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A ELA é uma doença neurodegenerativa que acomete mais o sexo masculino,e é classificada como 
cervical,bulbar ou lombar,sendo que somente 25% apresentam a forma bulbar,definida pela 
degeneração do neurônio motor superior e/ou inferior.O objetivo desse relato é expor caso raro de um 
paciente com ELA de início bulbar e o quadro típico,além de salientar a importância dos diagnósticos 
diferenciais.Paciente masculino,60 anos,hipertenso.Queixava-se de disartria,engasgos,câimbras e 
esquecimento há 2 meses.Foram observadas fasciculações,atrofia de língua e miotonia de MMSS.A 
RM revelou redução volumétrica da porção medial e anterior dos lobos temporais,podendo estar 
relacionado à degeneração cortical assimétrica ou doença neurodegenerativa.A eletroneuromiografia 
indicou “Acometimento pré-ganglionar de C5-T1 à esquerda e de C7-T1 à direita,com moderada 
degeneração motora”.Referiu melhora da memória com a vitamina B6 prescrita.Foi receitado Dexa-
citoneurin,Riluzol,Vitamina E,Vitamina C e Vitamina D.Retornou 4 meses depois queixando crises de 
estridores laríngeos,gerando insônia.Foi prescrito Donaren Retard e houve encaminhamento ao 
pneumologista,que indicou BIPAP,cessando as crises.Essa é a forma da ELA mais acometida por 
disfunções da deglutição,voz e articulação,podendo acometer os nervos faciais e gerar atrofia dos 
músculos laríngeos e linguais,o que explica o estridor laríngeo,a disartria,a atrofia lingual e os 
engasgos.Tem início tardio(60-69 anos) em relação às outras formas de ELA,como nesse caso.O 
paciente evoluiu com miotonia de MMSS,câimbras e paresia espástica.Uma boa terapêutica 
neuroprotetora contra a ação apoptótica do glutamato envolve o Riluzol,um antagonista da liberação 
do glutamato e,assim como a ventilação não-invasiva,aumenta a sobrevida.A insuficiência respiratória 
ocorre por acometimento do trato corticobulbar.Nesse ínterim,a equipe multidisciplinar atua na tentativa 
de amenizar os sintomas orofaríngeos,musculoesqueléticos e depressivos,além da ansiedade e 
dispneia, os dois sintomas mais prevalentes e incômodos na fase terminal.Apesar de rara,é de suma 
importância que o médico inclua a ELA nos diagnósticos diferenciais.É uma doença sem cura,mas que 
possui tratamento para reduzir a deterioração funcional motora e prolongar a sobrevida do paciente. 
Assim,é preciso retardar a evolução da doença e a morte por insuficiência respiratória. 
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