A mensuração da QV dos
pacientes com ELA e seus cuidadores, nos dias atuais,
é um importante recurso para avaliar os resultados do
tratamento na perspectiva do paciente e seu cuidador
10-11

. O objetivo do presente estudo é revisar e atualizar
os dados da literatura a respeito da qualidade de vida
de pacientes com ELA e seus respectivos cuidadores.

Método

Neste estudo de atualização da literatura, foi
realizada uma busca nas bases de dados Bireme, Scielo
e Pubmed com as seguintes palavras-chave: esclerose
lateral amiotrófica, doença do neurônio motor, doenças
neuromusculares, qualidade de vida, cuidador,
cuidadores e suas similares em inglês, francês e espanhol,
no período de 1998 a 2009.

Qualidade de vida

A conceituação do termo QV proposta pela
Organização Mundial de Saúde (OMS) é a seguinte:
“qualidade de vida é a percepção do indivíduo acerca
de sua posição na vida, de acordo com o contexto
cultural e sistema de valor com os quais convive e em
relação a seus objetivos, expectativas, padrões e
preocupações” 

6

. É consenso entre os pesquisadores
que a QV inclui ao menos três dimensões: a física, a
psicológica e a social 

12

. A questão sobre o que é QV
leva a ponderação sobre a complexidade e a
subjetividade implicadas nesta noção, de modo que
pode-se considerá-la como o resultado de uma
avaliação global e subjetiva da própria vida 

13

.
A QV tornou-se um conceito amplamente

difundido em diversas áreas, principalmente no meio
acadêmico, por meio de estudos científicos relacionados
à saúde. Alguns desses estudos têm sido criticados por
diversos autores que alegam que os instrumentos criados
para “mensurar” a QV na verdade avaliam diferentes
fenômenos. Isto decorre da falta de consenso sobre o
construto e da complexidade do fenômeno que se
pretende avaliar. Há, contudo, concordância sobre o
fato de que esta é composta por aspectos objetivos e
subjetivos, positivos e negativos. As avaliações objetivas
referem-se às conseqüências observáveis, enquanto as
subjetivas a percepção ou avaliação pessoal sobre
determinado aspecto abordado 

14

.
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Em geral, os profissionais de saúde partem do
princípio que indivíduos com problemas de saúde
apresentam pior QV. Entretanto, avaliações formais da
QV no contexto do gerenciamento das doenças é um
fenômeno relativamente recente, com aumento
exponencial na literatura nos últimos 15-20 anos 

5,15

.
Muitos trabalhos têm sido realizados internacionalmente
com este objetivo, demonstrando o crescente interesse
pela avaliação da QV. A maioria dos estudos é originária
de países europeus e dos Estados Unidos, onde diversos
instrumentos foram desenvolvidos. Gill et al. 

16

realizaram uma revisão da literatura na qual identificaram
159 instrumentos utilizados em 75 artigos sobre QV,
sendo que apenas 11 definiam o conceito de QV. Na
literatura, muitos pesquisadores preferem substituir o
termo QV por “health status”, “funcional status”, “well-

being”, “life satisfaction” ou “mental state”.
Anderson et al. 

17

 consideram que nenhum conceito
ou variável gera tanta controvérsia como a QV e
colocam o seguinte exemplo: se três pesquisadores
escolhem estudar o efeito da reabilitação pulmonar na
QV de pacientes com doença pulmonar obstrutiva
crônica (DPOC), o primeiro pode selecionar um
instrumento que mede sintomas e comportamento
(Chronic Respiratory Disease Questionnaire), o segundo
poderá escolher o questionário de medida se status
funcional (SIP) e o terceiro pode optar avaliar a QV
por meio de um instrumento que mede a satisfação
com a vida em diferentes domínios – físico afetivo e
cognitivo (Perceived Quality of Life Scale). Ainda que todos
possam intitular seus estudos de ‘O efeito da reabilitação
pulmonar na QV de pacientes com DPOC, o que seria
mais correto: dizer que os estudos estão medindo QV
ou avaliando os efeitos nos sintomas, capacidade
funcional e comportamento?

Estudiosos enfatizam que a QV só pode ser
avaliada pelo próprio indivíduo, ao contrário das
tendências iniciais de uso do conceito quando a QV era
avaliada por um observador, geralmente um
profissional de saúde. Nesse sentido, há a preocupação
quanto ao desenvolvimento de métodos de avaliação e
de instrumentos que devem considerar a perspectiva
da população ou dos pacientes, e não a visão de
pesquisadores e de profissionais de saúde 

18-19

. Assim,
como não há consenso sobre a mensuração da QV,
quando for proposta uma avaliação, o pesquisador deve
expressar claramente o que entende por QV e identificar
os domínios avaliados, justificando assim a escolha do
instrumento.

