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INTRODUÇÃO

A esclerose lateral amiotrófica (ELA) é uma doença do sistema nervoso,
degenerativa e incapacitante, caracterizada por perda de neurônios motores
no córtex, tronco cerebral, e medula espinhal(1). A ELA, também conhecida
como doença de Charcot na França, doença do neurônio motor no Reino
Unido e doença de Lou Gehrig nos Estados Unidos, tem sido amplamente
estudada no Brasil(2-6). Usualmente é esporádica, mas entre 5 a 10% dos
casos são herdados de forma autossômica dominante(7). De causa e patogê-
nese ainda desconhecidas, nos últimos quinze anos tem sido sugeridos
mecanismos etiopatológicos diversos: morte celular por agressão auto-
imune nos canais do cálcio e incremento do cálcio intracelular, infecção
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viral, estresse oxidativo, dano por radicais livres, neuro-
toxicidade por glutamato e disfunção das mitocôndrias ou dos
mecanismos de transporte axonal(8).

Clinicamente, a doença evolui causando debilidade e atro-
fia progressiva da musculatura respiratória e dos membros,
espasticidade, distúrbios do sono, estresse psico-social e sin-
tomas de origem bulbar como disartria e disfagia, podendo fi-
nalmente resultar em morte ou ventilação mecânica permanen-
te(1). Diferentemente de outros doentes cronicamente acama-
dos em estado vegetativo ou coma, os pacientes com ELA geral-
mente conservam indene a sua capacidade intelectual. O grau
de consciência permanece intacto e eles estão perfeitamente
conectados ao meio ambiente, vivendo literalmente o drama da
sua prisão pessoal. Considerada sem tratamento e incurável no
passado, importantes avanços científicos têm permitido tera-
pias específicas que, em alguns casos, limitaram o curso natural
da doença e proporcionaram esperança de cura efetiva(7). En-
quanto esta não exista, o tratamento paliativo ideal deverá incluir
uma boa comunicação visando maximizar a independência física,
emocional, social e vocacional do paciente(9), diminuir seu so-
frimento e aumentar sua sobrevida.

Neste trabalho descrevemos os sistemas de comunicação
não-verbal de um paciente com diagnóstico de ELA que con-
serva unicamente os movimentos de face e olhos. Aproveita-
mos a experiência adquirida no atendimento deste singular
caso e de outros pacientes severamente incapacitados, dentro
do sistema de Assistência Domiciliar da Unimed-Campinas
(ADUC), como ponto de partida para a revisão das manifesta-
ções oftalmológicas da ELA, dos sistemas de comunicação não
convencionais disponíveis e da importância da comunicação
no tratamento destes pacientes.

MÉTODOS

Experiência na ADUC

Dos 869 pacientes atendidos pela ADUC desde a sua inau-
guração em março de 1997 até março de 2002, 501 (57,65%)
eram dependentes totais, 273 (31,42%) dependentes parciais e
95 (10,93%) independentes. As doenças neurológicas consti-
tuíram a principal patologia com 389 (44,76%) pacientes. (Fon-
te: Registros estatísticos da ADUC, 2002).

Entre junho de 2001 e agosto de 2002 foram realizadas 16
interconsultas oftalmológicas (Tabela). A comunicação, cola-
boração e consciência foram inexistentes em seis pacientes,
parcial em cinco e inicialmente boas em outros cinco. A pato-
logia ocular encontrada foi variada. Vai desde úlceras da cór-
nea por exposição em pacientes totalmente desconectados (nº
2 e 5), até casos com glaucoma (nº 7, 8 e 9) ou catarata (nº 6, 8,
9 e 15) impossíveis de tratar cirurgicamente pelas precárias
condições de saúde. Nos pacientes inconscientes ou paralisa-
dos, a prevenção de complicações oftalmológicas foi vital. A
integridade da superfície ocular sempre foi motivo de cuidado.
Numa paciente com disfunção respiratória, glaucoma irredutí-
vel com medicação tópica (betabloqueador seletivo, inibidor
de anidrase carbônica e prostaglandina), perda da fala e paralisia
quase total por acidente vascular cerebral (nº 8) a oclusão e
uma lente de contato gelatinosa terapêutica conseguiram di-
minuir o evidente sofrimento derivado da ceratopatia bolhosa.
O caso nº 12, com ELA, é muito ilustrativo e ensina que as di-
ficuldades futuras nunca devem ser subestimadas. A paciente
em menos de um ano progrediu de um nível de comunicação

