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Resumo

A Esclerose Lateral Amiotrófica (ELA) é uma doença neurodegenerativa rara
considerada complexa em virtude da sua heterogeneidade. Apesar de ser conhecida há muitos
anos, poucos países têm informações precisas sobre a sua epidemiologia e as características
dos indivíduos diagnosticados com ELA. No Brasil, a falta de informação sobre a ELA limita
a utilização de dados para o avanço de pesquisas e desenvolvimento de políticas públicas que
favoreçam pessoas acometidas por essa condição de saúde. Nesse sentido, esta tese tem como
objetivo apresentar o desenvolvimento de uma solução de saúde digital para gestão do
cuidado e monitoramento da doença ELA no Brasil, de forma a munir a vigilância em saúde
com informações úteis e oportunas para embasar a formulação de políticas públicas e ao
mesmo tempo qualificar e aprimorar o cuidado do acompanhamento dos pacientes com ELA.
Este trabalho foi norteado pela metodologia de pesquisa-ação e todas as fases de
desenvolvimento da plataforma foram realizadas de maneira sequencial em vários ciclos,
através da aplicação do modelo iterativo e incremental usando o framework SCRUM. O
desenvolvimento dessa solução contou com o apoio do Ministério da Saúde do Brasil e foi
concebido em resposta às necessidades identificadas no cenário epidemiológico relacionado à
doença, bem como às limitações relatadas por profissionais de saúde especializados no
atendimento a pacientes com ELA. A solução desenvolvida é composta por duas plataformas:
o Registro Nacional Brasileiro da ELA, responsável por coletar de forma estruturada dados
epidemiológicos de pacientes com ELA em todo o Brasil; e o Prontuário Eletrônico para
pacientes com ELA (PEP ELA), responsável por auxiliar no acompanhamento
multidisciplinar dos pacientes com ELA, de maneira segura e adequada, com base nos
Protocolos Clínicos e Diretrizes Terapêuticas (PCDT) da ELA. Na perspectiva de promover a
segurança no compartilhamento dos dados dos pacientes, uma rede blockchain foi modelada
para realizar transações realizadas na plataforma, garantindo assim maior nível de privacidade
e segurança. A integração dos dados referente a vigilância e monitoramento podem apresentar
benefícios significativos para o desenvolvimento de políticas públicas e o planejamento de
estratégias em todos os níveis de atenção à saúde, além de fornecer uma visão realista da
situação do país em relação aos casos. Portanto, esta solução de saúde digital pode ser
utilizada como ferramenta de pesquisa, intervenção, monitoramento e fortalecimento da
resposta à ELA no Sistema Único de Saúde do Brasil.

Palavras-chave: Registro Eletrônico em Saúde, Solução de Saúde Digital, Esclerose Lateral
Amiotrófica, Saúde Pública, Políticas Pública, Blockchain.



Abstract

Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a rare neurodegenerative disease considered
complex due to its heterogeneity. Despite being known for many years, few countries have
accurate information about its epidemiology and the characteristics of individuals diagnosed
with ALS. In Brazil, the lack of knowledge about ALS limits the use of data to advance
research and develop public policies that favor people affected by this health condition. In this
sense, this thesis aims to present the development of a digital health solution for care
management and monitoring of ALS disease in Brazil in order to provide health surveillance
with valuable and timely information to support the formulation of public policies and, at the
same time qualify and improve the follow-up care for patients with ALS. This work was
guided by action research methodology, and all phases of platform development were carried
out sequentially in several cycles through the application of the iterative and incremental
model using the SCRUM framework. The development of this solution had the support of the
Brazilian Ministry of Health and was designed in response to the needs identified in the
epidemiological scenario related to the disease, as well as the limitations reported by health
professionals specialized in caring for patients with ALS. The solution developed is
composed of two platforms: the Brazilian National ALS Registry, responsible for collecting
epidemiological data from ALS patients throughout Brazil in a structured manner, and the
Electronic Medical Record for patients with ALS (PEP ALS), responsible for assisting in the
multidisciplinary monitoring of patients with ALS, safely and appropriately, based on the
ALS Clinical Protocols and Therapeutic Guidelines (PCDT). To promote security in sharing
patient data, a blockchain network was modeled to carry out transactions carried on the
platform, thus ensuring a higher level of privacy and security. The integration of data
regarding surveillance and monitoring can present significant benefits for the development of
public policies and the planning of strategies at all levels of health care, in addition to
providing a realistic view of the country's situation in relation to cases. Therefore, this digital
health solution can be used as a tool for research, intervention, monitoring, and strengthening
the response to ALS in the Brazilian Unified Health System.

Keywords: Electronic Health Record, Digital health solution, Amyotrophic Lateral Sclerosis,
Public Health, Public Policy, Blockchain.
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Capítulo 1
Introdução

A Esclerose Lateral Amiotrófica (ELA) é uma doença neurodegenerativa rara que
afeta o sistema nervoso central de forma irreversível (Dhasmana et al. 2022). Sua principal
característica consiste na perda de neurônios motores e atrofia das musculaturas respiratórias,
o que leva o paciente a óbito (van Es et al. 2017). A sua etiologia permanece desconhecida, o
que torna o diagnóstico complexo e, em alguns casos, demorado devido à falta de
biomarcadores específicos (Andersen et al. 2012, Kiernan et al. 2011). O diagnóstico é
baseado em características clínicas, sinais de comprometimento do primeiro e segundo
neurônio motor, achados eletrofisiológicos e na exclusão de outras doenças com sintomas
similares (de Carvalho et al. 2008, Lenglet e Camdessanché 2017, Shefner et al. 2020).
Embora não haja cura para a ELA, existem cuidados paliativos e tratamentos que retardam a
progressão da doença em cerca de 2 a 3 meses, e que também podem prolongar a sobrevida
do paciente (Mao et al. 2015). Estudos indicam heterogeneidade na progressão da doença,
pois pode variar entre pacientes, alguns apresentam evolução rápida e outros a progressão é
mais lenta (Dobrowolny et al. 2021). Estima-se que a sobrevida média dos pacientes pode
variar de 2 a 5 anos após o início dos sintomas (Cook et al. 2021).

Em termos epidemiológicos, Longinetti e Fang (2019) afirmam que a incidência da
ELA em todo o mundo é entre 0.6 e 3.8 por 100.000 pessoas por ano. A prevalência, por sua
vez, está entre 4.1 e 8.4 por 100.000 pessoas. Embora ainda não se tenha encontrado um fator
determinante para a causa da doença, projeções mostram que o número de casos de ELA no
mundo passará de 222.801 em 2015 para 376.674 em 2040, o que representa um aumento de
69% (Arthur et al. 2016). Estudos populacionais mostram uma distribuição heterogênea da
ELA em todo o mundo, com taxas variáveis de incidência e prevalência, sendo maiores nos
EUA e na Europa e menores na Ásia, África e população hispânica (Marin et al. 2016, Marin
et al. 2017, Rechtman et al. 2015).

No Brasil, alguns estudos foram realizados na perspectiva de indicar a prevalência e a
incidência no país. Dietrich-Neto et al. (2000) realizaram o primeiro estudo de âmbito
nacional, estimando a prevalência e incidência de 0,9 a 1,5/100.000 e 0,4/100.000,
respectivamente. O segundo estudo populacional, realizado por Moura et al. (2016) mostra
que a incidência foi estimada em 0.61 a 0.89/100,000. Outros estudos sobre a epidemiologia
da ELA foram conduzidos, porém, apenas a nível Estadual ou municipal (Castro-Costa et al.
1999, Loureiro et al. 2012, Junior et al. 2013, Oliveira et al. 2023).

Embora o conhecimento sobre a doença no Brasil ainda seja parcial, Lopes-Júnior et
al. (2022) destaca que o país tem avançado nas discussões acerca de políticas públicas de
saúde para pessoas com doenças raras, como a ELA. Em 2014, o Ministério da Saúde (MS)
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do Brasil publicou a Portaria nº 199, que instituiu a Política Nacional de Atenção Integral às
Pessoas com Doenças Raras (Brasil 2014). O principal objetivo dessa política consiste em
melhorar o acesso aos serviços de saúde e promover a integralidade da atenção às pessoas
com doenças raras. Alguns anos depois, a Comissão Nacional de Incorporação de Tecnologias
(CONITEC) desenvolveu o Protocolos Clínicos e Diretrizes Terapêuticas (PCDT) específico
para ELA com o objetivo de promover o cuidado à saúde mais adequado diante da realidade
brasileira e dos recursos disponíveis no Sistema Único de Saúde (SUS) do Brasil (Brasil
2021e). Os estudos e documentos existentes representam avanços para uma doença rara e
pouco conhecida, mas ainda faltam dados essenciais para compreender completamente a
doença no país. A esperança para isso tem sido o Registro Nacional Brasieliro de Pessoas
com ELA. É importante destacar, neste contexto, que o Estado do Rio Grande do Norte (RN)
foi o primeiro do país a sancionar uma lei que torna compulsória a notificação de pacientes
com ELA, um pequeno passo diante da dimensão continental e populacional do Brasil, mas
relevante pelo pioneirismo e também no contexto da saúde pública.

No contexto da ELA e de outras doenças raras, é fundamental ter conhecimento dos
dados epidemiológicos e clínicos para garantir o acompanhamento dos pacientes e a
vigilância adequada dos casos, mesmo que afetem uma parcela reduzida da população
(Fernandes et al. 2021). A integração dos dados referente a vigilância e monitoramento
podem apresentar benefícios significativos para o desenvolvimento de políticas públicas e o
planejamento de estratégias em todos os níveis de atenção à saúde, além de fornecer uma
visão realista da situação do país em relação aos casos.

Para a obtenção desses dados de uma maneira mais eficiente e para a minimizar as
necessidades encontradas na rede de atenção à saúde pública e global relacionadas ao cuidado
e vigilância em saúde, muitas estratégias são elaboradas para desenvolver e implantar os
Sistemas de Informação em Saúde (SIS) (Forazin e Joia 2013). As iniciativas em volta desses
temas podem ser agrupadas no que se convencionou chamar de saúde digital (WHO 2021) ou
transformação digital da saúde (Kickbusch et al. 2021). Atualmente, a saúde digital é uma
linha de pesquisa que envolve conhecimentos transdisciplinares da saúde, inteligência
artificial, engenharia biomédica, bioengenharia e bioinformática para encontrar soluções ou
otimizar processos e serviços de saúde, tais como: estudos clínicos, auxílio ao diagnóstico e
prognóstico, terapias e tratamentos, cirurgias e gestão de dados em saúde (Hodson 2019).

Embora haja avanços significativos na tecnologia aplicada à saúde, o desenvolvimento
de soluções de saúde digital permanece desafiador (Kim et al. 2019, Ronchi et al. 2012, Braga
et al. 2016, Blobel 2018). Muitos países estabelecem e implementam suas próprias iniciativas
para agregar valor aos serviços de saúde (Dumortier e Verhenneman 2013). Historicamente, o
governo brasileiro tem exercido esse papel através da criação SIS de abrangência nacional
(Coelho Neto e Chioro 2021) e, mais recentemente, de soluções tecnológicas focadas na
integração e interoperabilidade dos dados de saúde (Brasil 2021f). Particularmente, esse
movimento ganhou mais importância depois da Política Nacional de Informação e
Informática em Saúde (PNIIS), a qual induz fortemente o desenvolvimento e implantação de
diversas soluções de saúde digital (Valentim et al. 2021). Além disso, o MS, por meio da
Portaria GM/MS Nº 3.632 de 21 de dezembro de 2020 instituiu a Estratégia de Saúde Digital
para o Brasil 2020-2028 (ESD28) com o intuito de conduzir as ações relativas à saúde digital
para o período de 2020 a 2028 no serviço público e privado para potencializar a
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transformação da saúde digital no país (Brasil 2010).
A EDS28, atualmente em execução, estabelece metas e prioridades que visam

aprimorar a qualidade dos serviços de saúde e promover a integração das informações em
âmbito nacional. Nesse contexto, em consonância com a EDS28, os Registros Eletrônicos de
Saúde (RES) assumem um papel fundamental ao impulsionar essa transformação, o que
proporciona a qualidade, eficiência e acessibilidade das informações referente à saúde da
população, fundamentais para o planejamento e continuidade das ações relacionadas aos
serviços de saúde (Fennelly et al. 2020, Cowie et al. 2017). Os RES são sistemas
desenvolvidos para a coleta e armazenamento organizado das informações a respeito da saúde
dos pacientes, proporcionando uma visão digital e processável dessas informações (Häyrinen
et al. 2008, Marin et al. 2003, Bezerra 2009, Hanauer et al. 2015). Esses registros são
considerados valiosos para os estabelecimentos de saúde, pois oferecem benefícios para os
profissionais de saúde, gestores e pacientes. Suas funcionalidades permitem o agrupamento de
informações necessárias para garantir a continuidade do atendimento e dos tratamentos
prestados ao paciente (Lown e Rodriguez 2012). Em alguns casos, esses registros possibilitam
que os profissionais de saúde acompanhem, de maneira sistemática, os eventos clínicos de
cada paciente.

No contexto de doenças raras, os RES emergem como uma ferramenta relevante para
auxiliar no fornecimento de cuidados adequados aos pacientes e aprimorar a compreensão das
características dessas doenças com base nos dados armazenados. Por estarem associadas a
uma parcela limitada da população, entre 3,5% e 5,9% da população mundial (Eurordis 2020),
o conhecimento e as informações a respeito dessas doenças são escassos. Médicos e pacientes
enfrentam dificuldades e limitações quanto aos cuidados necessários, tratamento e diagnóstico
precoce dessas condições (Haendel et al. 2020). Diante deste cenário, a busca por recursos
tecnológicos capazes de superar tais dificuldades torna-se essencial para atingir um ambiente
propício ao armazenamento e compartilhamento de informações que viabilizem o
acompanhamento dos pacientes e a vigilância dos casos de doenças complexas, como é o caso
da ELA.

1.1 Problemática

Mesmo sendo descoberta há mais de 100 anos, os dados sobre a ELA ainda são
imprecisos. Muitos pesquisadores enfatizam a importância de estudos que apresentem, de
maneira clara e específica, informações que possam ajudar no desenvolvimento de estratégias
efetivas para o diagnóstico e tratamento da ELA (Kaye et al. 2014, Logroscino e Piccininni
2019). A carência de estudos clínico-epidemiológicos dificulta a obtenção de dados concretos
sobre a etiologia, incidência e prevalência da ELA em todo o mundo (Prado et al. 2016), algo
essencial na condução de políticas públicas mais efetivas. Assim como no cenário de outras
doenças crônicas, os estudos de base populacional, como é o caso dos registros de base
populacional, têm se mostrado importantes ferramentas para a definição de características
clínicas e de prognóstico (Logroscino et al. 2008).