Mensuração da qualidade de vida

A questão sobre qualidade de vida vem assumindo
importância sob vários aspectos nos últimos anos,
particularmente no que diz respeito a sua avaliação ou
mensuração. Com o surgimento de novos tratamentos
a mensuração da QV assumiu uma importância
crescente como uma das variáveis para se avaliar o
resultado destes tratamentos. Consequentemente, o
efeito da doença sobre parâmetros que não estão
diretamente relacionados ao processo patológico
aumentou sua significância. Associado a isto, também
aumentou o reconhecimento por parte dos profissionais
de saúde que a interferência da doença sobre outros
aspectos da vida, incluindo o ambiente social, relações
familiares, entre outros, deve também ser avaliado para
que se possa dimensionar o impacto da doença sobre
o indivíduo. Em resposta a estas novas preocupações,
um número cada vez maior de estudos tem buscado
desenvolver instrumentos cujo objetivo é avaliar e
quantificar os efeitos da saúde e doenças sobre a QV
de pacientes e seus cuidadores 

20-21

.

O uso de instrumentos de medidas da QV é relevante
na avaliação de saúde, tanto na perspectiva social quanto
individual, sobretudo nos quadros de doenças
degenerativas como a ELA, em que a mensuração da
eficácia do tratamento se traduz na QV dos anos
vividos, diante da ausência de cura. Devido o
envelhecimento populacional ocorrido nos últimos anos,
tanto em países desenvolvidos quanto em
desenvolvimento

22

, o gerenciamento destas doenças
torna-se um aspecto relevante de saúde pública, não
somente pelo crescente número de indivíduos
acometidos, como também pelos cuidadores destes, já
que estas doenças, ao prejudicarem a autonomia e/ou
a dependência do paciente, tornam indispensável a
presença de uma pessoa responsável pelos seus
cuidados

12

.

Os instrumentos utilizados para avaliação da QV
podem ser divididos em duas categorias: genéricos e
específicos. Os primeiros avaliam de modo genérico a
qualidade de vida auto-relatada (QVAR), ou “health

status”, e podem ser utilizados tanto em populações
saudáveis quanto em pacientes. Dentre os instrumentos
mais utilizados estão o “Medical Outcome Study Short Form-

36 (SF-36)”, o “Sickness Impact Profile (SIP)” e o
WHOQOL e WHOQOL-breef 

5

.
Recentemente, artigos questionaram se estes

instrumentos identificam corretamente fatores

O paciente oculto: Qualidade de Vida entre cuidadores e
pacientes com diagnóstico de Esclerose Lateral Amiotrófica.
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psicológicos e existenciais reconhecidamente
importantes no gerenciamento de doenças como a ELA,
além do declínio físico 

23-24

. Diante disto, os instrumentos
específicos foram desenvolvidos para avaliar a QVAR
em condições específicas. No caso da ELA, exemplos
de instrumentos específicos são: ALSAQ-40, ALSAQ-
5 e o “McGill Quality of life questionarie (MQOL)”. Apesar
disto, até o momento nenhum instrumento disponível
atualmente pode ser considerado como ideal para
mensurar a QV na ELA.

Instrumentos Genéricos

As medidas de avaliação genérica de saúde
disponíveis não são capazes de expressar exatamente
qual a conduta a ser adotada pelo profissional de saúde,
entretanto, podem demonstrar se os pacientes possuem
capacidade de executar determinadas atividades e como
se sentem quando a estão realizando. As aplicações
repetidas desses instrumentos durante determinado
período podem definir a melhora ou piora do paciente
em diferentes aspectos, tanto físicos como emocionais,
tornando-se úteis para avaliação de determinada
intervenção.

O SF-36 (Medical Outcome Study Short Form-36)
25

 é
um instrumento genérico para a avaliação de QV,
amplamente utilizado em diversas condições de saúde,
traduzido para o português, adaptado culturalmente e
validado para a população brasileira por Ciconelli et al.
26

. Contém 36 questões, das quais 35 pertencem a oito
domínios diferentes e uma que questiona a percepção
geral do indivíduo sobre alterações no último ano.
Baseado em um modelo multidimensional de saúde, o
SF-36 divide-se em dois componentes – o físico e o
mental. O componente físico é formado pelos
domínios: capacidade funcional (com dez itens ou
questões), estado geral da saúde (com cinco itens), dor
(com dois itens) e aspectos físicos (com quatro itens).
O componente mental é constituído pelos domínios:
saúde mental (com cinco itens), vitalidade (com quatro
itens), aspectos sociais (com dois itens) e aspectos
emocionais (com três itens). O item alteração em um
ano é computado a parte, não sendo incluído em
nenhum dos componentes. A avaliação de cada item é
feita utilizando o método dos pontos somados (método
de Likert), com valores que variam de 0 a 100 pontos,
onde zero é o pior estado e cem é o melhor. Os escores
dos domínios são obtidos a partir das pontuações dos
itens de cada domínio, assim como os escores dos

componentes derivam dos domínios a eles relacionados.
Ao final são obtidas oito conceitos (notas), que serão
mantidos separadamente, não se podendo somá-los e
fazer uma média. Duas versões da escala estão
disponíveis, uma que questiona o paciente a respeito
das 4 últimas semanas (a mais comumente utilizada) e
outra que aborda a última semana (utilizada para avaliar
situações agudas) 