Tabela - Interconsultas oftalmológicas ADUC, junho 2001 - agosto 2002

Nº Diagnóstico Sexo Idade Comunicação e Grau de Diagnóstico
clínico colaboração consciência oftalmológico

  1 Parada respiratória M   3 Nula Inconsciente Estado vegetativo, pupilas paralíticas
  2 AVC F 54 Nula Inconsciente Lagoftalmo, úlcera de córnea
  3 Epilepsia, psiquiátrico M 57 Nula Inconsciente XT, conjuntivite
  4 AVC M 70 Nula Inconsciente Dacriocistite, fístula de saco lacrimal
  5 AVC M 73 Nula Inconsciente Lagoftalmo, úlcera de córnea
  6 AVC F 87 Nula Inconsciente Catarata
  7 Hipertensão F 80 Ruim Ruim Afacia, glaucoma, enxerto rejeitado e

arterial, senilidade edema de córnea, cegueira
  8 AVC F 78 Ruim Bom Glaucoma absoluto, catarata,

ceratopatia bolhosa, lente de contato terapêutica
  9 Alzheimer M 79 Ruim Bom Glaucoma, catarata
10 AVC, tetraplégico M 45 Parcial Bom Conjuntivite, dermatite seborréica
11 AVC, diabetes, afasia M 54 Parcial Bom XT, ametropia, retinopatia diabética
12 ELA F 38 Parcial Bom Corioretinite, ametropia, lagoftalmo,

comprometimento motor ocular e facial
13 ELA M 37 Boa Bom Ametropia, lagoftalmo
14 AVC, diabetes M 55 Boa Bom XT, retinopatia diabética
15 Psiquiátrico F 76 Boa Bom Ptose, catarata, XT (oftalmoplegia)
16 Diabetes, asma, M 81 Boa Bom Pseudofacia, blefaroconjuntivite,

senilidade retinopatia diabética
Fonte: Arquivo pessoal, Arce CG, 2002. AVC: Acidente vascular cerebral, ELA: Esclerose lateral amiotrófica, XT: Exotropia, M: Masculino, F: Feminino
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excelente, fala parcial e alimentação por via oral até um estágio
de imobilidade total com comprometimento motor facial, pal-
pebral e ocular, lagoftalmo, comunicação muito difícil e limita-
da, com uso de cartela básica, traqueotomia, respirador artifi-
cial e alimentação por sonda.

Relato do caso nº 13 com ELA

Em agosto de 1992, o paciente, com 27 anos de idade, de
raça branca, após passar por decepções comerciais e familia-
res, sofreu entorse do tornozelo direito e progressiva disfun-
ção ascendente da musculatura de ambas as pernas. Apesar
da fisioterapia viu-se obrigado a usar bengala e, após alguns
meses, cadeira de rodas. Em 1996 aposentou-se por invalidez
quando os membros superiores ficaram comprometidos. Na-
quele ano, já com dificuldades para respirar e se alimentar, foi
internado na UTI de um hospital geral por processo infeccioso
generalizado, sendo colocado em respirador artificial. Após
quatro meses recebeu alta com diagnóstico de ELA. Em 1997
iniciou a aquisição dos sistemas de suporte de vida e comuni-
cação que utiliza até o presente. Em maio de 1998 foi admitido
na ADUC.