Devido a sua progressão complexa, é fundamental a presença da equipe
multidisciplinar para suprir a necessidade de acompanhamento dos pacientes diagnosticados
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com ELA (Hogden et al. 2017, Driskell et al. 2019). Atualmente é possível encontrar registros
eletrônicos de referência específicos para a ELA que podem servir como base para o
desenvolvimento de novos registros para países que ainda não contam com essa ferramenta
(Mehta et al. 2017, Ambrosini et al. 2018, Wei et al. 2018, Longinetti et al. 2018, Walker et al.
2019, Howell e Zuchner 2019). É importante ressaltar que são poucos os países que possuem
dados epidemiológicos sobre a doença, fato este que pode contribuir para a progressão mais
lenta em relação aos avanço de estudos relacionados a ELA (Barbalho et al. 2021).

Apesar dos documentos e iniciativas para a otimização do diagnóstico e cuidados
adequados para os pacientes com ELA, o SUS do Brasil ainda sofre com a ausência de
soluções de saúde digital que proporcionem o monitoramento e vigilância da ELA no país.
Com a escassez de dados epidemiológicos sobre a ELA em todo o território nacional, é
evidente a necessidade da implantação de ferramentas digitais para a coleta e processamento
de dados com o intuito de gerar painéis com indicadores e informações que possam contribuir
com a condução mais efetiva das políticas públicas de saúde no Brasil - é fundamental para
formulação e condução de políticas públicas de saúde mais efetivas ter dados e informações
oportunas. Portanto, os indicadores epidemiológicos são recursos elementares para a análise
situacional da ELA e fornecem subsídios que orientam o desenvolvimento de políticas
públicas, linhas de cuidados e ações efetivas na rede assistencial de saúde.

Diante do exposto, a problemática do presente trabalho aborda indagações que
procuram explorar o desenvolvimento de uma plataforma tecnológica de saúde digital capaz
de fazer a gestão do cuidado dos pacientes com ELA e o monitoramento dos casos pela
vigilância epidemiológica. Por conseguinte, foram definidas as seguintes questões de
pesquisa:

● Q1: Quais os principais problemas e desafios encontrados no contexto da vigilância e
monitoramento dos pacientes com ELA no Brasil?

● Q2: Como utilizar recursos tecnológicos para desenvolver uma solução de saúde
digital que permita o compartilhamento seguro de informações e qualifique os
profissionais de saúde no contexto do cuidado dos pacientes com ELA?

● Q3: No âmbito da ELA, é possível desenvolver uma solução de saúde digital que
aproxime a vigilância e os cuidados essenciais para os pacientes com ELA?

As questões de pesquisa foram formuladas com base na hipótese de que uma solução
de saúde digital, desenvolvida a partir das políticas e estratégias de saúde estabelecidas pelo
governo brasileiro, poderia integrar a vigilância, atenção e acompanhamento dos pacientes
com ELA. Essa integração é capaz de produzir indicadores baseados em dados oportunos, os
quais podem ser aplicados para determinar as características da doença no país, e contribuir
para o desenvolvimento de políticas públicas e práticas eficazes no atendimento e
acompanhamento dos pacientes com ELA no Brasil.

Para obter as respostas e validar a hipótese definida, foi necessário investigar os
principais problemas relacionados à vigilância da ELA e ao desenvolvimento de soluções de
saúde digital no Brasil.
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1.2 Objetivos

1.2.1 Objetivo Geral

Desenvolver uma solução de saúde digital para gestão do cuidado e monitoramento da
doença ELA no Brasil, de forma a munir a vigilância à saúde com informações úteis e
oportunas para embasar a formulação de políticas públicas e ao mesmo tempo qualificar e
aprimorar o cuidado de tratamento de pacientes com ELA por meio de um prontuário
eletrônico especializado em pacientes com essa doença.

1.2.2 Objetivos Específicos

● Investigar a literatura sobre o desenvolvimento de registros para vigilância e
acompanhamento de pacientes com ELA;

● Conhecer e aplicar as diretrizes específicas para o desenvolvimento de solução de
saúde digital no Brasil;

● Identificar os requisitos e funcionalidades essenciais para o desenvolvimento de
registros epidemiológicos específicos para o contexto da ELA;

● Identificar os requisitos e funcionalidades essenciais para o desenvolvimento de
prontuário eletrônico específico para pacientes com ELA;

● Descrever um modelo de informação para auxiliar no processo de compreensão da
epidemiologia e promover o cuidado adequado da saúde dos pacientes com ELA;

● Modelar e implementar uma arquitetura de solução de saúde digital para o cuidado e
vigilância dos pacientes com ELA no Brasil;

● Disponibilizar uma plataforma para o mapeamento epidemiológico da ELA no Brasil;
● Integrar o Prontuário Eletrônico para Pacientes com ELA (PEP ELA) a uma rede

blockchain para promover a segurança no compartilhamento dos dados do paciente
entre os profissionais de saúde.

1.3 Estrutura da tese

Esta tese está organizada em sete capítulos. O presente capítulo contextualiza o
cenário da ELA no Brasil e no mundo, e explana a problemática, as questões de pesquisa,
hipótese a ser validada e objetivos a serem alcançados. O Capítulo 2 aborda os conceitos
pertinentes aos principais assuntos tratados nesta pesquisa, caracterizando os registros
eletrônicos em saúde, saúde digital no Brasil, segurança de dados em saúde, além de
apresentar as metas e objetivos do projeto RevELA. O Capítulo 3 apresenta duas revisões
sistemáticas com estudos correlatos que contribuíram para a discussão sobre os registros
eletrônicos para pacientes com ELA em todo o mundo e as principais perspectivas e desafios
tecnológicos para o desenvolvimento e implantação de prontuários eletrônicos no Brasil. O
Capítulo 4 explana a metodologia utilizada para o desenvolvimento da solução digital
proposta. O Capítulo 5 apresenta os resultados desse trabalho, detalhando a visão geral da
arquitetura definida, do Registro Nacional para ELA, do Prontuário Eletrônico para pacientes
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com ELA e a integração da plataforma com rede blockchain. O Capítulo 6 apresenta uma
discussão mais ampla sobre os resultados deste trabalho quando inseridos no contexto da
ELA. E, por fim, o Capítulo 7 apresenta as considerações finais, as principais contribuições,
as limitações e desafios e a perspectiva de trabalhos futuros.



Capítulo 2
Referencial Teórico

2.1 Registros Eletrônicos em Saúde

Nos últimos anos, é cada vez mais reconhecida a importância do desenvolvimento de
RES como alternativa de melhoria no atendimento e planejamento de ações relacionadas à
saúde da população (Fennelly et al. 2020, Cowie et al. 2017). Esses registros permitem a
coleta organizada das informações, proporcionando benefícios em procedimentos futuros
relacionados à saúde do paciente. Por muito tempo, as informações dos pacientes eram
coletadas apenas em formulário de papel, que registrava conteúdo importante com poucos
detalhes e limitado a poucos membros da equipe médica (Evans 2016). Os registros em papel,
ainda utilizados, já proporcionaram diversos benefícios para uma época em que a
informatização na saúde era limitada (Bezerra 2009). Entretanto, com o avanço e inserção da
tecnologia na área da saúde, esse modelo não apresenta recursos suficientes e eficientes para
atender as necessidades atuais (Marin et al. 2003). O grande volume de dados relacionados à
saúde disponibilizados atualmente, necessita de uma estrutura adequada para o
armazenamento e recuperação de informações de maneira ágil e segura.

Considerando as diversas demandas na esfera da saúde, existem vários RES criados
para atender a necessidades específicas. O Prontuário Eletrônico do Paciente (PEP) é um tipo
de RES projetado para guardar minuciosamente informações individuais, incluindo histórico
médico, comorbidades, medicamentos em uso, tratamentos, imunizações, alergias, resultados
de exames, entre outros (Menachemi e Collum 2011). Tais registros são cruciais para
aprimorar a continuidade do cuidado e apoiar a tomada de decisões baseadas no histórico
clínico do paciente. Esses sistemas são projetados para promover o compartilhamento seguro
de informações entre os profissionais de saúde de diversas especialidades e localizados em
diferentes ambientes (atenção básica, de média e alta complexidade) (McMullen et al. 2014).
O PEP também tem potencial significativo para aprimorar a pesquisa e desenvolvimento,
fornecendo dados que possibilitam a compreensão mais profunda sobre a doença, facilitando
a criação de novos tratamentos e otimizando práticas de assistência à saúde. É válido ressaltar
que esses dados são considerados sensíveis e confidenciais, incluindo dados relacionados a
exames, diagnósticos, tratamento e informações pessoais (Chen et al. 2020). Dessa forma, é
imprescindível a implantação de recursos que garantam a proteção e não violação dessas
informações, permitindo que os pacientes continuem seguros quanto à disponibilização dos
dados relativos à sua saúde.

Por outro lado, os registros epidemiológicos, ou sistemas de notificação de doenças,
são RES que compilam informações sobre incidência, prevalência, condições de saúde e
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outros eventos relacionados à saúde em uma população específica. As informações coletadas
são vitais para a vigilância de doenças, permitindo a observação contínua da distribuição de
casos e a tendência da incidência (OPAS 2018). Esses registros auxiliam na identificação de
surtos de doenças, no rastreamento da propagação de doenças, na identificação de populações
em risco e na avaliação da eficácia das intervenções de saúde pública. O propósito e objetivo
desses RES podem variar, porém, todos são projetados para aperfeiçoar a qualidade do
atendimento ao paciente e eficácia nos serviços de saúde. Quando bem projetados e alinhados
às necessidades da realidade, são reconhecidos com ferramentas que proporcionam avanços
significativos na saúde pública e global.

2.2 Saúde Digital no Brasil

Mesmo com um histórico burocrático para o desenvolvimento e implantação de SIS
(Forazin e Joia 2013), o Brasil vem passando por uma transformação digital em seus
estabelecimentos de saúde (Brasil 2021d, Brasil 2020). Dados disponíveis na pesquisa sobre o
uso das TIC nos estabelecimentos de saúde brasileiros, realizada anualmente pelo Núcleo de
Informação e Coordenação do Ponto BR (Nic.BR), apresentam resultados que possibilitam o
mapeamento da saúde digital no Brasil e da preparação do sistema de saúde para a inserção
das TIC no setor (NIC.br 2021) .

Os indicadores de 2021, mostram que 88% dos estabelecimentos de saúde adotaram
sistemas eletrônicos para o registro das informações, enquanto que, em 2019, esse número era
de 82%. Na tentativa de aumentar esses indicadores, o País conta com recursos para otimizar
a produção de plataformas tecnológicas. O PNIIS é uma iniciativa do MS que tem o propósito
de promover a adoção da TIC com a finalidade de melhorar os processos de trabalho em
saúde. O principal foco dessa política é fornecer um Sistema Nacional de Informação em
Saúde (SNIS) capaz de produzir informações para os cidadãos, para a gestão e para a geração
de conhecimento e controle social, a fim de promover eficiência e qualidade por meio da
ampliação de acesso, equidade, integralidade e humanização dos serviços de saúde (Brasil
2016). Os SIS são ferramentas poderosas que possibilitam aos diversos níveis da gestão a
oportuna tomada de decisão, todavia, os dados devem estar qualificados por meio modelos
robustos de integridade.

Grande parte desta transformação digital vem sendo suportada pelo Governo Federal,
através da disponibilização de SIS utilizados em larga escala pelas Secretarias estaduais e
municipais de saúde. O Sistema de Informação em Saúde da Atenção Básica (SISAB) (Brasil
2022a), instituído por portaria ministerial de 2013, registra eletronicamente os dados das
consultas e atividades. Atualmente, o SISAB constitui o SIS predominante na Atenção
Primária à Saúde (APS) no Brasil. Disponível em praticamente todos os municípios
brasileiros, tem sido utilizado para fins de financiamento e adesão aos programas e estratégias
da Política Nacional de Atenção Básica (PNAB). O Sistema Regulador Nacional (SISREG)
(Brasil 2022b), que gerencia o fluxo dos usuários do SUS nas redes de atenção à saúde (por
exemplo, agendamento de consultas de especialidades), é utilizado diariamente em mais de
2.000 municípios. O Sistema Nacional de Assistência Farmacêutica (sistema Hórus),
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responsável pela logística de controle de estoques farmacêuticos e dispensação de
medicamentos, é utilizado em mais de 1,5 farmácias públicas. Muitos SIS são desenvolvidos
de acordo com as necessidades encontradas nessa área. No entanto, geralmente esse sistemas
não são integrados entre si ou com estados, municípios e setor privado, o que contribui para a
fragmentação dos dados de saúde (Coelho Neto e Chioro 2021).

Uma tentativa para superar tal problemática foi a normatização de padrões
tecnológicos e semânticos pelo MS. A Portaria Nº 2.073, de 2011, (Brasil 2011a) regulamenta
o uso de padrões de interoperabilidade e informação em saúde para esses sistemas, indicando
os principais padrões que podem ou devem ser adotados. A Tabela 2.1 elenca esses padrões e
suas respectivas descrições (Araujo et al. 2014).

Com o objetivo de melhorar a padronização dos SIS, principalmente no que diz
respeito aos RES, o Conselho Federal de Medicina (CFM) e a Sociedade Brasileira de
Informática em Saúde (SBIS) estabeleceram um acordo de cooperação técnica e científica
vigente desde 2002. Essa cooperação estabeleceu normas, padrões e regulamentos para o
desenvolvimento de RES (Silva 2011) e levou à criação de um processo de Certificação de
Sistemas RES. Ao definir requisitos obrigatórios na legislação federal para documentos
eletrônicos, tal processo reforçou a obrigatoriedade do uso de certificação digital (assinatura
eletrônica) para validade ética e legal dos RES (Costa 2012).

Tabela 2.1: Padrões indicados para o desenvolvimento dos SIS de acordo com a Portaria Nº
2.073
Padrão Descrição
OpenEHR Modelo de referência para a definição do RES

HL7 Padrão para manter interoperabilidade de sistemas

HL7 CDA Arquitetura de documentos clínicos

SNOMED-CT Terminologias para vocabulário clínico

LOINC Nomenclatura e codificação de exames laboratoriais

TISS Interoperabilidade de sistemas de saúde suplementar

DICOM Padrão para informação relativa a exames de imagem

ISO 13606-2 Modelos de conhecimento sob a forma de arquétipos e templates,
e metodologia de gestão

Abreviações: HL7: Health Level 7; CDA: Clinical Document Architecture; SNOMED-CT: Systematized
Nomenclature of Medicine - Clinical Terms; LOINC: Logical Observation Identifiers Names and Codes; TISS:
Troca de Informações em Saúde Suplementar; DICOM: Digital Imaging and Communications in Medicine; ISO:
International Organization for Standardization.

Outras organizações brasileiras também estão interessadas e contribuem para o
desenvolvimento e implementação de RES. Estes incluem o Departamento de Informática do
Sistema Único de Saúde (DATASUS) do MS do Brasil, o Conselho Nacional de Secretários
de Saúde (CONASS), o Conselho Nacional de Secretarias Municipais de Saúde
(CONASEMS), o Conselho Nacional de Saúde, entre outros. Recentemente, visando expandir
as estratégias que promovem a adoção das TIC na área da saúde, foi instituída a Secretaria de
Informação e Saúde Digital (SEIDIGI) (Brasil 2023b) através do Decreto 11.358, datado de 1º
de janeiro de 2023 (Brasil 2023a). Essa secretaria tem como responsabilidade principal a
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formulação de políticas públicas orientadoras para a gestão da saúde digital. Nos últimos
anos, essas organizações têm participado ativamente de discussões sobre o impacto e a
importância da implementação de RES no avanço da saúde pública digital no país.