26-27

.
Uma das vantagens do SF-36 é a facilidade de

aplicação, podendo ser auto-aplicado em aproxima-
damente 10 minutos. Além disto, pode ser utilizada em
diferentes grupos sociais e demográficos, em indivíduos
saudáveis ou com alguma patologia. Suas desvantagens
são: apresentar menor “sensibilidade” em comparação
a SIP na avaliação de idosos, e áreas como distúrbios
do sono, dor, bem estar emocional e mobilidade não
são completamente avaliadas. Além disto, o SF-36 não
é capaz de detectar mudanças ocorridas em um curto
espaço de tempo. Por fim, por ser um questionário
genérico, deve ser combinada com um questionário
específico quando se avaliar uma população de pacientes
com uma doença específica 

27

.
O “Sickness Impact Profile” (SIP), primeiro instrumento

desenvolvido para medir a QV, foi descrito por Bergner
et al.

28

, é classificado como instrumento geral e auto-
aplicativo. O SIP comporta 136 itens que abordam as
seguintes áreas da vida do paciente: deambulação,
autocuidado, mobilidade, comportamento emocional,
trabalho, sono, alimentação, administração do lar e
atividades recreacionais. O tempo necessário para sua
realização gira em torno de 30 minutos. Sua validade e
reprodutibilidade foram constatadas por Bergner et al.
29

. Sua principal vantagem é que devido ao fato de suas
questões serem respondidas com “sim” ou “não”
permitem sua aplicação inclusive em pacientes com a
fala gravemente comprometida. Sua maior desvantagem
é o tempo necessário de aplicação. Além disso, é pouco
sensível para detectar alterações no mesmo indivíduo
ao longo do tempo 

27

, o que limita seu uso em estudos
clínicos.

O WHOQOL-100 foi desenvolvido pela OMS em
um estudo multicêntrico e baseia-se nos pressupostos
de que qualidade de vida é uma construção subjetiva,
multidimensional e composta por elementos positivos
e negativos

 30

. O instrumento consta de 100 questões
que avaliam seis domínios: físico, psicológico,
independência, relações sociais, meio ambiente e
espiritualidade/crenças pessoais. Já o WHOQOL-bref
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é a versão abreviada do WHOQOL-100, e também
foi desenvolvido em estudo multicêntrico pelo Grupo
de Qualidade de Vida da Divisão de Saúde Mental da
OMS. No Brasil, a versão em português do
WHOQOL-bref foi desenvolvida no Centro
WHOQOL para o Brasil, sendo realizada segundo
metodologia preconizada para a versão desse
documento. A primeira parte do questionário é a ficha
de informações sobre o respondente, que caracteriza
os sujeitos. A segunda é um questionário, composto de
26 questões. As duas primeiras são chamadas overall ou
QVG e, quando calculadas em conjunto, geram um
escore independente dos domínios. A primeira (Q1)
refere-se à qualidade de vida de modo geral, e a segunda
(Q2), à satisfação com a própria saúde. As outras 24
questões estão distribuídas em quatro domínios: físico,
psicológico, relações sociais e meio ambiente. As
respostas das questões do WHOQOL-bref apresentam
escalas do tipo Likert, com cinco níveis cada uma e
pontuação que pode variar de 1 a 5. A versão em
português foi validada por Fleck et al. 

31-33

.

O “Schedule of evaluation of individual Quality of Life

(SEIQoL)” 
34

 assim como sua forma abreviada o
“Schedule of evaluation of individual Quality of Life-direct

weighting (SEIQoL-DW)” 
35

, é um instrumento baseado
na filosofia de que a QV é aquilo que o indivíduo diz.
É administrado em uma entrevista semi-estruturada, e
fornece um escore total de QV que varia de 0 a 100
com uma lista das áreas importantes para o sujeito.

Instrumentos Específicos

Diversas escalas específicas para avaliar a QV na ELA
foram desenvolvidas nos últimos anos. A SIP/ALS19,
é um breve instrumento formado por questões
independentes baseado no SIP, formulado por um
grupo de especialistas 

36-37

.

O ALSAQ-40 foi designado para avaliar cinco áreas
frequentemente comprometidas nas doenças do
neurônio motor: alimentação, comunicação, atividades
da vida diária e independência, mobilidade e aspectos
emocionais 

38-39

. O ALSAQ-5 é uma forma abreviada
da ALSAQ-40 e consiste de uma escala de 5 itens, com
cada representando uma das cinco dimensões da escala
original 

38,40

. No entanto, estes instrumentos específicos
focam principalmente no domínio da capacidade física
e no impacto que o declínio da capacidade funcional
causa em diferentes aspectos da vida.

Um instrumento que busca reduzir a importância
do domínio físico é o “McGill Quality of Life questionnaire

(MQOL)” 
41

. Esta escala foi designada para ser utilizada
em pessoas em tratamento (clinico e reabilitativo) e para
avaliar sintomas físicos, psicológicos, e questões
existenciais 

42

.
Determinar a QV de pacientes com ELA é algo

extremamente complexo. Assim um instrumento efetivo
deve responder algumas questões: ser específico para a
doença (caso não seja específico, seu uso na ELA deve
ter sido largamente demonstrado); ser simples e curto,
podendo ser facilmente aplicado na prática clínica; ser
sensível a alterações ao longo do tempo desde o início
da doença até os estágios finais; e expressar a
individualidade de cada paciente assim como as
diferenças clínicas 

43

.

