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\J U St I fl C at I Va amiotroéfica (ELA)

Doenca neurodegenerativa - sem cur@

Doenca grave - reducao na % e na expectativa
de vida dos individuos

CORS (edaravone) - suspensdo oral >
flexibilizar a utilizacao

FDA, 2022
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« Esclerose Lateral Amiotréfica - @ Doenca

neurodegenerativa -
E — Cicatrizacdo e enrijeci r@ jf/ ® ]
L — Acometimento da p teral da medula 3
A — Atrofia = Frac vinda da reducao do volume
de tecido muscula
* Doeng %%a;cot ou doenca de Lou Gehring ' Z*
_________ COINTD oo

GOMES; LIMA, 2010; BRASIL, 2020
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 Acomete o Sistema Nervoso Central @
—> Paralisia gradual e morte precoce%

« Afeta dos neuronios n@@ﬁsuperiores (NMS) e

w02 uodije|}

Inferiores (NMI) - alter lbares e piramidais

[ Familiar @f Componentg genetico
associado
<
N

i?a _ [ 90 a 95% dos casos ]

SILVA et al., 2020
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[No Brasil > 1909 > &%ﬁg\ﬁo Freitas > 1° descricéo da]
doenca P (\ -
\\0\ ( aticon.com

[Brasn g%;ﬁbbé Gongalves Viana (medico e professor) 9]

Port —> descreveu 0s sintomas da doenca

DE PAULA, 2015; SANTOS, 2017
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* Prevaléncia - 1/20.000 po

e Incidéncia > 1l50§’€?b

« Estima-se ! e mil pessoas > Obito

anualm Ias complicacoes dessa
doen

R

pixabay.com

BRASIL, 2020; DOURADO JUNIOR, 2020
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« Diagnostico > 1-2 indivi r 100.000

habitantes a cada ano -2 rpaNaslos paises

* Prevaléncia =2 5 w 100.000 habitantes
- rapida Iet@hd

e Estim numero de casos de ELA no
m ntara 69% -> 2040 - comparada
ICa de 2015

pixabay.com
%

nicio dos sintomas - 55 anos - pode surgir

: i na 1° ou 2° década de vida
_________ Q) %?

BRASIL, 2020; DOURADO JUNIOR, 2020
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 Etiologia multifatorial - fatores genétic@ bientais

- Hereditariedade autossﬁmica©;;

- InfeccOes virais tardias ¢

—> Atividade fisica intens \;
- Doenca autoim
- Exposicao a @%humbo e mercurio)

-> EXxcitotoxi mediada por glutamato
- Est oxidativo

DE PAULA, 2015; ORSINI et al., 2017SILVA et al., 2020
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: Transportar a resposta
Integrar e responde

; ao tecido efetor
estlmulos ) :

SILVERTHORN, 2017
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 Funcao: transmitir
respostas do SNC aos
tecidos

- Aferentes
- Eferentes

e

Simpaticos
@ T1-L2

SISTEMA NERVOSO PERIFERICO

ﬂ < Mdusculo
esquelético
Cadeia
... ganglionar .
# ‘ simpatica 1 M)
N e 0
Géngllo , Q
o I colateral / R
# ~ P
' ° é .@ Tecido-alvo

== Epinefrina
norepinefrina

Célula
cromafim
it B
Parassimpaticos # ~ ’-Q‘Q
(cranial e sacral) ) : Qﬁ:%Teudo alvo
Gangho
intramural

CEPA, 2012

SILVERTHORN, 2017
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[ Sistema Nervoso Periférico @

Somatico A\

En o

dula
pinal

® FlbraS Nervosas 9 ro% Cerebelo
transportam iInformacdes <§ Nervos |

para todo o corpo

Nervos
toracicos
« Controle e coord @s ;
M. esquelétic& Nervos _ N
Nervos
. . sacrais Nervo . N ‘
 Mediadgs o~ gor neuronios R
mq@ maticos do SNP

CEPA, 2012

SILVERTHORN, 2017
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Sistema Nervoso Periférico
Somatico

junga@o neuromuscular

Cormno dorsal (corpo celular)

Substancia Raiz dorsal
cinzenta Substancia
branca Neurdnio aferente

medula espinhal

neurdnios motores

musculo esquelético

Como ventral

CEPA, 2012

GOMES; LIMA, 2010
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* Neuronios motores Tr

- Controle e comunicacéo entre %!;Ilpeﬂlo, i v———

sistema nervoso e os musi
voluntarios

— & j// /
- Justifica os sind 0S NOS ™ et g/

membrOS Infer uperlores B Céluladocorno ~

anterior

Neuronio
_J Nervo periférico (
motor A
inferior Placa terminal
&& motora

GOMES; LIMA, 2010
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 Lesao no neurdnio = destrui
. G Comunicagao com0
e Lesao nervosa;