2.2.1 Estratégia de Saúde Digital para o Brasil 2020-2028

A Estratégia de Saúde Digital 2020-2028 (EDS28) foi elaborada com o intuito de
reunir ações para nortear e fortalecer a inserção dos recursos digitais na saúde do Brasil. Esse
documento, publicado pela Portaria GM/MS nº 3.632, de 21 de dezembro de 2020 (Brasil
2010), está alinhado com o PNIIS e com outros documentos que representam todo o trabalho
realizado neste cenário ao longo desses anos. Para indicar as ações necessárias para avançar
na inserção da saúde digital, a EDS28 é composta por: i) uma visão estratégica, que apresenta
de forma clara e concisa as metas desejadas para a evolução da saúde digital no Brasil até o
ano de 2028; ii) um plano de ação, que descreve o conjunto de atividades a serem executadas
e os recursos necessários para a implementação da saúde digital; e iii) um plano de
monitoramento e avaliação, que busca descrever as atividades necessárias para que o plano de
ação se mantenha consistente e alinhada a visão estratégica definida (Brasil 2020).

A EDS28 foi elaborada com o objetivo de aperfeiçoar a gestão, o acesso e a segurança
dos serviços de saúde por meio da informatização e integração dos sistemas de saúde. Esses
objetivos foram elaborados na perspectiva de promover a troca de informações entre os
diferentes SIS, o que pode proporcionar a continuidade do atendimento clínico e auxiliar no
processo de tomada de decisão referente à saúde da população. Diante da execução das ações
relacionadas à saúde digital, foi instituído o Programa Conecte SUS, bem como a RNDS, que
representa um avanço significativo para a saúde digital no Brasil (Rachid et al. 2023).

2.2.3 Rede Nacional de Dados em Saúde - RNDS

Em 2019, o Brasil implementou o RDNS, uma plataforma de interoperabilidade de
dados de saúde projetada para promover a troca de informações entre serviços nas redes de
atenção à saúde. Além de criar um ecossistema integrado para os sistemas de informação em
saúde do SUS, a RNDS possibilita a transição e a continuidade do cuidado entre os setores
público e privado (Brasil 2021f). Essa estratégia inclui o conceito de uma plataforma moderna
com normas que fornecem interoperabilidade e conectividade entre sistemas inovadores.
Adicionalmente, desde 2011, o MS vem explorando formas alternativas para melhorar a
integração dos dados geridos pelos utilizadores finais, ou seja, o cidadão/paciente, através de
soluções do tipo “janela única” (Brasil 2011b, Rana et al. 2017). E o Conecte SUS é um
exemplo disso.

O Conecte SUS é um programa do Governo Federal que foi instituído para
materializar a EDS28. Esse programa conta com uma plataforma nacional de saúde para
cidadãos, profissionais de saúde e gestores (Brasil 2021a). Sua finalidade é integrar as
informações de saúde do cidadão em uma extensa rede de dados, proporcionando aos
profissionais de saúde e gestores acesso a uma ampla gama de dados de saúde com potencial
para melhorar a continuidade do cuidado e a tomada de decisões (Donida et al. 2021, Brasil
2021c). É uma plataforma para o cidadão acessar suas informações de saúde com base em
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seus registros de saúde no SUS e serviços privados, incluindo exames, consultas, vacinas e
suspensão de medicamentos. Espera-se que a implementação do Conecte SUS melhore os
serviços de saúde prestados à população.

Diante desse cenário, percebe-se que muitas soluções digitais de saúde já estão em
vigor, e muitas outras estão sendo estrategicamente planejadas em busca da melhoria dos
serviços de saúde. Essas iniciativas estão sendo executadas para melhorar continuidade no
cuidado e atenção à saúde do paciente, seja no setor público ou privado. Isso é possível diante
do acesso seguro e eficiente das informações através da comunicação entres os diferentes
sistemas de saúde utilizados. Para validar as modificações implementadas, tais soluções
devem ser monitoradas, avaliadas e reestruturadas para atender melhor às necessidades do
fluxo de trabalho, tornando assim este processo longo e contínuo. Em última análise,
investimentos em processos de trabalho, tecnologias, pessoas, formulação de políticas e
equipamentos são vitais para maximizar os impactos positivos da saúde digital (Brasileiro
Lermen 2019, Brasil 2021d).

2.3 Interoperabilidade

A interoperabilidade, conceito fundamental para promover um ambiente digital e
integrado, consiste no compartilhamento e troca de informações precisas e consistentes entre
diferentes sistemas ou aplicações (Marcondes 2016). Dessa forma, os sistemas desenvolvidos
com diferentes tecnologias, infraestrutura e objetivos podem trabalhar de forma colaborativa,
contribuindo para melhorias em processos de trabalho que necessitam de informações de
diversas fontes. Um ambiente que implementa a interoperabilidade evita a duplicação de
esforços e contribui para a redução de erros decorrentes da reinserção manual dos dados, além
de contar com dados precisos e oportunos, de diversas fontes, para auxiliar no processo de
tomada de decisão (Torab-Miandoab et al. 2023).

A interoperabilidade é um conceito essencial em diversas áreas (Burns et al. 2019,
Naim et al. 2019, Pan et al. 2021). Na saúde, a integração de diferentes sistemas pode ter
impacto significativo no diagnóstico, tratamento e acompanhamento dos pacientes, tornando
esse conceito ainda mais necessário. Ainda hoje no Brasil, o acompanhamento clínico da
população acontece de maneira fragmentada, no qual, ao longo da vida, o paciente busca
atendimento em diversas clínicas médicas e hospitais, deixando suas informações em cada
consulta e/ou atendimento. Devido a ausência de implantação de padrões de
interoperabilidade nos RES utilizados, a centralização ou conhecimento de dados históricos
do paciente torna-se uma tarefa complexa, o que, consequentemente, dificulta a construção
contínua do histórico clínico do paciente (Kelly et al. 2020). Quando se trata de pacientes que
precisam de uma acompanhamento multidisciplinar e com coleta de informações realizadas
por diversos profissionais de saúde, como é o caso de pacientes diagnosticados com ELA,
essa problemática pode ter consequências ainda mais negativas para o acompanhamento da
evolução da doença. Mesmo com a definição de padrões para manter a interoperabilidade
ideal entre RES, alcançar o seu grau esperado é considerada uma tarefa desafiadora (Sorace et
al. 2020).
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Além dos padrões utilizados para promover a interoperabilidade, muitas aplicações
estão sendo projetadas com arquitetura distribuída que utiliza a tecnologia blockchain para
integrar os diferentes RES (Rahurkar et al. 2015, Gordon e Catalini 2018). Alguns estudos
apontam que a utilização da tecnologia contribui para o compartilhamento seguro e íntegro
das informações, com estratégias voltadas para promover a unificação dos dados de saúde do
paciente.

2.4 Blockchain

A blockchain é uma tecnologia que se caracteriza como uma rede distribuída que
armazena dados de forma compartilhada e segura. Alguns autores conceituam a blockchain
como uma espécie de “livro razão” (ledger) que registra vários tipos de transações espalhados
entre os pontos (peers ou nós) que compõem a rede (Lafourcade e Lombard-Platet 2020). A
sua estrutura é composta por blocos interligados em cadeia de forma criptografada. Cada
bloco funciona como um contêiner que armazena uma série de transações validadas para
serem registradas na rede. Além das transações, o bloco contém a hash do bloco anterior e sua
própria hash. Esta última é gerada considerando a hash do bloco precedente. Esta
interdependência garante a imutabilidade dos dados, no qual, qualquer alteração em um bloco
já existente na rede, desencadeia mudanças nas hashes de todos os blocos subsequentes
(Souza 2021, Eberhardt e Tai 2017).

Por ser uma rede distribuída, não existe autoridade central. Todos os nós se conectam
entre si com a mesma autoridade. Dessa forma, para validar as transações a serem inseridas na
rede, são utilizados algoritmos de consenso, excluindo a necessidade de uma entidade
centralizadora para o controle dos dados (Underwood 2016). Antes de uma transação ser
adicionada à rede, seus dados são criptografados e submetidos aos nós da rede para validação
por meio desses algoritmos. Uma vez alcançado o consenso entre os nós, o bloco é integrado
à rede de maneira imutável e facilmente audível. Atualmente, existem diversos algoritmos de
consenso e suas variações (Proof of Work - PoW, Proof of Authority - PoA, Raft, entre outros),
com características que são mais adequadas a determinados contextos (Chaudhry e Yousaf
2018, Bach et al. 2018). A escolha do algoritmo adequado depende muito do caso de uso
específico e das propriedades desejadas para a aplicação em questão.

Em termos de permissões de acesso, as blockchains podem ser categorizadas como
públicas ou privadas (Bamakan et al. 2020, Khan et al. 2021). As redes públicas, também
conhecidas como não permissionada, são abertas e permitem que qualquer entidade participe,
valide transações ou crie novos blocos. O Bitcoin e Ethereum são exemplos de blockchains
públicas. Por outro lado, as redes privadas ou permissionadas, possuem acesso restrito, onde
apenas organizações com autorização podem participar da rede, validar transações ou criar
blocos. O Hyperledger Fabric é um exemplo de plataforma usada para criar blockchains
privadas. Cada abordagem tem suas vantagens e desvantagens, e assim como o algoritmo de
consenso, a escolha deve ser baseada nas necessidades específicas e objetivos da aplicação
em questão.

A blockchain, inicialmente utilizada com foco no setor financeiro, vem sendo utilizada
em diversos setores (Min 2019, Steiu 2020, Demestichas et al. 2020). Na área da saúde, a
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tecnologia está ganhando espaço devido a sua capacidade de promover interoperabilidade,
transparência, imutabilidade e fortalecer a segurança no acesso aos dados (Mantey et al. 2021,
Antwi et al. 2021). Dessa forma, a blockchain demonstra um potencial revolucionário na
forma de gerenciar e compartilhar informações de saúde, permitindo que os serviços de saúde
sejam mais integrados e eficientes.

2.5 Projeto RevELA

O desenvolvimento dessa solução faz parte de um projeto maior de abrangência
nacional, denominado RevELA (Termo de Execução Descentralizada - TED nº 132/2018),
financiado pelo Ministério da Saúde do Brasil. O projeto RevELA tem como objetivo o
desenvolvimento de pesquisas e estudos voltados para a produção de tecnologias e inovações
para tratamento, monitoramento e definição de protocolos para o acompanhamento adequado
dos pacientes com ELA. Esse projeto é composto por seis metas que contemplam o
desenvolvimento de produtos tecnológicos e protocolos relacionados aos cuidados dos
pacientes (Figura 2.1).

Figura 2.1: Infográfico com os produtos do projeto RevELA

O projeto possui várias dimensões, as quais demandam ações com metas voltadas para
o desenvolvimento de pesquisas aplicadas e produtos nas áreas de comunicação alternativa
(de Lima Medeiros et al. 2022, Fernandes et al. 2023), educação em saúde, acompanhamento
e monitoramento dos pacientes com ELA (Fernandes et al. 2021, Papaiz et al. 2022, de Souza
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et al. 2022, Barbalho et al. 2022, Barbalho et al. 2023) e desenvolvimento de protocolos
clínicos para reabilitação cardiorrespiratória dos pacientes com ELA (Pondofe et al. 2021,
Pondofe et al. 2022). De forma sucinta, a Tabela 2.2 descreve o objetivo dos produtos
desenvolvidos no projeto RevELA.

Atualmente, outros projetos relacionados ao monitoramento e cuidado dos pacientes
com ELA também são desenvolvidos no âmbito desse projeto. O projeto tem como
perspectiva desenvolver um ecossistema composto por sistemas que foram desenvolvidos
para suprir as necessidade das diversas demandas encontradas no cenário da ELA no Brasil.
Mais detalhes do projeto RevELA estão disponíveis em: https://revela.lais.ufrn.br/.

Tabela 2.2: Detalhes da metas e produtos do Projeto RevELA
Produto Descrição

Autonomous Produto que tem como objetivo promover a autonomia e
comunicação para pacientes com ELA. O sistema utiliza visão
computacional e protocolos de comunicação alternativa para
promover a automação domiciliar, manipular objetos como
cadeira de rodas e órteses dos paciente com ELA

ELA Home Care Sistema que tem como objetivo promover o cuidado
domiciliar (home care) adequado para pacientes com ELA

Protocolos clínicos Conteúdo desenvolvido para auxiliar o profissional de saúde
no diagnóstico e acompanhamento relacionados à disfagia,
disartria e comunicação alternativa, envolvendo tecnologias
assistivas, cuidados ao paciente e neuro reabilitação

Recursos educacionais Trilhas de aprendizagem sobre a ELA para profissionais de
saúde, cuidadores e demais interessados no assunto

Um Anjo para ELA Sistema de monitoramento remoto que gera alertas a partir do
acompanhamento contínuo e remoto dos sinais vitais de
pacientes com ELA

PEP ELA Prontuário eletrônico multidisciplinar específico para o
acompanhamento de pacientes com ELA

Registro Nacional da ELA Base de dados para a coleta de dados epidemiológicos dos
pacientes com ELA no Brasil

Observatório Nacional da
ELA

Sala nacional de monitoramento em tempo real com
informações oportunas e transparentes dos casos da ELA no
Brasil. Essa tecnologia é integradas a base de dados do
Registro Nacional para gerar essas informações

Cooperação Técnica
internacional

Realização de Cooperação Técnica para Estudo, Avaliação e
Homologação das Tecnologias



Capítulo 3
Estudos Correlatos

3.1 Registros Eletrônicos para ELA

Considerando a complexidade e a falta de dados sobre a ELA, o RES surgem como
ferramentas poderosas para minimizar a problemática abordada. Atualmente, ainda são
poucos os registros eletrônicos para a ELA utilizados em todo o mundo. Para contextualizar
essa situação, foi realizada uma Revisão Sistemática de Literatura (RSL) para identificar as
diretrizes comumente adotadas na estruturação e desenvolvimento de registros populacionais
de doenças raras, com particular atenção à ELA e suas variantes. Essa RSL foi desenvolvida
na perspectiva de conhecer e apoiar o desenvolvimento de registros eletrônicos para ELA em
países que ainda não dispõem de informações epidemiológicas precisas sobre a doença, como
é o caso do Brasil.

Esta RSL foi desenvolvida com base nas diretrizes de revisão sistemática propostas
por (Kitchenham 2004) e seguindo os itens de relatório preferidos para revisões sistemáticas e
meta-análises (Preferred Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-Analyses -
PRISMA) (Page et al. 2021), que consiste em um conjunto mínimo de artefatos baseados em
evidências para relatórios em revisões sistemáticas e metanálises. Esses recursos foram
utilizados para auxiliar na organização e compreensão da estrutura dos registros populacionais
relacionados às ELA ou Doenças do Neurônio Motor (DNM) por meio das publicações mais
recentes da literatura que relatam a criação e desenho de modelos de registro de doenças
raras. Foram buscados artigos publicados de janeiro de 2015 a setembro de 2019 em bases de
dados online como PubMed - US National Institutes of Health’s National Library of
Medicine, Scopus, Science Direct e Springer. Os detalhes da execução do protocolo da RSL
foram publicados em Barbalho et al. (2021).