Qualidade de vida na Esclerose Lateral
Amiotrófica

Na ELA, a rápida progressão e a gravidade da
fraqueza muscular afetam profundamente os
sentimentos do paciente de esperança, auto-estima e
dignidade, assim como suas oportunidades para
atividades pessoais, realização de metas e permanência
no trabalho. Em relação a função social do paciente, a
doença afeta o papel social, a participação em atividades
recreacionais e de lazer, assim como a atividade sexual.
A doença, a perda de independência funcional e o
estresse psicossocial possuem papéis importantes na
percepção do paciente sobre a sua saúde ao logo da
evolução da doença 

16,43-44

. Assim o reconhecimento
dos fatores que interferem com a QV passa a ter grandes
implicações, tanto em relação ao cuidado do paciente,
quanto no desenvolvimento de pesquisas clínicas 

45

.
Até o presente momento poucos estudos foram

desenvolvidos no sentido de avaliar os determinantes
da QV na ELA. Em geral, a capacidade física demonstra
pouca relação com a QV

23,46

, enquanto que fatores
psicológicos, existenciais e o suporte recebido parecem
ser os fatores preponderantes na determinação da
QV

8,23

.
Chiò et al.

45

 realizaram um estudo cross-sectional para
avaliar os fatores determinantes da QV dos pacientes
com ELA utilizando para tal a escala SEIQoL-DW e o
questionário de McGill. O estudo concluiu que a variável
mais importante para este grupo de pacientes foi o
suporte social recebido, enquanto o status físico não foi
relevante para determinar a QV.

O paciente oculto: Qualidade de Vida entre cuidadores e
pacientes com diagnóstico de Esclerose Lateral Amiotrófica.
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Já Robbins et al.
8 

realizaram um estudo com o intuito
de avaliar as alterações na função física, QV e
religiosidade ao longo da progressão da doença. Foram
utilizados o questionário de McGill, SIP/ALS-19 e
ALSFRS. O estudo concluiu que apesar do grande
declínio funcional, a QV geral e a religiosidade sofreram
poucas alterações, o que demonstra que a QV dos
pacientes com ELA parece ser independente da função
física, achado similar ao obtido por outros estudos.
Nygren et al.

9

 avaliaram a relação entre a QV e a
progressão da doença, e encontraram que apesar da
progressão significante da doença os escores de QV
não sofreram grandes alterações durante o período de
acompanhamento do estudo, concluindo que a
progressão da doença não necessariamente resultou em
baixa da QV.

Nelson et al.
1

 avaliaram a QV de 100 pacientes com
diagnóstico de ELA. A avaliação foi realizada de duas
formas. Primeiro foram feitas perguntas globais que
possuíam quatro opções de respostas (a vida não
poderia ser melhor, geralmente boa, algumas vezes boa
e ruim), os pesquisadores dividiram os pacientes em
dois grupos: os que reportaram QV positiva e aqueles
com QV negativa. Num segundo momento os pacientes
responderam um questionário com 25 questões. A
avaliação física e funcional foi feita por meio da escala
“Appel ALS Rating Scale (AALS)”. Os resultados
demonstraram uma QV positiva em 66% dos pacientes
e negativa em 34%, sendo que aqueles que reportaram
melhor QV possuíam menor duração da doença e
menor gravidade dos sintomas, além de uma melhor
situação financeira e menor grau de estresse.

Neudert et al.
47

 avaliaram a QV de 42 pacientes
utilizando o SIP, SF-36 e SEIQoL-DW realizando no
mínimo três avaliações com um intervalo de dois meses.
Para a avaliação da capacidade funcional dos pacientes
foi utilizada a “ALS Functional rating scale (ALSFRS)”
Os pacientes que foram avaliados pelo SIP e SF-36
apresentaram diminuição significativa da QV no período
estudado. Já a avaliação da QV por meio do SEIQoL-
DW se manteve estável, apesar da progressão da
doença, demonstrando que a escala não possui
correlação com as escalas ALSFRS, SIP e SF-36.

Vignola et al.
48

 avaliaram os efeitos da ansiedade
sobre a QV de pacientes com ELA, e concluíram que
este é um problema frequentemente subestimado, mas
que, no entanto, é um dos principais fatores que
influenciam negativamente a QV, tendo impacto maior
inclusive que a depressão.

De Groot et al. 
2

 realizaram um estudo cross-sectional

e longitudinal com o objetivo de avaliar como a ELA
afeta a QV em diferentes domínios. Para avaliar a QV
foi utilizada a escala SF-36 e para avaliação da capacidade
funcional utilizou-se a ALSFRS. Os resultados
mostraram que o escore do SF-36 dos pacientes com
ELA está abaixo da média encontrada na população
geral nos domínios de capacidade funcional, aspectos
físicos e aspectos sociais, no entanto os domínios de
saúde mental e aspectos emocionais foram similares ao
da população geral. O estudo demonstrou que apesar
da deterioração física, a saúde mental dos pacientes
permaneceu relativamente estável.