Exame oftalmológico

Em outubro de 2001, a ADUC solicitou interconsulta oftal-
mológica por dificuldades de visão. O exame realizado no domi-
cilio revelou paciente em decúbito-dorsal céfalo-aclive em cama
clínica de movimentação por manivela e com suportes para
evitar que escorregasse ou inclinasse lateralmente a cabeça;
atento e consciente, com conservação dos movimentos dos mús-
culos da face, incluindo queixo, região frontal, pálpebras e olhos,
sem conseguir movimentar pescoço, tronco nem membros su-
periores e inferiores; com atrofia, espasticidade e conservação
da sensibilidade nos membros, continência urinária e fecal,
perda da fala pelo comprometimento da musculatura orofaríngea
e por traqueotomia conectada a respirador artificial com bate-
ria externa de 12 volts, aspiração constante de secreções e
alimentação por sonda. Tinha óculos que usava pouco. A refra-
ção sem cicloplegia foi de OD cil. +1,50x70º e OE esf. -0,50 cil.
+1,50x110º, com a qual conseguia AV de 20/20 em AO. Obser-
vou-se diminuição na freqüência do piscar sem lagoftalmo e leve
congestão conjuntival tarsal inferior em AO. Teste de Schirmer
negativo em OD e de 15 mm/5 min em OE. Córnea sem tinção
com fluoresceína e segmento anterior normal. Pupilas centrais
e simétricas com reflexo direto e consensual normal à luz e à
acomodação. Pequena esoforia ao “cover test” de perto sem
correção e boa convergência. Versões normais. Pressão ocular
em AO de 6/5,5 e 12/10 com tonômetro de Schiötz (21 mmHg;
Friedenwald, 1955). A oftalmoscopia indireta binocular reve-
lou fundo de olho sem anormalidades em AO. Foi recomenda-
do o uso constante de gel ocular lubrificante e discutida a possi-
bilidade de uso de lentes de contato. Afortunadamente, a esco-
lha de armação fina e capa anti-reflexo nas lentes possibilita-
ram o bom funcionamento dos sensores de movimento e a captu-
ra da imagem do olho pela câmera de vídeo.

Em fevereiro de 2002 um novo exame revelou distiquíase
palpebral inferior esquerda, com pouca secreção interciliar
seca, lagoftalmo bilateral discreto maior em OE, não conse-
guindo o paciente manter voluntariamente as pálpebras fecha-
das; movimentos oculares conjugados com limitação no olhar
para cima e aparentemente normal para baixo e para os lados, e
convergência com esforço do OD. Pupilas, córnea, segmento
anterior e fundo de olho sem alterações. Indicou-se pentear os
cílios com escovinha de rímel seca e limpa e insistiu-se no uso
de lubrificantes oculares tópicos e no fechamento das pálpe-
bras com micropore durante o sono.

Dispositivos de comunicação

Um monitor colorido de 17 polegadas foi colocado sobre
uma mesa situada a uns 15-20 cm acima do abdômen do pa-
ciente. Os dois sensores de movimento são fixados em ambos
os lados do monitor, e a câmera digital de vídeo na borda
inferior do mesmo, a uma distância de 47 cm do olho fixador
(Figura 1). O programa “Quick Glance®”, disponível em portu-
guês, permite a captura, reconhecimento e digitalização da ima-
gem e dos movimentos do olho e fornece as janelas de edição de
texto. Os sensores de movimento possibilitam que a direção do
olhar dirija o cursor até a letra escolhida no teclado mostrado no
monitor. A emulação (“click”) do mouse é automática quando o
cursor é mantido na posição desejada por alguns segundos. A
configuração mínima do computador é “Pentium®” 133, PCI
“slot”, 16 MB de RAM, monitor de 14 a 21 polegadas, “Win-
dows®” 95, 98, ou 2000. Os programas de comunicação via
internet são os habituais (“Netscape®” ou “Explorer®”). O siste-
ma aceita muitos outros programas e tem permitido ao paciente
realizar trabalhos de computação gráfica para terceiros.