3.1.1 Resultados e Discussões

Após a execução do protocolo de pesquisa, os resultados mostram que no período de
2015 a 2019, foram identificados seis artigos que abordam registros eletrônicos estruturados
para a coleta de dados clínicos e/ou epidemiológicos com o intuito de promover o cuidado e a
pesquisa sobre ELA. Dos seis registros encontrados, três estão localizados na América do
Norte, dois na Europa e um na Oceania (Figura 3.1).

Ao longo da realização da RSL, diversos estudos foram descartados por não estarem
alinhados ao escopo desta investigação ou por não detalharem as características dos modelos
de registros. A maioria dos artigos identificados limitou-se a mencionar o uso de registros
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para estudos epidemiológicos, o que diverge do propósito central da RSL. Apesar do número
relativamente reduzido de artigos selecionados para a revisão, foi possível esboçar um
panorama das informações primordiais para a estruturação de um registro voltado à ELA.

Figura 3.1: Mapa dos registros eletrônicos encontrados nos artigos publicados no período de
2015 a 2019

Fonte: Adaptado de Barbalho et al. (2021)

Os registros identificados na literatura compartilham objetivos similares: empregar as
métricas e estratégias mais rigorosas e de alta qualidade para o desenvolvimento e
gerenciamento de registros de doenças raras. Contudo, apesar dessa semelhança, cada registro
exibe características e estratégias para atingir o objetivo estabelecido. A Tabela oferece uma
breve comparação dos aspectos mais relevantes de cada registro.

Tabela 3.1: Características dos registos analisados de acordo com RSL
Referência Registro Inter Modelo de dados AR
Mehta et al.
(2017)

Registro Nacional de ELA nos Estados
Unidos

Sim - Sim

Ambrosini
et al. (2018)

Registro Italiano de Doenças
Neuromusculares

Sim TREAT-NMD Sim

Wei et al.
(2018)

Registro Canadense de Doenças
Neuromusculares (CNDR)

Não TREAT-NMD Não

Longinetti
et al. (2018)

Registro de Qualidade Sueco para
Doença Neuromusculares

Não Consenso médico Sim

Walker et al.
(2019)

Registro de Doenças do Neurônio
Motor da Nova Zelândia (NZ MND)

Não AMNDR Não
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Howell e
Zuchner
(2019)

Pesquisa Observacional
Neuromuscular (MOVR)

Não - Não

Abreviações: Inter = Interoperabilidade, TREAT-NMD = Translational Research in Europe for the Assessment
and Treatment of Neuromuscular Disease, AMNDR = Australian Motor Neurone Disease Registry, AR =
Autorrelato.

Os estudos identificados se concentram na coleta de dados que contribuem para a
realização de pesquisas epidemiológicas. Dados demográficos, que constam em todos os
registros, e antecedentes gerais de saúde, encontrados em 50% dos registros analisados, são
considerados informações cruciais para a estruturação dessas ferramentas. Outros elementos
de dados, como sinais vitais, exames físicos e neurológicos, exames laboratoriais, estado
funcional, qualidade de vida, saúde mental, fatores de risco, cuidados de saúde e assistência
médica, também foram observados, embora tenham sido menos prevalentes nos registros.

Diante da análise realizada, o desenvolvimento de registros robustos capazes de
agregar valor tanto para a pesquisa quanto para o paciente, apresenta uma série de desafios.
Apesar dos esforços e iniciativas internacionais para a criação de registros para a ELA, o
alinhamento dos dados ainda não atingiu um conjunto global bem definido. Alguns registros
foram elaborados de acordo com diretrizes de organizações. O CNDR (Wei et al. 2018) e o
registro italiano (Ambrosini et al. 2018) foram desenvolvidos com base na Aliança de
Pesquisa Translacional na Europa para Avaliação e Tratamento da Doença Neuromuscular em
inglês, Translational Research in Europe for the Assessment and Treatment of Neuromuscular
Disease (TREAT-NMD), uma rede global que fornece uma infraestrutura para estabelecer as
melhores práticas de atendimento para pacientes neuromusculares em todo o mundo
(TREAT-NMD 2023). Já o NZ MND (Walker et al. 2019) foi desenvolvido com base na
Aliança Europeia de Associações de Distúrbios Neuromusculares, em inglês European
Alliance of Neuromuscular Disorders Associations (EAMDA), uma organização que reúne as
associações de doenças neuromusculares em toda a Europa com o objetivo de melhorar a
qualidade de vida para pessoas diagnosticadas com essas doenças. Com isso, é perceptível
que existem iniciativas que discutem a padronização de um conjunto de dados para coleta e
análise, porém, a consolidação desses dados ainda não foi alcançada.

Novas iniciativas de registro com foco no paciente, que buscam gerar mais valor para
o atendimento e tratamento do paciente, motivam a implementação de outros novos registros
nacionais voltados para soluções além das causas primárias mais comuns, como
epidemiologia, desenvolvimento de pesquisas e promoção de ensaios clínicos. É possível
projetar a criação de registros mais robustos e sustentáveis para auxiliar na captura de
informações vitais à medida que a compreensão dos processos de doenças melhora
imensamente. Os dados capturados podem não apenas direcionar a pesquisa e o
desenvolvimento, mas também melhorias nos cuidados clínicos, políticas e resultados em toda
a população para todas as pessoas com doenças do neurônio motor.

Baseado nos resultados desta RSL, torna-se evidente a carência de registros
epidemiológicos dedicados à ELA em diversos países, particularmente na América Latina,
onde tais registros são ausentes. Embora a falta de registros eletrônicos não invalida
completamente a compreensão epidemiológica da doença, o monitoramento e a vigilância dos
casos podem se tornar mais complexos e menos precisos. Na perspectiva de mudança, é
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necessário que os recursos disponíveis no âmbito da saúde pública e global acompanhe a
evolução da tecnologia para alcançar a saúde digital.

Até o momento desta pesquisa, não foram encontrados registros eletrônicos
específicos para pacientes com ELA no Brasil. Portanto, antes de desenvolver a solução de
saúde digital proposta, é essencial obter um amplo conhecimento do cenário atual nesse
contexto. Essa compreensão detalhada auxiliará na criação de uma solução robusta, capaz de
atender às necessidades atuais e promover mudanças positivas no processo de trabalho.
Somente através desse entendimento aprofundado será possível desenvolver uma plataforma
que seja eficaz e verdadeiramente benéfica, superando as problemáticas e atendendo as
demandas que impulsionam a adesão da saúde digital no Brasil.

3.2 Perspectivas e desafios tecnológicos de Prontuários

Eletrônicos no Brasil

Os RES desempenham um papel fundamental no avanço da saúde digital em todo o
mundo. No Brasil, é essencial que o desenvolvimento dos RES siga normas, leis e diretrizes
específicas, a fim de garantir a implementação de recursos benéficos para o monitoramento da
saúde da população e que sejam alinhados à ESD28. Para compreender esse cenário, foi
elaborada uma RSL com o objetivo de fornecer uma visão geral das principais abordagens
utilizadas no desenvolvimento de RES no Brasil. Essa revisão busca destacar as perspectivas,
desafios e lacunas existentes nessa área. Assim, o estudo aborda elementos primordiais que
podem contribuir para componentes relevantes no desenvolvimento de RES, especialmente no
contexto do sistema público de saúde brasileiro.

Semelhante a RSL sobre os registros eletrônicos para a ELA no mundo (Barbalho et
al. 2021), esta RSL foi desenvolvida com base nas diretrizes de revisão sistemática propostas
por Kitchenham (2004) e segue a PRISMA (Page et al. 2021). Além disso, esta revisão foi
cadastrada no Registro Prospectivo Internacional de Revisões Sistemáticas (Prospective
Register of Systematic Reviews - PROSPERO) (PROSPERO 2021), sob o registro nº
CRD42021233219 (Barbalho e Fernandes 2021). O protocolo definido para a realização da
revisão buscou artigos publi- cados de 2011 a 2021 em sete bases de dados (Science Direct,
Web of Science, PubMed, Springer, IEEE Xplore, ACM Digital Library e SciELO) usando
strings de busca com termos relacionados a "registros eletrônicos e saúde"e Brasil. Critérios
de inclusão, exclusão e avaliação de qualidade foram estabelecidos para a seleção dos artigos
dentro do escopo da pesquisa. Todos os detalhes sobre o protocolo elaborado e sua execução
estão disponíveis no estudo publicado por Barbalho et al. (2022).

3.2.1 Resultados e Discussões

Após a execução do protocolo definido na RSL, 14 artigos foram incluídos na
pesquisa. Diante de uma análise mais abrangente dos artigos selecionados, foi possível
destacar quatro diferentes abordagens relacionadas ao desenvolvimento dos RES no Brasil,
conforme mostra a Figura 3.2(a). A maioria dos artigos relatam a necessidade de implementar
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a interoperabilidade entre RES e outros SIS. Além da interoperabilidade, as demais
publicações relatam a necessidade de funcionalidades de permissão para visualização dos
dados do paciente, a ausência de dados reais para realização de testes de persistência de dados
no RES e a importância da definição de uma metodologia para o desenvolvimento do RES.
Dos estudos analisados, 57,14% (8) apresentam a elaboração do RES com base na
documentação utilizada pelo MS para realização de consultas e/ou acompanhamento do
paciente (Figura 3.2(c)) e 64,29% (9) dos RES analisados foram desenvolvidos utilizando
alguns dos padrões estabelecidos pelas diretrizes brasileiras abordadas na Portaria N° 2.073
(Figura 3.2(d)). A Figura 3.2(b) apresenta as principais tecnologias e padrões usados para o
desenvolvimento de RES. Outras características significativas extraídas dos 14 artigos
incluídos neste estudo estão resumidas na Tabela 3.2 para apoiar a análise e responder às
questões de pesquisa. Os artigos incluídos foram publicados durante os seguintes anos: 2012
(n = 1), 2015 (n = 1), 2017 (n = 2), 2018 (n = 2), 2019 (n = 6) e 2020 (n = 2).

Figura 3.2: Análise dos artigos aceitos após a execução do protocolo da revisão sistemática

Fonte: Barbalho et al. (2022)

Conforme principal abordagem discutida, a interoperabilidade está presente em
78,58% (11) dos artigos analisados. A troca de informações entre SIS é um cenário desejável
não só no Brasil, mas em todo o mundo (Karhade et al. 2021, Jardim 2013). Mesmo com
padrões que permitem com segurança essa troca de informações, implementar a
interoperabilidade ainda é uma tarefa desafiadora. A interoperabilidade semântica, por
exemplo, requer mecanismos que permitam a troca de informações e o entendimento das
informações entre sistemas. Para isso, Santos et al. (2012), Pahl et al. (2015), Roehrs et al.
(2017), Roehrs et al. (2019a), e Rubí e Gondim (2020) utilizaram o formalismo do padrão
openEHR para representar, em formato digital, as informações necessárias para o
desenvolvimento do RES. O openEHR consiste em especificações abertas, modelos de
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conhecimento clínico e software que podem ser usados para criar padrões e construir
informações de saúde e soluções de interoperabilidade (OpenEHR 2021). Por outro lado, o
openEHR também tem sido usado para formalizar um grande banco de dados de saúde
(Teodoro et al. 2018). Essa formalização permite, para o conjunto de dados, uma
generalização em que vários sistemas vinculados a essa modelagem podem usar essa base
para testes, reduzindo problemas relacionados à ausência de dados precisos para testes. Diante
dos resultados apresentados, a tecnologia atende às necessidades relacionadas à
implementação de interoperabilidade em RES.

No Brasil, para alcançar um nível elevado de interoperabilidade, foi produzida a
RNDS. Nenhum dos artigos analisados utilizam ou abordam a RNDS, cuja criação é recente.
Com a perspectiva de otimizar a saúde digital no país, espera-se a adesão dos mecanismos da
RNDS em todos os RES presentes nos estabelecimentos de saúde do Brasil. A Figura 3.2(d)
mostra que 64.29% dos artigos analisados utilizaram algum dos padrões adotados pelo Brasil
para o desenvolvimento de RES. O HL7, mesmo sendo o padrão adotado pelo Brasil para
promover a interoperabilidade entre os RES, foi utilizado apenas por Roehrs et al. (2019a) e
Souza et al. (2019).

Outro aspecto relevante diante das análises realizadas consiste na adoção de um
conjunto mínimo de dados com as principais informações que devem ser coletadas de cada
paciente. Pellison et al. (2017) mostram em seu trabalho que o ecossistema desenvolvido é
composto por formulários disponibilizados pelo Ministério da Saúde para o acompanhamento
detalhado dos pacientes com tuberculose. A adoção de um conjunto mínimo de dados auxilia
na padronização dos dados, podendo minimizar a dificuldade de coletar as informações
essenciais para o acompanhamento e evolução da doença, aspecto que evita a duplicidade,
inconsistências e perda de informação do paciente. Essas informações possibilitam um
cenário mais abrangente para o processo de tomada de decisão.

Em casos de doenças complexas, é necessário que o paciente tenha o
acompanhamento multidisciplinar, e isso requer o compartilhamento seguro dos dados do
paciente com os profissionais da equipe. Devido a sensibilidade dos dados dos pacientes, o
compartilhamento dessas informações deve ser realizado por meio de mecanismos de
proteção que garantam o acesso apenas a usuários autorizados (Evangelista et al. 2022).
Aspectos de segurança como autenticação, autorização e criptografia devem ser considerados
no contexto de compartilhamento de dados. Além de abordar a interoperabilidade, Lima et al.
(2018), Roehrs et al. (2017) e Roehrs et al. (2019b) apresentaram conceitos relevantes
utilizados para promover a segurança diante do compartilhamento da informação do paciente.
A tecnologia blockchain, utilizada em Roehrs et al. (2017) e Roehrs et al (2019b), está sendo
amplamente utilizada na área da saúde para a promoção da descentralização e
compartilhamento seguro dos dados (Hasselgren et al. 2020, McGhin et al. 2019, Shahnaz et
al. 2019, Vora et al. 2018).

A visualização segura de dados do paciente, a disponibilidade de dados reais para
teste, o armazenamento dos dados de saúde em diferentes organizações e a padronização de
dados em registros de saúde são fatores importantes a serem analisados para o
desenvolvimento de RES. No cenário atual, o principal objetivo é disponibilizar, com
segurança, os dados de saúde do paciente para promover a qualidade no atendimento clínico
contínuo. A ausência de implantação desses fatores pode gerar desafios para o avanço na
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saúde digital, tais como: a inviabilidade de assistência prestada por uma variedade de
profissionais em diferentes instituições de saúde; a complexidade da visão unificada e
abrangente do paciente devido a fragmentação dos dados entre os diversos prestadores de
saúde; e, a indisponibilidade dos dados para continuidade do atendimento no caso da troca de
serviço de saúde. Nesse contexto, as características analisadas contribuem para a necessidade
de uma arquitetura de interoperabilidade, apresentando aspectos relevantes que podem atingir
objetivos relacionados ao desenvolvimento de RES.