Recentemente Epton et al. 
49

 realizaram revisão sobre
os diferentes métodos e instrumentos utilizados para
avaliação da QV na ELA. Devido a variedade de
abordagens utilizadas nos artigos encontrados não foi
possível a realização de uma meta-análise. No entanto,
com as evidencias disponíveis os autores puderam
concluir que até o presente momento os instrumentos
mais adequados são o instrumento genérico SF-36 e o
específico ALSAQ-40. Entretanto, como boa parte dos
estudos de validação do ALSAQ-40 foram realizados
apenas pelos idealizadores do instrumento, novas
investigações são necessárias para confirmar sua utilidade.
Assim o SF-36 ainda permanece como o instrumento
recomendado para avaliação da QV na ELA.

Cuidador: vítima oculta da doença?

Doenças crônicas, como a ELA, produzem
significativas repercussões em diferentes esferas, como
a econômica, social, emocional e familiar, afetando a
QV dos pacientes como um todo. Embora a família
de modo geral seja também afetada pela doença, o
cuidado do paciente recai, em sua maioria, sobre um
único membro, que tem de assumir a responsabilidade
pela prestação de assistência física, emocional e, em
alguns casos, financeira, sem ajuda de outros familiares
ou profissionais 

50-51

. Nos últimos anos, o cuidador
familiar tornou-se objeto de investigações no Brasil e
no mundo, comprovando o impacto do ato de cuidar
sobre suas condições de vida e saúde.

 O modo como o cuidador é definido varia
consideravelmente na literatura e é fonte de diversas
discussões. A literatura contempla desde definições
bastante restritas e específicas, como a “filha” que cuida
de uma mãe idosa, até aquelas muito amplas e flexíveis,
como a pessoa responsável pelo cuidado da casa,
trabalho físico, companhia e supervisão ou aquela que
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promove cuidados de assistência 
50

. Em geral, cada
estudo propõe seus próprios critérios para que um
indivíduo seja incluído como cuidador em uma pesquisa.
Alguns autores consideram a co-residência e atuação
no cuidado há mais de seis meses, outros consideram o
membro da família dito como o principal responsável
por prover ou coordenar os recursos requeridos pelo
paciente. Enquanto não houver um consenso a respeito,
deve-se considerar o estado funcional do paciente,
número e duração das tarefas que necessitam de
supervisão e envolvimento emocional mínimo do
cuidador com o paciente.

Provavelmente a definição mais adequada é a que
divide o termo cuidador em primário e secundário 

50

.
Cuidador primário pode ser definido como a principal
pessoa responsável pela assistência ao paciente e a mais
intimamente envolvida no cuidado deste 

52

. A este cabe
a realização de trabalhos considerados primários ou
básicos, tais como cuidar da casa, hospedar, sustentar,
manter e proporcionar cuidados pessoais e de saúde
no ambiente domiciliar. Já o termo cuidador secundário
refere-se a outras pessoas que também prestam
assistência ao paciente, porém o que os distingue do
cuidador primário é o fato de não possuírem o mesmo
grau de responsabilidade 

51

.
O cuidador primário também pode desempenhar

tarefas tidas como secundárias, como transporte,
proporcionar atividades sociais e recreativas, cuidar de
questões legais e burocráticas, fornecer apoio psicológico
e espiritual. Tais cuidados também são de extrema
importância, no entanto representam menor ônus direto
para o cuidador. Estas tarefas também podem ser
realizadas pelos cuidadores secundários 

51

.
Pode-se dividir as tarefas realizadas pelos cuidadores

em três domínios. O primeiro inclui o suporte as
atividades instrumentais de vida diária (AIVD), que
incluem: arrumar e limpar a casa, o preparo de refeições,
fazer compras, gerenciar pagamentos, transporte e
acompanhamento ao médico. O segundo domínio
relaciona-se às atividades físicas e de autocuidado, as
atividades de vida diária (AVD), e incluem: caminhar,
alimentação, tomar banho, escovar os dentes, pentear
os cabelos, higienização, administração dos
medicamentos e gerenciamento de próteses. Tais
atividades possuem uma relação direta com a autonomia
do paciente e questões emocionais, além da perda de
auto-estima. Para o cuidador, estas podem requerer
maior ou menor sobrecarga física e tempo, além de

conhecimentos e habilidades específicas. Já o terceiro
domínio corresponde a oferecer suporte emocional,
como por exemplo: fazer companhia, atuar como
confidente, conversar sobre questões pessoais e
emocionais. Este domínio é particularmente complexo
em questões de graves problemas socioeconômicos,
devido à escassez de recursos humanos e tempo para
dedicação ao aspecto emocional do paciente, que
termina por ser negligenciado 