Figura 1 - Comunicação visual por computador. O paciente fica em
frente ao monitor com os sensores de movimento (a e b, “eye tracking
system”) e a câmera digital (c), focalizados num dos olhos. A imagem
do olho aparece numa janela independente (seta branca grossa). O
texto vai se formando letra a letra na janela inferior. Uma janela
adicional com comandos e ícones de atalho está sobreposta ao

teclado (seta branca fina)
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DISCUSSÃO

A gravidade dos pacientes severamente incapacitados
costuma ser medida pelo grau de incompetência física para as
funções básicas diárias, desde a perda da autonomia até o
isolamento social. Pacientes solitários parecem ser menos pro-
pensos a enfrentar seu destino, mesmo com as devidas medi-
das de suporte de vida(10), podendo até levar a ponderar o
suicídio assistido(11). A comunicação das preferências do pa-
ciente à família e aos médicos é de vital importância. Na ELA,
na esclerose múltipla e em outras doenças crônicas, a falha
respiratória e os sintomas de origem bulbar podem ameaçar a
vida e comprometer a comunicação verbal. A comunicação
pode também ser rapidamente comprometida em pacientes
terminais com câncer ou muito debilitados. Quando estes pa-
cientes conservam seu intelecto e lucidez, o olhar, piscar ou
expressões faciais convertem-se em elementos essenciais de
comunicação. Sem comunicação, suas necessidades podem
ser incompreendidas(12) e a tomada de decisões dificultada,
pois não são capazes de expressar o pensamento(13), obrigando
à limitação sistemática de informação(14).

Se tradicionalmente nos referimos à comunicação verbal,
escrita ou por sinais, este trabalho define como “comunicação
visual”, aquela que utiliza os olhos e as pálpebras como os
elementos corporais que permitem a expressão de idéias e
pensamentos. Em muitos casos, o simples piscar dos olhos(15-16),
cartelas manuais (Figura 2) ou dispositivos eletrônicos deriva-
dos (Neurologische Klinik Dietenbronn Universität Ulm, Sué-
cia)(17) possibilitam saber o que os pacientes desejam expressar.
Mecanismos de comunicação mais complexos, como o código
Morse(18), também têm sido propostos. O termo “computação
adaptativa” define atualmente os serviços profissionais e a
tecnologia de computação, tanto “hardware” como “software”,
destinados as pessoas com deficiências físicas(19). Já existem
sistemas de comunicação e manipulação do ambiente contro-

lados por impulsos mioelétricos (Assistive Technology Clinic,
Sunnybrook Health Science Centre, Toronto, Ontario, Cana-
dá)(20-21) ou computação adaptativa (Nomura Internal Medicine
Clinic, Japão)(22) que têm permitido aos pacientes ir além do
convívio imediato e ter encontros virtuais “on-line” (Center
for Neurologic Study, San Diego, CA 92121, USA)(23). No Brasil,
por exemplo, está disponível um engenhoso sistema onde o
cursor no monitor e o botão do mouse são controlados pelos
movimentos da cabeça e dos músculos da região frontal
(afmuller@ hcpa.ufrgs.br, Serviço de Engenharia Biomédica,
Hospital das Clínicas de Porto Alegre)(24). Os programas “Quick
Glance®” (cerizzo@hotmail.com) ou “Dasher®” (www.inference.
phy.cam.ac.uk/dasher) utilizam o olhar para digitar palavras.
Este último é gratuito e intui o desejo do escritor completando
as palavras e as frases antes que estas sejam digitadas na sua
totalidade. Embora haja sistemas invasivos (Neural Signals
Inc., Atlanta, GA 30341, USA)(25) que utilizam ondas elétricas
electroencefalográficas para mobilizar o cursor na tela do
monitor, existem agora sistemas não invasivos (jochen.kaiser@
uni-tuebingen.de)(26-27) que são a esperança de um mundo
melhor para pacientes severamente incapacitados.