Em sua maioria, os trabalhos estudados e analisados nesta revisão sistemática
apontaram para o problema da interoperabilidade dos SIS no Brasil, notadamente, aspecto que
impacta diretamente na fragmentação e qualidade da informação em saúde. Este problema
premente apresenta muitos desafios para o Brasil porque a qualidade, rastreabilidade,
monitoramento e avaliação dos dados e informações do paciente desempenham um papel
fundamental na orientação das políticas de saúde pública. Além disso, esse fenômeno está
diretamente relacionado à integração não só dos SIS, mas principalmente de duas áreas
cruciais para o SUS, que são a Vigilância em Saúde e a Atenção à Saúde.

Neste contexto, existem inúmeros obstáculos à interoperabilidade. No Brasil, existe
atualmente um grande número de sistemas de informação em saúde, muitos deles obsoletos.
Por exemplo, o Sistema de Informação de Agravos de Notificação (SINAN) não está
disponível na RNDS, nem foi integrado aos sistemas desenvolvidos pelo MS brasileiro e
muitos outros (Coelho Neto e Chioro 2021, Coelho Neto et al. 2021). Esse cenário é ainda
mais crítico porque o MS, que é, no SUS, a referência para as propostas de SIS, muitas vezes
não reconhece as condições da infraestrutura tecnológica em um país onde existe uma enorme
desigualdade cultural, territorial, social e econômica diversa. A instabilidade política do país e
a falta de empregos estáveis para profissionais de tecnologia da informação também é um
grande problema e, portanto, constitui um grande desafio.

Tais desafios podem ser superados a médio e longo prazos, mas para isso é preciso
garantir a plena participação dos estados e municípios. É fundamental incluí-los não apenas
no planejamento do uso de novas tecnologias depois de prontas, mas em um modelo
top-down. É fundamental desenvolver uma lógica de incorporação de tecnologias dos
territórios. Ou seja, estados e municípios devem ter autonomia para criar, incorporar suas
tecnologias e depois integrar seus sistemas de informação em saúde com o Governo Federal
em um modelo top-down. Um passo importante já foi dado nessa direção por meio da RNDS.
Porém, ainda é preciso definir os modelos mínimos de dados para as diversas demandas do
SUS, tarefa não trivial em um país tão complexo como o Brasil, mas necessária.

Finalmente, é fundamental destacar a falta de comunicação entre profissionais de
tecnologia da informação, formuladores de políticas e profissionais de saúde no Brasil. A
comunicação articulada e sinérgica dentro dessa tríade é necessária para a inclusão de novas
tecnologias interoperáveis que possam atender de forma mais efetiva às necessidades do SUS,
especialmente para o gerenciamento de informações mais qualificadas. Vale ressaltar que a
má comunicação entre esses atores é um problema recorrente no país, muitas vezes
comprometendo algumas iniciativas, por mais brilhantes que sejam do ponto de vista
computacional.



22

Tabela 3.2: Conjunto de artigos selecionados e suas principais características
Referência Abordagem Problemática Objetivo

Santos et at.
(2012)

Interoperabilid
ade

Diversidade de modelos
de dados e
terminologias e
conceitos adotados no
desenvolvimento de
RES

Apresentar o processo de
modelagem de arquétipos
para apoiar a construção de
seu sistema regional de RES

Pahl et al. (2015) Interoperabilid
ade

Os arquétipos existentes
atualmente não cobrem
dados clínicos e
demográficos
relacionados à
obstetrícia

Investigar se openEHR é
uma abordagem possível
para modelar SIS em nível
regional

Pellison et al.
(2017)

Interoperabilid
ade

Necessidade de
integração e integridade
de dados para o
atendimento de saúde
ideal e desejável

Descrever os métodos de
pesquisa utilizados para
desenvolver um sistema que
utiliza técnicas de
interoperabilidade baseadas
na Web Semântica

Roehrs et al.
(2017)

Interoperabilid
ade

Ter uma visão unificada
do histórico de saúde
dos pacientes

Fornecer um modelo de
arquitetura distribuída e
interoperável para PHR que
aborda um ponto de vista
unificado para pacientes e
profissionais de saúde

Maia et al. (2019) Interoperabilid
ade

Ausência de
metodologia de
desenvolvimento dos
arquétipos utilizados no
prontuário do RES no
SUS

Definir as etapas, funções e
artefatos do processo de
governança do arquétipo
usado no RES local

Crepaldi et al.
(2019)

Interoperabilid
ade

A diversidade de
sistemas sem
interoperabilidade para
auxiliar no tratamento
de uma doença

Desenvolvimento de
ecossistema interoperável e
um modelo de suporte à
decisão para auxiliar no
tratamento da tuberculose

Souza et al.
(2019)

Interoperabilid
ade

Ausência de soluções de
interoperabilidade
técnica entre os sistemas
RES para associações
públicas de saúde no
Brasil

Propor uma arquitetura para
fornecer interoperabilidade
técnica entre sistemas de
RES em organizações
brasileiras de saúde pública
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Rubí e Gondim
(2020)

Interoperabilid
ade

Ausência de padrões de
interoperabilidade entre
plataforma IoMT e RES

Definição de uma
plataforma interoperável de
IoMT através da utilização
conjunta da semântica
openEHR e o SSN

Lima et al.
(2018)

Interoperabilid
ade

Ausência de recursos
para a proteção de
acesso aos dados do
paciente por usuários
não autorizados

Implementar mecanismos de
segurança para uma API que
permite a extração de dados
de um sistema de saúde
regional

Roehrs et al.
(2019b)

Interoperabilid
ade

Obter uma visão
unificada dos dados de
saúde distribuídos entre
diferentes provedores de
saúde

Implementar e avaliar um
modelo de RES que integra
registros de saúde
distribuídos

Roehrs et al.
(2019a)

Interoperabilid
ade

Dificuldade de integrar
RES delimitando uma
visão unificada dos
dados do paciente diante
de vários padrões
existentes de dados de
saúde do paciente

Avaliar a estruturação da
interoperabilidade semântica
e integração de diferentes
padrões de saúde

Quincozes e
Kazienko (2019)

Segurança no
acesso aos
dados

Fornecer acesso seguro
às informações dos
pacientes em sistemas
RES onipresentes

Utilizar a computação ubíqua
para melhorar o
gerenciamento de acesso ao
RES

Teodoro et al.
(2018)

Teste com
dados reais

Ausência de dados de
saúde disponíveis
publicamente para
testar, comparar e
validar diferentes
mecanismos de
persistência de dados no
formalismo openEHR

Apresentar um grande
conjunto de dados reais do
DATASUS para a realização
de testes mais robustos em
RES baseado no modelo
openEHR

França et al.
(2020)

Desenvolvime
nto de
software

Integração de sistemas
legado e a ausência da
visão da arquitetura do
sistema

Desenvolver um sistema
RES utilizando os princípios
e técnicas da SOA para
reunir informações
importantes dos sistemas
legados

Abreviações: IoMT = Internet of Medical Things, SSN = Semantic Sensor Network, SOA = Service-oriented
architecture.



Capítulo 4
Materiais e Métodos

Este capítulo apresenta o processo de desenvolvimento da plataforma RevELA. Para
atingir o objetivo proposto, a condução do presente trabalho foi guiado pelo método de
pesquisa-ação, uma metodologia que se destaca por identificar questões críticas e formular
soluções com base na experiência e conhecimento dos envolvidos (Engel 2000). O seu
propósito é adquirir novos conhecimentos através da pesquisa e promover mudanças através
de ações estratégicas. Nesse sentido, a pesquisa-ação não é meramente observacional, mas
sim interventiva, tendo como alvo a solução dos problemas tangíveis e de relevância real.

4.1 Processo de desenvolvimento da solução de saúde digital

A solução de saúde digital proposta neste trabalho foi conduzida pelas etapas de
descoberta e desenvolvimento, como mostra a Figura 4.1. Na etapa inicial, foram realizadas
reuniões com os coordenadores do projeto RevELA para a definição das equipes. A partir
disso, foi estabelecida: i) equipe do colegiado técnico-científico, responsável por realizar a
orientação e assessoria no planejamento e execução das atividades técnico-científica do
solução proposta; ii) a equipe de portfólio do produto, responsável por gerenciar documentos
que demonstram evolução do produto; e, iii) a equipe de desenvolvimento do produto,
responsável por prototipar, implementar, implantar e realizar a manutenção do produto. A
Tabela 4.1 mostra os profissionais de cada equipe formada.

Figura 4.1: Processo de desenvolvimento da solução digital

A etapa de desenvolvimento da solução foi conduzida diante a execução de 4 fases:
planejamento, construção, transição e monitoramento. Na fase de planejamento, apesar da
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existência de documentos prévios definindo a solução digital, foi necessário investigar e
conhecer o contexto do projeto para elaborar documentos com detalhes mais precisos sobre o
produto a ser desenvolvido. Para isso, foram realizadas diversas reuniões com o colegiado
técnico-científico visando entender as necessidades, elencar os requisitos essenciais e criar
histórias de usuário. Com base nesses documentos, foi possível delinear o modelo de domínio
e desenvolver protótipos de tela. Todos os documentos elaborados nessa fase passaram por
uma validação com a equipe técnico-científica antes de prosseguir para as fases subsequentes.

Tabela 4.1: Membros da equipe de profissionais que participaram do processo de
desenvolvimento da plataforma

Equipe Membros
Técnico-científico Neurologistas, fisioterapeutas, nutricionistas, psicólogos,

fonoaudiólogos, epidemiologistas, gestores de saúde, estatísticos,
engenheiros biomédicos e da computação, cientista de dados e
analista de sistemas. Esses profissionais de saúde contam com mais
de 10 anos de experiência em centros de referências para o
acompanhamento clínico de pacientes com ELA.

Portfólio Coordenador Geral do projeto, Chefe de de tecnologia e Gerente de
portfólio

Desenvolvimento Business Product Owner (BPO), Product Manager e Scrum Master,
Designers, desenvolvedores de backend e de frontend,
profissionais responsáveis pela infraestrutura de redes e segurança
de sistemas e gerentes de incorporação tecnológica e treinamentos

Após essa abrangente fase de planejamento, a solução de saúde digital foi fragmentada
em funcionalidades menores, que foram progressivamente desenvolvidas por meio de uma
abordagem iterativa e incremental. Durante a fase de construção, foram realizadas diversas
atividades, como a implementação das funcionalidades, a modelagem do banco de dados, a
implementação e validação da arquitetura de software, bem como a codificação do protótipo
do usuário, definidos e validados na fase anterior. Nessa fase, foram realizadas reuniões
frequentes com a equipe de desenvolvimento e o colegiado técnico-científico com o intuito de
acompanhar o progresso da implementação do produto, identificar possíveis desafios e traçar
estratégias para superá-los, viabilizando o avanço da implementação da solução.

Com a finalização da fase de construção, deu-se início a fase de transição. Nessa fase,
as funcionalidades implementadas foram disponibilizadas em um ambiente de homologação,
um cenário controlado destinado a realizar testes e permitir a validação dos usuários finais.
Após essa validação, as funcionalidades foram migradas para o ambiente de produção (um
ambiente de operação real) contribuindo assim para o produto final.

No entanto, mesmo após essa implantação, a solução de saúde digital permaneceu em
constante monitoramento. Nesse processo, o usuário final interage com a plataforma em um
ambiente real, avaliando a necessidade de modificações adaptativas, correções ou evoluções
no sistema. Além disso, durante a fase de monitoramento, foram oferecidos treinamentos e
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suporte para capacitar o usuário a utilizar continuamente a plataforma de maneira eficiente e
correta.

Todas as fases da etapa de desenvolvimento foram realizadas de maneira sequencial
em diversos ciclos por meio da aplicação do modelo iterativo e incremental. A natureza
cíclica de desenvolvimento composta pelas etapas definidas conduziu para o uso do
framework SCRUM (Schwaber 1997). Esse framework mostrou-se adequado para o
desenvolvimento da plataforma por ser flexível às mudanças necessárias e permitir melhoria
contínua no processo de desenvolvimento, além de fazer uso de ferramentas, processos e
treinamentos atualizados (Hayat et al. 2019, Sindhwani et al. 2019).

4.2 Modelo da Informação

Paralelo ao desenvolvimento da solução de saúde digital, foi elaborado o documento
com o modelo da informação contendo o conjunto mínimo de dados (CMD) considerados
relevantes para a elaboração do formulário que compõem o Registro Nacional e o PEP ELA.
O modelo da informação é um documento que reúne, de maneira organizada, estruturada e
detalhada o conjunto de dados que serão utilizados em uma determinada aplicação. O seu
principal objetivo é promover a consistência e a padronização das informações definidas, o
que consequentemente, facilita na integração e compartilhamento dessas informações por
diferentes plataformas.

O processo de desenvolvimento do modelo da informação foi realizado em duas
etapas com o apoio dos profissionais de saúde da equipe técnico-científica. Na primeira etapa
houve a definição do conjunto mínimo de dados, no qual os profissionais de saúde elaboraram
formulários com informações importantes que deveriam ser coletadas. Após estabelecer esse
conjunto de dados, foram definidas as terminologias que iriam ser utilizadas como respostas
padronizadas a esses dados. Essa padronização é importante para definir e conhecer quais as
possíveis respostas para cada dado a ser coletado, deixando esse conjunto cada vez mais
estruturado. Antes de serem implementados, todos os CMD elaborados e utilizados neste
trabalho foram validados pelos profissionais de saúde. O CMD elaborado para o Registro
Nacional Brasileiro da ELA e para o PEP ELA estão disponíveis no Apêndice A e no
Apêndice C, respectivamente.



Capítulo 5
Resultados

5.1 Visão Arquitetural da Plataforma RevELA

A presente solução de saúde digital, resultado deste trabalho, é uma plataforma que
compõe a meta 5 do projeto RevELA (Figura 2.1), que integra o Registro Nacional Brasileiro
de pessoas com ELA, sistema para coleta de dados epidemiológicos sobre os indivíduos com
ELA no Brasil, e o Prontuário Eletrônico para pacientes com ELA, sistema desenvolvido para
melhorar o processo de acompanhamento do paciente com ELA. Ambos os sistemas foram
desenvolvidos na perspectiva de mudar o cenário da ELA no Brasil, proporcionando dados
essenciais para melhorar a vigilância e monitoramento dos pacientes com ELA no país.

A arquitetura da Plataforma RevELA foi definida com foco em elementos essenciais
relacionados ao compartilhamento de dados, segurança de acesso e integridade dos dados
armazenados na plataforma. A Figura 5.1 proporciona uma visão abrangente da arquitetura,
evidenciando seus componentes primordiais. Esta ilustração evidencia a maneira como a
plataforma interage com os usuários, como realiza a integração a fontes de dados internas e
externas e lida com aspectos operacionais.