51

.
Os primeiros estudos relacionados aos cuidadores

surgiram após o trabalho de Grad et al.
53

, no qual
chamaram a atenção para as conseqüências da doença
mental na vida dos familiares. No entanto, a preocupação
efetiva com os cuidadores teve início ao final dos anos
80, em decorrência de mudanças no perfil
sociodemográfico e econômico, em especial nos países
desenvolvidos, o que promoveu o aumento do número
de pacientes com doenças crônicas necessitando de
cuidados no ambiente domiciliar 

12,50

. A publicação de
estudos sobre o tema tornou-se crescente, tendo como
objetivo principal o conhecimento das características e
necessidades dos cuidadores, assim como o estresse e
impacto produzidos pelo ato de cuidar 

52

.
As tarefas atribuídas ao cuidador, em sua maioria,

realizadas sem a orientação adequada ou o suporte das
instituições de saúde, a alteração das rotinas e o tempo
despendido no cuidado acarretam impactos sobre a
qualidade de vida do cuidador 

14

. Alguns autores
consideram os cuidadores como “pacientes ocultos”,
necessitando de diagnóstico e intervenção precoce. Esta
“síndrome do cuidador” se caracteriza pela existência
de um quadro plurissintomático, que afeta todas as
esferas da vida do cuidador, com repercussões
fisiológicas, sociais, econômicas e psicológicas que
podem gerar no individuo um grau de tamanha
insatisfação e frustração que o torne incapaz de prestar
os cuidados ao doente 

54

.
Tendo em vista o impacto que o ato de cuidar de

um paciente dependente acarreta, é de se esperar que a
QV do cuidador primário seja afetada negativamente
por tais circunstâncias, o que é corroborado por vários
estudos 

55-56

. A literatura internacional tem mostrado
que os cuidadores de pacientes com doenças crônicas
apresentam comprometimento em sua saúde física e
mental 

57

. Apesar disso, as necessidades de saúde dos
cuidadores são frequentemente negligenciadas pelos
serviços de saúde 

58

. Em 1999 foi promulgada pelo
Ministério da Saúde uma lei que recomenda que os

O paciente oculto: Qualidade de Vida entre cuidadores e
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cuidadores também devam receber cuidados especiais,
considerando que “a tarefa de cuidar de um adulto
dependente é desgastante e implica riscos de tornar
doente e igualmente dependente o cuidador” 

59

.
Entretanto, tal lei se restringe aos cuidadores de pessoas
idosas, não englobando aqueles responsáveis pelo
cuidado de pacientes com doenças crônicas. Contudo,
o que há de concreto são programas para orientação e
treinamento direcionados a preparar o cuidador para a
tarefa de cuidar. Apenas algumas organizações isoladas,
geralmente vinculadas a universidades e associações, dão
apoio aos cuidadores com o intuito de preservar sua QV

58

.

A avaliação da QV dos cuidadores familiares deve
contemplar tanto os aspectos positivos quanto os
negativos, pois muitas situações consideradas negativas
por meio de indicadores objetivos podem ser
subjetivamente percebidas como positivas pelos
indivíduos em questão. Tanto a dimensão objetiva quanto
a subjetiva, são importantes para o enriquecimento das
informações coletadas com a finalidade de avaliar a
QV de cuidadores, permitindo melhor interpretar sua
realidade de vida e saúde 

58

.

Os aspectos negativos gerados pelo ato de cuidar
têm recebido pouca atenção. Os efeitos negativos
ocorrem, principalmente, quando o papel do cuidador
altera os planos pessoais, causando conflitos com os
sentimentos de autonomia, liberdade e independência.
O termo objetivo faz referência aos problemas práticos
encontrados na vida diária do cuidador, incluindo falta
de privacidade, relações familiares conflituosas,
alterações no emprego e estado de saúde, problemas
financeiros, redução das atividades sociais e uso de
medicamentos. Já o impacto subjetivo refere-se à reação
emocional do cuidador, incluindo a percepção física e
psicológica do estresse 

52,60-62

.

Diversos fatores relacionados ao próprio paciente
(como o grau de incapacidade, alterações comporta-
mentais e duração da doença), ao cuidador (como
idade, sexo, renda, grau de parentesco, relação com o
paciente, presença de doenças), e ao contexto familiar e
social de ambos também atuam influenciado o impacto
sobre a QV do cuidador

50

. Existem estudos
evidenciando que quanto maior a duração do cuidado
prestado, pior a qualidade de vida do cuidador 

63

.
Outros apontam que com o tempo, alguns cuidadores
descobrem nova capacidade de lidar com a situação,
encontrando novo sentido na vida 

64

.