A prestação de cuidados a estes pacientes constitui um
desafio. Em alguns países o controle é principalmente hospita-
lar e dedicado à manutenção da vida, com menor ênfase em
sua qualidade ou dignidade(28). A sobrevida está associada ao
estado psicológico(29) e, embora seja semelhante para pacien-
tes mantidos em casa ou em instituições especializadas(30), em
geral a ventilação mecânica crônica em domicílio e a assistên-
cia domiciliar individualizada parecem ser menos custosas e
estar associadas à maior satisfação, comunicação(31) e quali-
dade de vida(13,30). A subjetividade é fator complicador na
interpretação do que significam cuidados delicados ou agres-
sivos e às considerações éticas, morais, legais e até emocio-
nais que a família, os próprios pacientes ou o grupo de profis-
sionais que os atendem possam ter em relação a implementar,
manter ou fazer cessar os sistemas de suporte de vida(13). Por
outro lado, considera-se que a planificação dos cuidados e do
tratamento da doença em longo prazo, assim como qualquer
intervenção médica ou farmacológica deve visar o bem-estar
dos pacientes e o equilíbrio do custo efetivo do plano de saúde
que eles possam ter(32).

Enquanto outro tratamento não for descoberto, o atendi-
mento por uma equipe de reabilitação multidisciplinar bem
articulada e treinada parece ser a melhor opção(4). Tais equipes
são compostas por médicos clínicos e especialistas, fisiotera-
peutas, pessoal de enfermagem, psicólogos, fonoaudiólogos,
nutricionistas, assistentes sociais, motoristas e pelos pró-
prios familiares. Seguindo este modelo, a ADUC é um serviço
que tem conseguido reduzir custos de atendimento a pacien-
tes crônicos acamados, criando dentro do próprio ambiente
domiciliar, as condições necessárias para vida digna e trata-
mento adequado em longo prazo. O oftalmologista, como parte
integrante deste quadro técnico-médico, não está alheio a este

Figura 2 - Cartela básica para comunicação visual. O paciente
responde “sim” ou “não”, com o piscar dos olhos ou uma expressão
previamente acordada, identificando assim, a linha e a coluna que
deseja cruzar. As palavras ou cifras irão se formando uma a uma. Com
a rotina diária, muitas vezes, o interlocutor não precisa soletrar toda
a palavra para saber o que o paciente quer dizer. A última linha pode

ser adaptada às necessidades individuais do paciente
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propósito. Felizmente a oftalmologia é uma das especialidades
mais objetivas da medicina podendo até dispensar a participa-
ção do paciente. Nas doenças do sistema nervoso, o exame
neuro-oftalmológico pode, adicionalmente, colaborar com o
diagnóstico diferencial e com a localização da lesão(33).

Na ELA clássica, a paralisia não costuma comprometer o
sistema motor ocular.(34). Entretanto, existe uma variante de
ELA denominada doença de Lytico-Bodig ou complexo de
Guam, que se acompanha Mal de Parkinson, demência e reti-
nopatia pigmentária semelhante à oftalmomiase interna(35). Na
esclerose múltipla o acometimento ocular (neurite óptica,
uveíte e alterações no campo visual, na motilidade ocular
extrínseca e na íris) é freqüente, sendo muitas vezes a primeira
manifestação clínica da doença(36). Na ELA, os núcleos dos pares
III, IV e VI costumam ser histopatologicamente normais(34),
mas em poucos casos pode existir algum grau de oftalmople-
gia aparentemente associada ao uso de respirador por longo
tempo(37-38). Em outros pacientes, a eletro-oculografia(34) con-
segue revelar dificuldades nos movimentos voluntários sacá-
dicos, nos de convergência e perseguição ou alterações do
reflexo vestíbulo-ocular, do nistagmo optocinético(38) ou do
fenômeno de Bell(39), indicando lesão nas vias córtico-óculo-
motoras e sugerindo distúrbio supranuclear extrapiramidal(40),
ou supratentorial piramidal(41). O aumento na taxa de erros nos
testes neuropsicológicos óculo-motores também tem sido as-
sociado a uma disfunção do córtex frontal(42-43). A melhora dos
movimentos sacádicos verticais (mas não do resto do corpo)
com uso de hormônio libertador da tirotrofina(44) poderia estar
refletindo um mecanismo fisiopatológico diferente com perda
celular no núcleo intersticial do fascículo longitudinal medial e
na substância nigra(45).