A Plataforma RevELA foi projetada para auxiliar na gestão e vigilância dos casos da
ELA no Brasil. Neste contexto, é fundamental que profissionais de saúde, bem como
população ou profissional interessado na doença, tenham acesso seguro aos dados,
respeitando as devidas permissões conforme suas credenciais. Como atores externos, a
plataforma foi projetada para que os próprios pacientes tenham acesso aos seus dados de
maneira adequada e oportuna. Por outro lado, profissionais de saúde contam com acessos
específicos que permitem um acompanhamento apropriado dos pacientes, além de recuperar
informações relevantes do histórico clínico para aprimorar o acompanhamento e evolução da
doença. Os dados armazenados nesta plataforma também são de interesse para a profissionais
da vigilância epidemiológica, gestores de saúde e pesquisadores, que podem ter acesso a
informações específicas para suas áreas de atuação. É importante ressaltar que os dados serão
disponibilizados em total conformidade com a Lei Nº 13.709, denominada Lei Geral de
Proteção de Dados (LGPD) (Brasil 2018), e com o consentimento explícito dos pacientes ou
responsáveis pelos dados.

Os usuários já mencionados podem acessar o sistema utilizando login e senha,
estabelecidos durante a criação da sua conta. Com o intuito de controlar o acesso aos sistemas
e as funcionalidades específicas de cada usuário, foi desenvolvido um componente de
“Gerenciamento de acessos e permissões”. Esse componente é responsável por identificar o
perfil do usuário no momento do login, direcionando-o automaticamente para as
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funcionalidades e ações específicas de seu perfil. Este mecanismo previne o acesso indevido
às funcionalidades e dados sensíveis dos pacientes.

Figura 5.1: Visão geral da arquitetura da plataforma RevELA

Os sistemas que compõem a plataforma RevELA consistem no Registro Nacional e no
PEP ELA. Porém, a plataforma é integrada com o Anjo para ELA e o Observatório Nacional
para ELA, sistemas que fazem parte do projeto RevELA (descritos na Tabela 2.2 presente na
seção 2.5). Essa integração será realizada através do componente denominado “Barramento
RevELA”. Esse componente é responsável por realizar a troca de informações das bases de
dados dos sistemas do projeto RevELA por meio de requisições. Devido à abrangência da
plataforma e a necessidade de unificação dos dados dos pacientes, tornou-se imprescindível
estabelecer interações com bases de dados externas, estendendo-se para além do escopo do
projeto RevELA. Tal integração e interoperabilidade são cruciais não só para unificar os
dados dos pacientes, mas também para evitar o preenchimento redundante de informações, o
que pode levar à inconsistência dos dados. Para isso, foi desenvolvido o “Motor de integração
e interoperabilidade”. Este componente é encarregado de enviar solicitações de dados às bases
de dados externas, receber suas respostas e proceder com um tratamento de dados adequado,
permitindo que o sistema solicitante possa arquivar a informação proveniente desses sistemas
externos. Assim, este componente pode ser compreendido como uma interface de
comunicação entre os sistemas externos e os sistemas da Plataforma RevELA.

Os sistemas externos são componentes essenciais para o bom funcionamento da
plataforma e também para suprir a real necessidade de otimização e acompanhamento dos
casos de ELA. A partir dessa integração, a plataforma conta com dados padronizados que
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podem proporcionar melhorias na continuidade do cuidado do paciente. As bases de dados
externas integradas com a plataforma RevELA são:

● Sabiá: Consiste em uma plataforma de gerenciamento de login que foi utilizado para
auxiliar no login do profissional de saúde que utiliza o PEP ELA. Essa plataforma
também recupera informações do profissional de saúde no momento do cadastro caso
o usuário já possua conta do Sabiá;

● RNDS: A integração com Rede Nacional de Dados em Saúde foi realizada para buscar
as informações de saúde dos cidadãos brasileiros, de maneira segura e controlada,
mantendo a privacidade, integridade e auditabilidade do acesso a essas informações.
Esses dados são recuperados através do CPF (Cadastro de Pessoa Física) ou (Cartão
Nacional de Saúde) CNS do cidadão;

● Localização: A API de localização foi integrada a plataforma para recuperar o
endereço do usuário no momento do seu cadastro através do seu CEP;

● CNES: A base do Cadastro Nacional de Estabelecimentos de Saúde foi utilizada para
padronizar e identificar o estabelecimento de saúde dos profissionais de saúde que
atendem o paciente com ELA e utilizam a plataforma;

● CBO: A base de dados da Classificação Brasileira de Ocupações foi utilizada
padronizar e identificar a ocupação dos usuários que utilizam a plataforma;

● CID-10: A base de dados da Classificação Internacional de Doenças (versão 10) foi
utilizada como terminologia para padronizar e identificar as possíveis comorbidades
dos pacientes;

● Medicamentos: A base de dados de medicamentos foi utilizada para padronizar e
identificar os medicamentos e substâncias ativas de acordo com a Agência Nacional
de Vigilância Sanitária (ANVISA) e que podem compor o receituário do paciente.

O “Gerenciamento Operacional” e a “Segurança” são componentes transversais,
presentes em todo o sistema com funcionalidades específicas presentes em toda arquitetura. O
principal objetivo desses componentes consistem em garantir a privacidade, autenticidade,
integridade e confiabilidade da plataforma. O componente de segurança conta com uma rede
blockchain para promover a interoperabilidade e a segurança de acesso aos dados inseridos na
plataforma. No componente de Gerenciamento operacional, foram desenvolvidos serviços de
Logs e Exceções. O serviço de Logs armazena as principais ações realizadas na arquitetura
com o intuito de garantir a rastreabilidade das operações realizadas. Por outro lado, o serviço
de Exceções assegura um tratamento apropriado para falhas ocorridas nos componentes ou
funcionalidades da arquitetura, seja por erro ou exceção. Nessas circunstâncias, e-mails
contendo mensagens padrão do erro são enviados ao suporte técnico, promovendo agilidade e
eficácia na resolução dos problemas.

A visão geral e os requisitos do Registro Nacional da ELA e do Prontuário Eletrônico
para pacientes com ELA, bem como a rede blockchain utilizada serão detalhados nas seções
5.1.2, 5.1.3 e 5.1.4, respectivamente.

O Registro Nacional da ELA e o PEP ELA foram desenvolvidas seguindo o padrão
arquitetural Model-View-Controller (MVC), que estrutura a aplicação em três camadas
interconectadas, cada uma com responsabilidades específicas. A camada Model é responsável
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pela parte lógica de acesso e manipulação dos dados, funcionando como uma ponte entre a
aplicação e a base de dados. A camada View é responsável pela interação com o usuário com
o sistema, apresentando dados de maneira compreensível ao usuário. Por último, a camada
Controller funciona como um mediador entre a View e a Model. Esta camada é responsável
por processar todas as solicitações do usuário, transmitindo os comandos da View para a
Model. Em resposta, recebe os dados processados da Model e os envia de volta à View para
serem apresentados ao usuário (Sharan 2015).

5.1.1 Tecnologias utilizadas

O backend do Registro Nacional Brasileiro da ELA faz uso do framework PHP
Laravel, utilizado para a implementação de uma REST API, que consiste em conjunto de
regras definidas para que as aplicações e serviços se conectem e comuniquem entre si. A
aplicação do frontend se conecta a essa REST API e renderiza os dados através da biblioteca
ReactJS, utilizada para a construção de interfaces de usuário. A persistência dos dados é feita
com o PostgreSQL, um poderoso sistema de gerenciamento de banco de dados relacional. A
modelagem do banco de dados utilizado no Registro Nacional está disponível como Apêndice
B.

O backend do PEP ELA faz uso do Node.js, um ambiente de tempo de execução
utilizado para executar código JavaScript fora do navegador. Semelhante ao Registro
Nacional, a aplicação do frontend se conecta a essa REST API e utiliza biblioteca ReactJS
para a construção de interfaces de usuário. A persistência dos dados também é feita com o
PostgreSQL. A modelagem do banco de dados utilizado no PEP ELA está disponível como
Apêndice D.

5.1.2 Registro Nacional Brasileiro da ELA

O processo de planejamento do Registro Nacional Brasileiro da ELA teve início no
segundo semestre do ano de 2019, com o objetivo inicial de reunir dados de incidência e
prevalência da ELA no Brasil. Inicialmente foi realizada uma revisão sistemática com o
objetivo de compreender a estruturação e arquitetura dos registros eletrônicos para doença do
neurônio motor em todo o mundo (Barbalho et al. 2021). Paralelo à esse conhecimento obtido
na literatura, foram realizadas as etapas de planejamento e desenvolvimento com entrevistas e
reuniões contando sempre com a presença dos stakeholders (partes interessadas). Essa etapa
foi realizada em parceria com as equipes de médicos neurologistas de centros considerados
referência da ELA no Brasil, tais como: Hospital Universitário Onofre Lopes da Universidade
Federal do Rio Grande do Norte, Faculdade de Medicina da Universidade de São Paulo e
pelos membros da Academia Brasileira de Neurologia (ABN). Essas reuniões aconteciam de
maneira periódica para sugestões e validação dos requisitos e também para a elaboração de
um Conjunto Mínimo de Dados (CMD) com as principais variáveis que devem ser
consideradas para a coleta. Nesse momento, é importante ressaltar que o Registro Nacional
não se trata de um prontuário eletrônico de pacientes, mas de um registro epidemiológico de
abrangência nacional.



31

A partir de todo conhecimento teórico e prático adquirido, foram identificados
requisitos essenciais para o desenvolvimento do registro, destacando a funcionalidade de
acesso à plataforma e o processo de coleta de dados. Para ambas as funcionalidades, a
plataforma foi estruturada em dois módulos: (1) módulo do médico, que permite que o
médico acesse e faça o registro dos pacientes na plataforma; e, (2) módulo do paciente, ou
Autorrelato, que permite que o próprio paciente acesse e faça a inserção dos seus dados na
plataforma (descritos na seção 5.1.2.1 e 5.1.2.2, respectivamente). Além disso, foram
definidos os principais componentes necessários para o funcionamento adequado da
plataforma, como mostra a Figura 5.2.

Figura 5.2: Visão geral do Registro Nacional Brasileiro da ELA

O componente de “Acompanhamento dos casos” foi desenvolvido com o intuito de
reunir todas as ações associadas aos registros de pacientes com ELA na plataforma, as quais
podem ser realizadas tanto por médicos quanto pelos próprios pacientes. Com isso, é possível
visualizar com precisão a quantidade de pacientes já cadastrados, classificando-os pelo tipo de
registro. Além disso, é possível também visualizar os detalhes de cada paciente e, quando
necessário, atualizar seus casos.

O componente de “Gerenciamento de Acessos” foi desenvolvido para gerenciar os
profissionais de saúde que desejam acessar a plataforma e inserir novos registros. Este
componente auxilia na validação das credenciais de acesso desses profissionais, garantindo
que apenas usuários autorizados por outros usuários pré-existentes possam acessar a
plataforma.
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O componente “Gerenciamento do autorrelato” tem como objetivo processar os
autorretratos cadastrados e encaminhá-los para a homologação. Durante este processamento, é
verificado, com base nos dados fornecidos, se esse paciente já foi registrado na plataforma.
Este componente auxilia na redução de registros duplicados e, consequentemente, na
diminuição da super notificação. Mais detalhes sobre o funcionamento deste componente
podem ser encontrados na seção 5.1.2.2.

O componente de “Motor de Negócio” foi desenvolvido para estruturar as regras de
negócio definidas e conectá-las aos dados provenientes de todos os componentes já
estabelecidos. E, por fim, a “Lógica de Acesso aos Dados” é o componente que se comunica
diretamente com o banco de dados e manipula os dados da plataforma. Ou seja, esse
componente é responsável por definir a lógica para armazenar e recuperar os dados na base de
dados.

Em relação aos aspectos de segurança de informação e acesso aos dados dos pacientes,
a plataforma adere e respeita as diretrizes descritas pela Lei Nº 13.709, denominada LGPD do
Brasil (Brasil 2018). Seu principal objetivo é garantir a privacidade e os direitos dos titulares
de dados pessoais, cumprindo as normas legais e éticas em relação à proteção dos dados dos
usuários. Como forma de impedir a identificação e proteger os dados sensíveis do paciente,
todos os dados de identificação são anonimizados e utilizados códigos identificadores para
referenciá-los dentro das funcionalidades. Para controlar o compartilhamento das informações
do paciente, a sua visualização e edição fica restrita apenas aos médicos que pertencem ao
mesmo estabelecimento de saúde do médico que o inseriu na plataforma.

Além disso, para a inclusão dos dados na plataforma, os pacientes e médicos devem
concordar com os termos de uso e de anuência que são incluídos no decorrer das etapas de
auto cadastro na plataforma, no registro de um novo paciente e preenchimento do autorrelato.
Antes de conceder os seus dados, cada paciente, do registro e do autorrelato, disponibiliza a
autorização para participar do registro através da assinatura do Termo de Consentimento Livre
e Esclarecido (TCLE). O TCLE é um documento necessário para garantir que os pacientes
tenham informações claras e precisas sobre a finalidade e o uso dos seus dados, bem como
sobre os possíveis riscos e benefícios envolvidos na coleta e no processamento desses dados,
assegurando que ele pode recusar a participação no estudo ou retirar o seu consentimento a
qualquer momento.

5.1.2.1 Módulo do Médico

O módulo do médico neurologista foi desenvolvido para que a coleta de dados dos
pacientes com ELA seja realizada através de consultas rotineiras com médicos, que atuam
tanto na rede pública quanto na privada, que têm acesso à plataforma do Registro Nacional
Brasileiro da ELA. Dessa forma, é necessário que o médico, para adicionar o registro de um
novo paciente, seja cadastrado na plataforma e tenha permissão para executar ações na
plataforma. Para isso, o próprio médico realiza o seu auto cadastro na plataforma,
adicionando seus dados de identificação e de login. Após esse autocadastro, uma equipe
gestora do Registro Nacional Brasileiro da ELA, formada por profissionais que já possuem
cadastro, analisa esses dados para a validação da conta do usuário. Essa etapa de validação do
cadastro foi implementada para evitar que usuários não autorizados tenham acesso às ações e
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dados do registro. Com o cadastro validado, o usuário pode acessar a plataforma e as suas
funcionalidades. Logo após o login, o usuário tem acesso a lista de pacientes que foi
adicionado ao registro pelo próprio usuário ou por usuários do mesmo estabelecimento de
saúde (Figura 5.3), além de outras funcionalidades disponíveis, tais como: ver dados do
paciente, preencher formulário de follow up e cadastrar novo paciente.

Figura 5.3: Tela do Registro Nacional após o login do usuário médico.

Na funcionalidade de registro de um novo paciente, o usuário médico preenche uma
série de perguntas contendo dados pessoais, clínicos e de acompanhamento da evolução da
doença referente ao paciente (Figura 5.4). Pensando na experiência do usuário e para evitar
telas com grande quantidade de perguntas a serem respondidas, esse formulário foi dividido
em cinco etapas, como mostra a Figura 5.4. Antes de inserir qualquer dado no sistema, o
paciente deve ler e aceitar o TCLE, indicando que está de acordo em participar e fornecer os
seus dados para a plataforma. As etapas 2, 3 e 4 coletam dados de identificação pessoal e
clínicos, respectivamente. A etapa 5 é opcional e coleta dados sobre a evolução da doença.
Após preencher todos os dados obrigatórios do formulário (disponível no Apêndice A), o
médico salva os dados do paciente, inserindo-os no banco de dados do Registro Nacional.