Qualidade de vida de cuidadores de
pacientes com Esclerose Lateral
Amiotrófica

A situação limite representada pelo cuidar de um
paciente com ELA durante longos e ininterruptos anos,
nos coloca diante da importância de se pensar em
formas de redução do estresse e ampliação da QV dos
cuidadores, tendo em vista que cada vez mais pesquisas
demonstram que o cuidar, apesar de ser um ato humano
por excelência, se torna um importante fator estressor,
por exigir demais do cuidador e por alterar sua rotina
de vida, já que as demandas impostas pela doença são
de várias ordens 

12

.
O acompanhamento psicológico de pacientes aponta

para o surgimento de quadros de depressão, ansiedade
e desespero, não sendo raros os casos de pacientes que
desejam e inclusive tentam o suicídio. Já os cuidadores
se mostram exauridos, estressados e apresentando
sentimentos ambíguos vários, que geram sentimento
de culpa e depressão. Muitos se vêem em uma situação
sem escolhas e estressante, além de não encontrarem
apoio na família ou na instituição que trata o paciente 

12

.
O fato de que até o momento estão disponíveis

apenas tratamentos paliativos para aliviar os sintomas
da ELA, torna seu prognóstico determinado e difícil
tanto para o paciente quanto para o cuidador. Assim, é
de extrema importância compreender e distinguir as
atitudes, atribuições e características psicológicas de
pacientes e cuidadores para planejar e promover
intervenções efetivas que visem melhorar a QV de
ambos 

55

. No entanto antes de propor qualquer
programa de suporte ou intervenção, é necessário
conhecer as características e necessidades dos cuidadores,
assim como o estresse e o impacto produzidos pelo
ato de cuidar

52

. Apesar disto, apenas alguns poucos
estudos avaliaram pacientes e seus cuidadores 

55,65

. A
maioria destas pesquisas baseou-se em questionários
estruturados e buscou dados epidemiológicos sobre
condições de vida, opiniões acerca de suicídio assistido,
situações estressantes e prevalência de distúrbios e
sintomas em pacientes e cuidadores 

12

.
Rabkin et al. 

66

 mensuraram a QV, depressão e
ansiedade em pacientes com ELA e seus respectivos
cuidadores, e os resultados não apontaram níveis
elevados de depressão clínica em nenhum dos grupos.
Gelinas et al. 

67

 realizaram um estudo com o objetivo
de comparar a QV de sete pacientes com ELA
dependentes de suporte ventilatório com quinze
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cuidadores, no entanto os instrumentos utilizados foram
incapazes de mensurar a QV dos pacientes devido à
gravidade do quadro clínico. Um estudo alemão 

68

avaliou pacientes com ELA sob suporte ventilatório e
seus cuidadores e indicou que 89% dos pacientes e 80%
dos cuidadores realizariam a mesma opção de
tratamento novamente se fosse possível. Coco et al. 

69

investigaram a QV de pacientes e cuidadores por meio
do WHOQOL-breef  e SEIQoL-DW. O estudo
apontou que ambos os grupos apresentaram baixos
escores de QV.

Em estudo realizado por Ganzini et al. 
70

 a
comparação da QV, dor e sofrimento de pacientes com
ELA e seus cuidadores demonstrou maior concordância
entre os dois grupos nos itens dor e sofrimento do que
na QV. Em outra pesquisa, Ganzini et al. 

71

 compararam
as atitudes frente ao suicídio assistido de pacientes e
cuidadores e encontraram uma correlação de 73% entre
as opiniões dos dois grupos. Outras questões também
foram contempladas acerca do estresse e da sobrecarga
emocional e/ou financeira gerada nos cuidadores com
o avanço da doença. Dentre os pacientes, 91% sentiram
que sua condição clinica foi causa de estresse para os
cuidadores e 65% de sobrecarga para os familiares e
48% acreditam que sua condição física gerou
dificuldades financeiras para seus familiares. Já entre os
cuidadores, 37% relataram diminuição da renda devido
ao cuidar, 18% abandonaram o trabalho, 12% ficaram
doentes enquanto cuidavam do paciente e 29% tiveram
que adiar planos ou projetos pessoais ou de outros
familiares. Outros 23% relataram que a vida pessoal
fora sacrificada frequentemente, 22% diziam ausência
de tempo suficiente para si mesmos, 33% sentiam-se
frequentemente estressados devido ao cuidar do
paciente, e 24% apresentavam depressão.

Um estudo baseado em 98 pacientes e familiares
realizado por Krivickas et al. 

72

 apontou que cuidadores
primários despendem em média 11 horas por dia
cuidando dos pacientes, apesar de haver assistência “home

care”, sendo que a metade relatou sentimentos de mal-
estar físico e emocional, com significativo impacto na
QV dos cuidadores. A alta sobrecarga percebida foi
significativamente proporcional aos sintomas
depressivos (fadiga, baixa QV e uma diminuição da fé
religiosa). É importante frisar que embora a sobrecarga
tenha sido relacionada com sintomas depressivos,
quando o cuidador conseguia encontrar um lado
positivo no cuidar ocorreu uma diminuição deste estado

depressivo. Nesta pesquisa constatou-se que os
cuidadores estavam tão propensos à depressão quanto
os pacientes.

Em um estudo qualitativo, Bolmgjö et al. 
73

compararam as percepções e experiências de oito
pacientes com ELA e seus respectivos cuidadores e
encontraram diferenças em várias áreas. Jenkinson et al.
56

 coletaram dados sobre a QV e estresse dos cuidadores
e pacientes. A avaliação da QV foi feita por meio do
instrumento genérico SF-36. Ambos os grupos
apresentaram o escore de QV abaixo da média
encontrada na população em geral. Dentre os pacientes
o domínio mais comprometido foi a capacidade
funcional, estando diretamente relacionado ao tempo
de evolução da doença, indicando a progressão da
doença. Constatou-se que quanto maior o
comprometimento físico do paciente, maior é a
demanda física sobre o cuidador. Os autores concluíram
que qualquer tratamento que possa reduzir o impacto
da doença sobre os pacientes fornecem também
benefícios para os cuidadores.