—>Estresse oxidat
—>Disfuncéqg rial e dos microtubulos

ALVES, 2019
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Fisiopatologia | s
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; Otigodendrdcito
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Sequestro das proteinas
de ligacao ao RNA

ALVES, 2019
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« Estresse oxidativo - Formacéo de ER glterac;éo
no DNA - inducao a apoptose

. v L _—= Fahano

D reconhecimento
S RS ounoreparo
de lesdo no DNA /

BOGLIOLO, 2016
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stimulo

BAX/BID <\

Citocromo c
SMAC

AlF

Omil
Endonuclease G

BOGLIOLO, 2016
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flaticon.com

flaticon.com

BANDEIRA et al., 2010; SANTOS, 2017
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« Exame clinico - por exclusao % :2

« Exame eletrofisiologico

scielo.br citolab.com.br

SANTOS, 2017; BRASIL, 2020; BRASIL, 2021
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« 2008 - Critérios de Awaiji

- Presenca de: @%

1) Evidéncia de degeneracdo do neugdnio r superior e/ou
inferior (NMS, NMI) pelo exam@ eletrofisiologico ou

neuropatologico;
(2) Progresséao dos sinais e/o

- Auséncia de:
(1) Evidéncia eletrica ou patoldgica de outras doencas
- degenera

a0 JOyNMI e/ou NMS
{ m ( Caracteristica de outras doengcas que

plicar os sinais clinicos e eletrofisiologicos

SANTOS, 2017; BRASIL, 2020; BRASIL, 2021
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wOoJ'SuU02I-uo?l

[ Farmacologico ] §
* Objetivo - prolongar a sobrevida %

* Riluzol - inibidor da i do glutamato —-> fase
Inicial > desacelera a o da doenca

CL
|Q&ts

\

a - fator de crescimento - fase
oS > aumento da massa e forca
S Iniclais

* Inibidores de
de testes e
muscuI%r ‘(
&
_________ Q) @

DE PAULA, 2015; SILVA et al., 2020

SE




Edaravone: uma nova perspectiva
terapéutica para esclerose lateral

amiotrofica (ELA)

Tratamento

[ Nao Farmacologico ]

lg'Bioejaige

« Ventilacdo mecanica compre g tiv
ndo invasiva

* Fisioterapia, ocupacional

acompanham‘t udioldgico, nutricional

e psicoter

W09 uooNe|}

DE PAULA, 2015
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[ Edaravone ]

2017 - Aprovacao pelo FDA - Inj tév@

2022 - Aceitacao para qJ e@e formulacao oral de

edaravone

Objetivo = perﬁl@elhanm a solucéo injetavel

Nao % resultados de estudos clinicos -
seg% £e cacia, biodisponibilidade e distribuicéo
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[ Edaravone ]

egensibilidade e

« Efeitos colaterais - reacOes d '
reacOes alérgicas ao sulfito, h , problemas para
caminhar e dor de cabegay]

;dio —> episodios asmaticos

 Edaravone - Bissul

 Beneficio Q%%emativa de administracéao
N
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[ Edaravone ]

« Agente guelante de radicais livres 2 @a radicais de

OH- = previne a peroxidacao de @5
J

°l Dano oxidativo ao DN _ .
Cascata inflamatoria

Estresse oxidativo

.1 Peroxidag5< @ i0S Ativagao da microglia

« Agen q&ggnte de peronitritos -> peroxidacao de

_________ O

ORSINE et al., 2017
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Inibicao de TNF-a

I ;- N .. av ; 2
1 Vi toticas Bcl-2/ ! ‘;\" .0
1aS apoptoticas bCl- o
Bax l’atorﬂ \\J\L GLSH"GSSG

Ambicntals -<- ow = GRed

L A \ N
l |V Peroxidagao Lipidica
Oxidacao Protelca

l Apoptose media
caspase 12 %® Dano no DNA
&0
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Cu I d ad O Far M acC éu tl CO amiotrofica (ELA)

* Producao do medicamento - dlspensa@ lentacao

paciente com ELA

 Presente na equipe muIUproﬂ@%ie apoio ao

* Atua no diagnosti i@atologlco

. Encaminh adesao ao tratamento R,

@ flaticon.com
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 ELA - doenca neurodegenerativa inca: e - perca

da autonomia e independéncia do in@ivi
Rapida progressao e evoI ito

Nao cura - apeni; @ntos paliativos

Urge busc %vos alvos terapéuticos especificos

&
. Fa@'ico —> equipe multiprofissional
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