Ao inserir um paciente na plataforma, é gerado uma chave única de identificação com
os dados do paciente. Essa chave é utilizada para impedir que outro médico insira o mesmo
paciente duas ou mais vezes na plataforma. Os dados de identificação do paciente são
coletados para evitar a duplicidade de cadastro. É válido ressaltar ainda que esses dados são
armazenados de maneira criptografada e são protegidos pela LGPD, que regulamente a
segurança e anonimização de dados sensíveis do paciente.

Outra importante funcionalidade disponível para o usuário médico é o preenchimento
do formulário de acompanhamento, chamado de formulário de Follow Up. Esse formulário
fica habilitado para que o médico o preencha a cada 3 meses (período indicado no PCDT da
ELA para consulta do paciente) de maneira opcional e tem como finalidade registrar e avaliar
a progressão da doença em cada paciente. Esses dados são considerados importantes para
visualizar o histórico da doença em cada paciente. O principal critério para a avaliação da
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progressão da doença é Revised Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale
(ALSFRS-R), que é considerado o padrão-ouro para medir a progressão da ELA. Seus
critérios consistem em uma série de doze perguntas administradas pelo médico, as quais
avaliam atividades funcionais básicas, como comer, andar, vestir-se e respirar.

Figura 5.4: Tela de cadastro de um novo paciente no Registro Nacional

5.1.2.2 Módulo do paciente

A notificação de casos da ELA no Brasil ainda se caracteriza como não obrigatória.
Como consequência, a concentração de informações sobre os casos de pacientes com ELA no
país torna-se ainda mais complexo e desafiador. Dessa forma, o módulo de autorrelato
desenvolvido no Registro Nacional surge com uma estratégia complementar para alcançar o
maior número de registros de pacientes com ELA em todo o território brasileiro.

O módulo do autorrelato foi desenvolvido para permitir que o próprio paciente
contribua com a pesquisa e insira seus dados na plataforma. Primeiramente, o paciente ou
cuidador/responsável realiza o autocadastro, gerando um usuário com acesso ao sistema. Em
seguida, após a verificação do e-mail informado o usuário poderá acessar a plataforma para
inserir os seus dados. O formulário do autorrelato foi dividido em quatro etapas. Na primeira
etapa, o paciente aceita o TCLE, documento que indica que o paciente aceita participar da
pesquisa e disponibilizar os seus dados. Logo após concordar com os termos do TCLE, o
paciente preenche uma série de formulários contendo dados de identificação (etapa 2),
clínicos (etapa 3) e sobre o tratamento (etapa 4), semelhante ao registro feito no módulo do
médico (Figura 5.5). Dentre as informações solicitadas para o preenchimento pelo paciente, o
campo para a inserção do laudo é um dos principais atributos para a comprovação do
diagnóstico da ELA durante a homologação do autorrelato. É a partir da análise desse laudo,
que a equipe de médicos vai concluir que, de fato, aquele paciente foi diagnosticado com
ELA e que os dados farão parte do registro.
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Figura 5.5: Tela de cadastro do autorrelato realizado pelo paciente na plataforma do registro

As informações inseridas pelo paciente passam por um fluxo de validação, de forma
que um comitê de médicos cadastrados no registro é responsável por analisar os autorrelatos e
adicioná-los na plataforma. Essa estratégia foi adotada para evitar a inclusão de dados de
pessoas que não foram diagnosticadas com ELA, gerando super notificação. Referente a esse
processo de validação, apresentado na Figura 5.6, o médico do comitê pode homologar o
autorrelato do paciente, que indica que os dados serão incluídos no banco de dados, ou
descartá-los, que indica que aquelas informações não serão incorporadas no banco de dados
na plataforma. Além dessas duas ações, o médico pode deixar o autorrelato do paciente em
um status ‘Pendente’, representando que o formulário possui dados incompletos ou incorretos.
Neste último caso, é possível entrar em contato com o paciente e solicitar que ele corrija esses
dados antes de finalizar a homologação. Na funcionalidade de homologação dos autorrelatos é
permitido adicionar um comentário em cada um deles, para justificar a retirada da pesquisa,
ou ainda, para deixar alguma observação que poderá ser visualizada por outros médicos do
comitê.

Figura 5.6: Fluxo de homologação dos dados inseridos pelo paciente no autorrelato

Adaptado de Barbalho et al. (2023)
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Ao criar uma conta do usuário paciente para realizar o autorrelato na plataforma,
também é gerado uma chave única de identificação com os dados do paciente. Essa chave é
utilizada para evitar duplicidade de pacientes tanto do autorrelato como também do registro
feito pelos médicos. Antes de adicionar o autorrelato na base de dados para a validação do
comitê, o sistema utiliza algoritmos que verificam, por meio dos dados de identificação, a
existência desse paciente na base de dados do registro. Caso o algoritmo encontre a repetição
dos dados, o autorrelato do paciente não é adicionado novamente na base de dados. Essa
verificação é realizada também em casos que o paciente realiza primeiro o autorrelato e
depois é cadastrado pelo médico no registro e em situações que outro médico realiza o
cadastro de um paciente já inserido no sistema. Dessa forma, o registo evita a coleta de dados
duplicados, o que contribui para uma análise mais precisa e íntegra sobre os casos de ELA no
Brasil.

5.1.2.3 Utilização do Registro Nacional em ambiente real

A plataforma do Registro Nacional Brasileiro da ELA foi lançada em agosto de 2021
em parceria com o Ministério da Saúde e Ministério da Ciência e Tecnologia do Brasil. Após
o seu lançamento, foram realizadas ações de divulgação1 para maior adesão de médicos
neurologistas e pacientes com ELA. Atualmente, a plataforma está disponível em uma página
web, de acesso público (disponível em: <https://revelanos.lais.ufrn.br/>), que pode ser
acessada e utilizada livremente por qualquer pessoa que atenda aos níveis de permissões de
acesso. Na página inicial do registro são disponibilizadas informações sobre o projeto
RevELA, com detalhes sobre o estudo, acesso a manuais de utilização do sistema para os
médicos e pacientes, exibição da listagem de centros parceiros e um mapa com a distribuição
de pacientes já cadastrados na plataforma por estados do Brasil.

Os dados referentes aos pacientes diagnosticados com ELA no Brasil que foram
devidamente cadastrados na plataforma ainda não retratam o cenário epidemiológico real do
país. Isso ocorre principalmente pela falta de adesão dos profissionais de saúde ou
desconhecimento de muitos pacientes sobre a plataforma. Porém, mesmo com essas
limitações já é possível visualizar alguns indicadores de acordo com os dados armazenados no
Registro Nacional. Em todo o Brasil, no período de agosto de 2021 a agosto de 2023, foram
realizados 485 registros de pacientes com ELA, no qual 282 foram registrados por médicos
neurologistas

e 203 foram registrados pelos próprios pacientes (autorrelato). O centro de referência
em ELA localizado no Estado do Rio Grande do Norte, local onde a solução digital foi
desenvolvida, aderiu ao Registro Nacional como uma plataforma de notificação da doença e
realizou o cadastro dos pacientes que são acompanhados pela equipe. A Figura 5.7 mostra
dados sobre o Estado do Rio Grande do Norte.

1 Eventos de divulgação do Registro Nacional
1º Encontro RevELA Brasil
(http://igvb.org/blog/igvb-e-laboratorio-de-inovacao-tecnologica-da-ufrn-promovem-o-1o-encontro-revela-brasil/
)
Lançamento da plataforma Autorrelato
(https://www.youtube.com/watch?v=nXGNkXEaak4)
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Figura 5.7: Dashboard com dados dos pacientes com ELA no Rio Grande do Norte no
período de agosto de 2021 a agosto de 2023. Fonte: Registro Nacional da ELA

Diante dessa adesão, o Registro Nacional surge como uma ferramenta de apoio para o
conhecimento e tomada de decisão relacionada à ELA no Estado. Com análise realizada a
partir dos dados disponíveis no registro, os gestores públicos do Estado tiveram a iniciativa de
desenvolver políticas públicas para melhorar o atendimento e promover linhas de cuidados
mais adequadas e que proporcionem qualidade de vida aos pacientes com ELA.

5.1.3 Prontuário Eletrônico para Pacientes com ELA

O Prontuário Eletrônico para pacientes com Esclerose Lateral Amiotrófica (PEP ELA)
surgiu como uma resposta à necessidade de otimizar o acompanhamento clínico desses
indivíduos. Dada a complexidade da ELA, uma doença que afeta todas as funções corporais, o
cuidado dos pacientes requer uma abordagem multidisciplinar que contemple todos os
aspectos da condição. O acompanhamento realizado por uma equipe com diversos
profissionais de saúde é fundamental para melhorar a qualidade de vida dos pacientes com
ELA e gerenciar eficientemente os múltiplos aspectos da doença. Conforme discutido em
capítulos anteriores, embora existam RES que auxiliam no acompanhamento de diversas
doenças, até a realização deste trabalho, não existia um RES específico para o monitoramento
de pacientes com ELA no Brasil.

Para compreender a realidade do acompanhamento dos pacientes, os desafios
predominantes e as dificuldades relacionadas aos SIS empregados nesse processo, uma série
de reuniões, estudos etnográficos e questionamentos foram realizados junto à equipe
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multidisciplinar do ambulatório de ELA no estado do Rio Grande do Norte. Inicialmente, foi
realizado um estudo observacional no ambiente hospitalar para compreender o fluxo do
acompanhamento, identificar os principais usuários, definir requisitos e as informações
essenciais para o desenvolvimento da plataforma. Em paralelo, foram realizadas entrevistas
para entender o cenário atual na perspectiva dos profissionais de saúde.

Como resultado dessa etapa, os profissionais apontaram que as ferramentas e sistemas
disponíveis atualmente para o acompanhamento dos pacientes apresentam deficiências e
necessitam de melhorias e ajustes que reflitam a realidade da doença. Foi relatado também
que atualmente, não é possível visualizar, de maneira clara e rápida, os indicadores de
progressão da doença, uma necessidade crucial para acompanhamento dos pacientes.

Ainda em relação às dificuldades encontradas com o uso das ferramentas e SIS atuais,
os profissionais de saúde relataram a ausência de dados estruturado com um CMD a serem
coletados durante as consultas, a ausência de um sistema de compartilhamento de dados em
tempo real com a equipe multidisciplinar, e a dificuldade em visualizar rapidamente a
progressão do estado de saúde do paciente. Com base nesses relatos, foi possível identificar
requisitos e funcionalidades cruciais para um PEP voltado especificamente para pacientes
com ELA. Entre elas estão: a facilidade para inserir dados do paciente, a praticidade no
acesso e no acompanhamento da evolução do paciente, a possibilidade de visualização de
indicadores dos pacientes de acordo com os dados coletados em consultas anteriores e a
capacidade de compartilhar informações do paciente entre os membros da equipe de saúde
para auxiliar na tomada de decisão.

Além de conhecer as dificuldades enfrentadas e os principais requisitos para o PEP
ELA, durante esse período foi elaborado o CMD para a estruturação e organização das ações
relacionadas à coleta dos dados dos pacientes. É importante lembrar que o CMD foi elaborado
por cada especialidade da equipe multidisciplinar. Com esse documento elaborado, foi
possível perceber que algumas informações são requeridas por diversas especialidades no
momento da consulta, onde, sem o compartilhamento adequado, o paciente necessita
responder várias vezes a mesma pergunta. Essa situação reforça a importância do
desenvolvimento de um PEP eficiente para evitar tais redundâncias e melhorar a experiência
tanto do profissional de saúde como também do paciente. É importante ressaltar que para este
trabalho, foi implementado apenas o CMD definidos pelos neurologistas. O CMD utilizado
está detalhado no documento do modelo da informação disponível no Apêndice C. Após as
reuniões realizadas para o conhecimento dos principais problemas e necessidades dos
profissionais de saúde que atuam em um ambulatório da ELA, foi possível destacar as
características e requisitos primordiais para a plataforma proposta. Assim como no Registro
Nacional, o PEP ELA também foi estruturado em dois módulos principais: o módulo do
profissional de saúde e o módulo do paciente. Os componentes existentes na plataforma são
apresentados na Figura 5.8.

A interface do usuário é formada por vários componentes que refletem as
funcionalidades do sistema disponíveis para os usuários, que são:

● Gestão de acompanhamento dos pacientes: este componente consolida todas as
funcionalidades que permitem ao profissional de saúde acompanhar o histórico clínico
do paciente, baseado em dados coletados e registrados durante as consultas e em
momentos oportunos. Este componente é encarregado de estruturar o cadastro do
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paciente, registrar consultas (abrangendo várias especialidades), solicitar exames,
prescrever medicamentos e outras tarefas, tudo organizado de forma a possibilitar uma
recuperação de informações armazenadas de forma rápida e eficiente.

● Consentimento de acesso aos dados: este componente é responsável por administrar o
acesso e as solicitações de acesso referente aos dados do paciente, e o profissional de
saúde detém a permissão apropriada para acessar tais informações.

● Gestão de agendamentos: este componente é responsável por organizar o agendamento
de consultas, o que otimiza a organização e sincronização das consultas, bem como a
visualização do seu status.

● Escalas especializadas: este componente reúne e disponibiliza formulários de escalas
personalizadas utilizados no acompanhamento dos pacientes com ELA. Quando
necessário, o componente gera resultados automáticos de acordo com as respostas
concedidas em cada formulário.

● Histórico de ações: este componente armazena todas as ações realizadas pelos
usuários do PEP ELA, o que permite a transparência de acessos, ações e permissões
concedidas.

● Documentos e anexos: este componente foi desenvolvido para reunir documentos
referentes aos pacientes, no qual é possível emitir um documento (atestado, laudo, etc)
ou anexar documentos ao prontuário do paciente. Isso permite o acesso rápido e de
maneira organizada aos documentos do paciente.

● Gestão de alertas: este componente é responsável por monitorar situações incomuns
que possam ocorrer (relacionadas aos pacientes ou ao funcionamento do sistema) e
enviar notificações automáticas sobre situações importantes ou críticas que merecem
atenção.

● Painel de indicadores: Este componente é responsável por gerenciar e disponibilizar os
indicadores que proporcionam uma visão geral dos dados armazenados no PEP ELA.
Esse componente pode auxiliar no acompanhamento dos casos e na tomada de
decisão.

Semelhante ao Registro Nacional, o PEP ELA também conta com os componentes de
“Motor de Negócio” e a “Lógica de acesso aos dados”, com as mesmas responsabilidades. O
componente “Processamento de dados” foi desenvolvido com o objetivo de auxiliar no na
criação dos painéis de indicadores e no gerenciamento de alertas do sistema. Esse
componente executa comandos para interagir com a “Lógica de acesso aos dados” e buscar
dados requisitados. Ainda nesse componente, é realizada uma manipulação de dados com o
intuito de gerar alertas e indicadores.