Trail et al. 
55

 realizaram um estudo com 27 pacientes
com ELA e 19 cuidadores com o objetivo de
estabelecer uma comparação entre os dois grupos em
medidas de QV, depressão e suas atitudes frente as
opções de tratamento. Para avaliação da QV foi
utilizado o questionário de McGill. Os resultados do
estudo não apontaram diferenças significativas entre os
grupos nos itens depressão e QV. O escore da QV foi
considerado moderadamente alto tanto em pacientes
quanto em cuidadores. Mudanças negativas no estilo
de vida após o paciente ser diagnosticado com ELA
foram relatadas por 53% dos cuidadores, sendo que
16% tiveram que abandonar o trabalho. Incapacidade
de participar de atividades de lazer e diminuição dos
contatos sociais foram relatados por 52% dos pacientes
e 53% dos cuidadores. Em relação a percepção de sua
própria saúde, 89% dos cuidadores a relataram como
sendo boa ou excelente e 11% como ruim. No que diz
respeito ao número de horas de cuidado com o paciente
por dia, 41% gastavam em média de 0 a 1 hora/dia,
33% de 2 a 4 horas e 22% de 4 a 8 horas ou mais de
cuidado diário. Um ponto interessante da pesquisa é
que os pacientes tendem a superestimar a QV de seus
cuidadores, enquanto que os cuidadores em geral
subestimam a QV dos pacientes.

Gauthier et al. 
74

 avaliaram a QV e depressão em 31
casais de paciente-cuidador durante um período de nove
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meses. Os resultados demonstraram que o estado de
bem estar psicológico dos cuidadores piorou com o
tempo, enquanto o dos pacientes se manteve
relativamente estável, apesar da progressão da doença.
Em relação a QV, os cuidadores apresentaram um
escore maior que o dos pacientes na primeira entrevista,
porém tal situação se inverteu na segunda entrevista
realizada nove meses depois. O domínio que apresentou
maior comprometimento nos pacientes foi o de
sintomas físicos e nos cuidadores a saúde psicológica.

Outro estudo realizado por Trail et al. 
75

 apontou
que 86,4% dos pacientes e 79,7% dos cuidadores
afirmaram questões existências como seu principal fator
estressante, seguido por questões físicas (80,3% dos
pacientes e 76,3% dos cuidadores) e pelos fatores
psicológicos (38% dos pacientes e dos cuidadores).

Um estudo realizado no Japão mostrou que 90%
dos cuidadores familiares sentiam-se cansados física e
emocionalmente 

76

. Goldstein et al. 
4

 demonstraram que
apesar do importante comprometimento físico
associado a ELA, os fatores psicossociais são
determinantes para o bem-estar psicológico de
cuidadores de pacientes com ELA. Por fim, um estudo
recente avaliou pacientes e cuidadores por meio do
questionário de McGill, e constatou que em ambos os
grupos a variação da QV deveu-se principalmente a
diferenças individuais pré-existentes. Além disso, não
houve alterações na QV dos pacientes durante o período
de acompanhamento, no entanto entre os cuidadores
houve declínio no escore total de QV e particularmente
no domínio relacionado aos sintomas físicos 

77

.

Conclusão

É imperativo que se deve prestar grande atenção
aos cuidadores de pacientes com ELA. Uma das
principais razões para este argumento é que o paciente
e cuidador formam uma “unidade de cuidado”. Sua
saúde psicológica ou estresse parecem apresentar grande
concordância. Em outras palavras, a saúde, física e
psicológica dos cuidadores pode melhorar ou ao menos
manter a QV do paciente. Determinar quais são os
fatores que causam impacto na vida dos indivíduos com
ELA pode auxiliar na tomada de decisões na elaboração
de planejamentos e planos de intervenção, tratamento
e serviços. Além disto, o ponto de vista do cuidador
deve ser considerado diretamente, por ser ele um
elemento imprescindível para a sobrevivência dos
pacientes. Infelizmente, o preço do cuidar em longo
prazo de pacientes dependentes promove uma

diminuição profunda da QV e da saúde dos cuidadores.
Neste contexto, intervenções especificamente designadas
para aumentar a efetividade da comunicação entre
pacientes e cuidadores podem melhorar o bem-estar
psicológico de ambas as partes, ajudando os pacientes
a serem mais conscientes das necessidades de seus
cuidadores, e os cuidadores a se tornarem mais aptos a
aceitar seu dispendioso, porém indispensável papel. No
entanto, os dados sobre cuidadores de pacientes com
ELA ainda são insuficientes, e mais estudos são
necessários para investigar a saúde física, psicológica, e
a QV dos cuidadores durante a evolução clínica do
paciente.
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