As quase intransponíveis limitações de comunicação en-
contradas em pacientes imobilizados que conservam consciên-
cia e intelecto justificam e estimulam o desenvolvimento e
implementação de todo tipo de dispositivos, sejam simples ou
sofisticados. No paciente com ELA que motivou este traba-
lho, a esperança e força de vontade permitiram que os poucos
movimentos voluntários que ele conserva sejam aproveitados
para a comunicação eficiente com outras pessoas e para o de-
senvolvimento pessoal e profissional. Ele se reincorporou à
sociedade e, provavelmente mais importante, passou a sentir-se
útil. Este é um maravilhoso exemplo de como a função visual
em pacientes crônicos acamados pode ir além de assistir tele-
visão ou ler livros. No seu depoimento aprovando este traba-
lho, ele pretende não somente relatar sua experiência de vida,
como também ajudar outros em situação semelhante: “Desejo
melhor sorte a quem sofre do mesmo mal. Meu muito obrigado
a todos que tornam mais amena minha passagem pela vida...
Hoje domino, como poucos, cerca de 30 programas. Faço ‘sites’,
trabalhos em 3D, desenhos técnicos, converso em salas de
bate-papo na internet. Enfim, foi uma janela que se abriu na
minha vida” (www.designergrafic.hpg.com.br; cerizzo@hot-
mail.com).

CONCLUSÕES

Doenças crônicas ou terminais como a ELA podem deterio-
rar tremendamente a qualidade de vida. O seu tratamento e
planejamento de custos em longo prazo deve proporcionar a
maior autonomia possível, boa comunicação e meio ambiente
digno e adequado, visando a saúde física e psicológica dos
pacientes e a de seus familiares. A patologia oftalmológica
apresentada por estes pacientes é diversa e o oftalmologista
deve estar preparado para formar parte das equipes multidisci-
plinares de atendimento domiciliar. A “comunicação visual”,
mediante uma cartela ou um computador possibilita ao pacien-
te expressar idéias e pensamentos.
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ABSTRACT

Purpose: To describe the electronic systems a patient with
amyotrophic lateral sclerosis (ALS) uses for communication.
To review the ophthalmic manifestations of amyotrophic lateral
sclerosis and the importance of vision, ocular motility, com-
munication, and a home care system in the treatment of seve-
rely handicapped patients. Methods: Case series report, des-
cription of equipment, and literature review. Results: The
patient with amyotrophic lateral sclerosis has bulbar symp-
toms, deficiency of lung and limb muscles, oculomotor system
partially spared, and intellect intact. Using his facial and ocular
motility, electronic equipment, and a computer, the patient has
achieved close and distant communication, and works as gra-
phic designer. Presently, multiprofessional teams like the ho-
me-care system of  Unimed-Campinas (ADUC) provide recom-
mended supporting treatment for chronic in-bed patients. A
wide range of ophthalmic pathology may be found among
these patients. Conclusions: Amyotrophic lateral sclerosis and
other chronic diseases may reduce the quality of life. Treat-
ment and long-term cost management must seek the physical
and psychological health of patients and their family, and
provide a greater possible autonomy, good communication,
and appropriate environment. Ophthalmologists must be pre-
pared to deal with this type of patients. Simple techniques, like
blinking in front of a chart, or more sophisticated approaches
using a computer are possible and allow patients’ “visual
communication” (expression of ideas and thinking using eyes
and lids).

Keywords: Amyotrophic lateral sclerosis; Eye manifestations;
Nonverbal communication; Kinesics; Medical informatics;
Home care services; Saccades; Computers
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