Em relação aos aspectos de segurança e acesso aos dados dos pacientes, o PEP ELA é
uma plataforma aderente e que respeita as diretrizes descritas pela LGPD (Brasil 2018). Para
mais transparência e controle no compartilhamento dos dados do paciente, a visualização e
edição fica restrita apenas aos profissionais de saúde que têm autorização para tal. Quando o
paciente faz o seu próprio cadastro na plataforma, a autorização de acesso é concedida pelo
próprio paciente. A solicitação e acesso aos dados do paciente serão detalhadas na seção
5.1.3.1 e 5.1.3.2.
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Figura 5.8: Visão geral PEP ELA

5.1.3.1 Módulo do profissional de saúde

Esse módulo foi desenvolvido para permitir que profissionais de saúde tenham acesso
à plataforma e possam executar ações para melhorar o acompanhamento clínico dos pacientes
com ELA.

● Cadastro do profissional de saúde

Para ter acesso a plataforma, é necessário que o usuário profissional de saúde faça o
seu cadastro na plataforma. Esse cadastro será realizado através da integração com sistema
Saúde Aberta para Interatividade e Aprendizagem (Sabiá) (Carvalho et al. 2020). Para isso, o
profissional de saúde acessa o PEP ELA no módulo de profissional de saúde e seleciona a
opção de “Criar conta” (Apêndice E, Figura E.2), onde o usuário será direcionado para a
página do Sabiá. Após criação de conta no Sabiá, o usuário poderá realizar o login e acessar o
PEP ELA pela primeira vez. Caso já tenha cadastro no Sabiá, o usuário poderá realizar o
login no sistema sem a necessidade de realizar novamente o cadastro no Sabiá.

No primeiro acesso, o usuário é direcionado para a tela de “Continuação do cadastro”.
Nesse momento, o PEP ELA recupera do Sabiá todos os dados referente ao usuário que
realizou o login. Os dados que não forem recuperados pelo Sabiá devem ser preenchidos pelo
próprio usuário. Somente após o preenchimento de todos os dados obrigatórios, o usuário
pode acessar o sistema. Mesmo com o cadastro do profissional de saúde concluído, o usuário
não tem acesso aos dados armazenados no prontuário eletrônico. Para acessar os dados do
PEP ELA de um estabelecimento de saúde específico, o usuário deverá solicitar acesso e
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esperar que essa solicitação seja homologada por outro profissional de saúde do
estabelecimento que tenha permissão para isso.

Cada usuário só poderá ter uma conta no PEP ELA. A partir dessa conta criada, o
profissional pode solicitar vínculos aos estabelecimentos de saúde que deseja ter acesso. A
verificação de duplicidade de contas será realizada por meio do CPF do usuário, através do
Sabiá. Os profissionais de saúde, gestores e administradores do sistema só terão acesso à
plataforma através do Sabiá. Após o primeiro acesso e com o cadastro já finalizado, o usuário
será direcionado para a tela de vínculos.

● Solicitação de vínculo

Após realizar o login e preencher os dados obrigatórios do perfil, o usuário poderá
solicitar vínculos para acessar o PEP ELA de diferentes estabelecimentos de saúde. Essa
funcionalidade foi desenvolvida para evitar a criação de diferentes contas em diversos
estabelecimentos de saúde, levando em consideração que o usuário profissional de saúde pode
ter vínculos em mais de um estabelecimento de saúde. Dessa forma, para ter acesso ao PEP
ELA de um determinado estabelecimento de saúde, o profissional solicita um vínculo
indicando a sua profissão ou perfil profissional (médico, nutricionista, etc) que exerce, e o
estabelecimento de saúde que deseja ter acesso. A Figura 5.9 simula a tela de um profissional
de saúde que tem alguns vínculos ativos, inativos e aguardando homologação.

Figura 5.9: Tela de vínculos do PEP ELA

Para que o usuário tenha acesso ao PEP ELA, o seu vínculo solicitado precisa ser
homologado por outro usuário daquele estabelecimento de saúde. Essa funcionalidade foi
desenvolvida com o intuito de aumentar o nível de segurança, promover a rastreabilidade e
transparência no acesso aos dados do PEP. Um usuário já homologado de um determinado
estabelecimento de saúde e com a permissão de administrador tem acesso a uma lista de
usuários que solicitaram vínculo para acessar o prontuário daquele estabelecimento (Apêndice
E, Figura E.19). O usuário com essa permissão é responsável por analisar os dados do usuário
que solicitou o vínculo para realizar a homologação ou não. O usuário com permissão de
administrador também poderá inativar o vínculo de algum usuário já homologado. Todas as
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ações realizadas nessa funcionalidade serão armazenadas no banco de dados com log da
plataforma para que os usuários tenham mais transparência de acessos e ações realizadas na
plataforma. Uma vez homologado, o usuário pode ter acesso ao PEP daquele estabelecimento
de saúde.

Com o cadastro na plataforma e o vínculo homologado, o usuário profissional de
saúde pode acessar os dados as funcionalidades do PEP ELA, tais como: cadastrar paciente,
realizar consulta, solicitar exames, prescrever medicamentos, registrar escalas personalizadas,
solicitar acesso ao histórico clínico de uma paciente, visualizar histórico clínico do paciente,
anexar documentos, gerenciar vínculos, visualizar consultas realizadas, visualizar indicadores
do casos de ELA, realizar o agendamento de consultas. As telas referentes a essas
funcionalidades estão disponíveis no Apêndice E.

● Cadastro do paciente

Para realizar a consulta do paciente, principal funcionalidade da plataforma, é
necessário realizar o cadastro do paciente. Esse cadastro é realizado apenas uma vez e pode
ser feito por qualquer profissional de profissional de saúde que tenha vínculo com algum
estabelecimento ou pelo próprio paciente (detalhado na seção 5.1.2.2).

No módulo do profissional de saúde, antes de realizar o cadastro de um novo paciente,
o usuário pode verificar se o paciente já possui cadastro através da pesquisa na listagem de
paciente (pesquisando por nome, CPF ou CNS). Outra forma de fazer essa verificação é no
momento do cadastro, onde o usuário informa o CPF ou o CNS do paciente e a plataforma faz
a verificação. Caso o paciente já tenha sido cadastrado, o usuário será informado quem
realizou o cadastro e os dados de identificação do paciente. Além de verificar se o paciente já
foi cadastrado no PEP ELA, a plataforma também verifica se o paciente foi cadastrado no
Registro Nacional da ELA. Nessa situação, o PEP ELA, envia uma requisição no padrão
REST para o barramento RevELA com os dados de identificação do paciente. O Registro
Nacional recebe a requisição, verifica se existe algum paciente cadastrado com aqueles dados.
Caso exista, o Registro responde a requisição enviando um JSON com os dados solicitados
para o PEP ELA. Ao receber esses dados, o PEP ELA realiza uma manipulação para
armazená-lo de acordo com a modelagem da plataforma. Os dados ausentes deverão ser
preenchidos manualmente.

Caso o paciente não possua cadastro no Registro Nacional nem no PEP ELA, o
usuário deve prosseguir preenchendo os dados obrigatórios do paciente. Nessa situação, o
PEP ELA realiza a integração com a RNDS, enviando uma requisição no padrão REST
através motor de interoperabilidade e integração. A API da RNDS realiza a autenticação da
requisição e verifica os dados solicitados. Posteriormente, a RNDS retorna a requisição
enviando um JSON com os dados solicitados pelo PEP ELA. Ao receber esses dados, o PEP
ELA realiza uma manipulação para armazená-lo de acordo com a modelagem da plataforma.
O cadastro do paciente finaliza com o preenchimento dos dados obrigatórios. Esse cadastro é
realizado apenas uma vez, mas pode ser atualizado posteriormente. A Figura 5.10 apresenta
um fluxo da funcionalidade do cadastro do paciente no PEP ELA realizada pelo profissional
de saúde.
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Nessa funcionalidade de cadastro do paciente foi realizada uma prova de conceito
onde os dados do paciente são enviados para a uma rede blockchain com o intuito de
promover o compartilhamento seguro e interoperabilidade dos dados do paciente (detalhado
na seção 5.1.4).

Figura 5.10: Fluxo do cadastro do paciente realizado pelo profissional de saúde

● Consulta do paciente com ELA

A consulta do paciente pode ocorrer de forma multidisciplinar ou com apenas uma
especialidade. De maneira multidisciplinar, diversos profissionais participam da consulta
(Apêndice E, Figura E.17). Cada especialidade tem a sua rota com funcionalidades
específicas para o seu perfil do seu vínculo atual. Essa funcionalidade foi estruturada de
acordo com a necessidade de cada especialidade da equipe de profissionais de saúde que
atuam no acompanhamento da ELA.

Para realizar a consulta, é necessário o preenchimento de um formulário contendo
dados do histórico clínico e epidemiológico relacionado ao paciente, tais como: data do
primeiro sintoma, sinais e sintomas, antecedentes pessoais, comorbidades, medicamentos em
uso, alergias, entre outros (as informações coletadas estão detalhadas no Apêndice C, na seção
2.1). Esses dados são considerados importantes para o acompanhamento da evolução da
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doença e para geração de alertas, servindo de parâmetro para as consultas posteriores. Esse
formulário só pode ser preenchido uma vez, podendo ser atualizado quando necessário, por
médicos neurologistas, pois possui questionamentos que requer conhecimento sobre aspectos
neurológicos (Apêndice E, Figura E.10).

Após o preenchimento deste formulário, todas as especialidades podem realizar
consultas. A Figura 5.11 simula a tela de uma consulta realizada pelo médico neurologista. O
CMD utilizado nesta tela está disponível no Apêndice C (seção 2.2). Quando a consulta
acontece de maneira multidisciplinar, os profissionais que estão na consulta conseguem
visualizar os dados coletados pelas especialidades presentes. Dessa forma, o
compartilhamento em tempo real dos dados clínicos acontece de forma segura e eficiente, o
que auxilia na tomada de decisão em todas as especialidades (Apêndice E, Figura E.17).

Figura 5.11: Tela de consulta do neurologista do PEP ELA

Além disso, o PEP ELA é capaz de processar os dados gerando indicadores ou alertas
do paciente durante a consulta. Por exemplo, quando um médico prescreve um medicamento,
o módulo de processamento de dados verifica se aquele paciente informou se tem alergia às
substâncias daquele medicamento prescrito. Outras informações como, velocidade de
progressão da doença, evolução do peso, entre outros, são gerados automaticamente de acordo
com os dados da consulta atual e consultas anteriores (Apêndice E, Figura E.18). Essa
funcionalidade evita possíveis erros nas decisões relacionadas aos pacientes com ELA.

5.1.3.2 Módulo do paciente

Esse módulo foi desenvolvido com o intuito de garantir que o paciente tenha acesso e
seja proprietário dos seus dados clínicos. Além disso, o paciente pode visualizar suas
consultas agendadas, ter acesso a solicitação de exames, prescrição de medicamentos,
documentos e anexos e escalas personalizadas. As telas do PEP ELA referente a essas
funcionalidades estão disponíveis no Apêndice E. Para ter acesso a plataforma, o paciente terá
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que realizar o seu cadastro. Se o cadastro já tiver sido feito pelo profissional de saúde, o
paciente pode criar sua conta e recuperar as informações já cadastradas.

● Cadastro do paciente

Diferente do módulo do profissional de saúde, o paciente não precisa ter conta no
Sabiá para acessar a plataforma. Suas credenciais são armazenadas na própria plataforma com
a criação de login e senha (Apêndice E, Figura E.26). O processo de cadastro do paciente
neste módulo é realizado em quatro etapas e é semelhante ao cadastro realizado pelo
profissional de saúde, porém, não existe integração com a RNDS. Na primeira etapa, o
paciente informa o seu CPF ou CNS para verificar se já foi cadastrado. Caso o paciente já
tenha cadastro, o PEP ELA retorna aos formulário da segunda (dados pessoais) e terceira
etapa (endereço) com os seus dados já preenchidos. O paciente pode verificar se os dados
estão atualizados/corretos e realizar alguma alteração, se necessário. Posteriormente, o
paciente indica suas credenciais para a criação de login e senha, assina os termos de condição
de uso e política de privacidade do PEP ELA. Ao finalizar, o paciente recebe um e-mail para a
validação da conta. Por fim, o paciente pode acessar a plataforma e ter acesso aos seus dados
(Apêndice E, Figura E.28).

● Permissão de acesso aos dados clínicos do paciente

Um dos objetivos do PEP ELA é promover a segurança e transparência no acesso aos
dados clínicos do paciente. Para isso, o paciente atua como proprietário dos seus dados
permitindo acesso apenas a usuários autorizados. Nesse sentido, o paciente decide quem vai
poder ter acesso aos seus dados. Essa funcionalidade foi desenvolvida com base no módulo
do cidadão da plataforma Conecte SUS. A Figura 5.12 apresenta a tela de gerenciamento de
acessos para que o próprio paciente autorize o acesso aos seus dados. Nessa tela, o paciente
tem as seguintes opções: i) deixar os seus dados totalmente privados, não permitindo que os
profissionais de saúde tenham acesso; ii) criar listas de permissões por estabelecimento de
saúde e/ou por vínculo do profissional de saúde; e, iii) permitir o acesso a todos os
profissionais de saúde que tenham conta no PEP ELA.

Os profissionais de saúde que ainda não têm acesso ao histórico clínico do paciente
também podem pedir autorização para ter acesso aos dados do paciente. Dessa forma, será
enviada uma notificação ao paciente informando os dados do profissional que deseja ter
acesso, podendo o usuário autorizar ou não. Quando o paciente não possui conta na
plataforma, os dados do paciente ficam sob responsabilidade do estabelecimento de saúde que
o paciente foi cadastrado. Dessa forma, os profissionais daquele estabelecimento de saúde
podem autorizar ou não o compartilhamento dos dados. É importante ressaltar que todas essas
ações ficam registradas no banco de dados.
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Figura 5.12: Tela de gerenciamento de acesso aos dados do paciente do PEP ELA

5.1.3.3 Validação do PEP ELA

Atualmente o produto mínimo viável (Minimum Viable Product - MVP) do PEP ELA
encontra-se desenvolvido apenas em ambiente de homologação. Nesse MVP foram
implementadas as principais funcionalidades definidas pelos médicos neurologistas que
compõem a equipe de acompanhamento dos pacientes com ELA. Dessa forma, esse MVP foi
validado por quatro neurologistas especialistas em paciente com ELA que fazem equipe
técnico-científica. Como o PEP ELA é uma plataforma multidisciplinar e está em constante
evolução, é necessário a realização de mais testes e etapas de validação para a implantação
em ambiente real. Quando for lançado em ambiente de produção, o PEP ELA pode ser
utilizado por qualquer estabelecimento de saúde que deseje acompanhar seus pacientes com
ELA. Ao ser implantado no hospital/ambulatório, a equipe médica poderá realizar o seu
cadastro e inserir os dados dos pacientes. Os pacientes diagnosticados com ELA também
poderão se cadastrar na plataforma para ter acesso aos dados referente ao seu histórico
clínico. Dessa forma, os pacientes poderão ter acesso às informações de cada
consulta/atendimento realizado pela equipe médica que também utilizam a plataforma. É
importante ressaltar que o paciente não é obrigado a ter uma conta na plataforma para ter o
acompanhamento.

5.1.4 Rede blockchain

Com o objetivo de promover a interoperabilidade e a segurança de acesso aos dados
dos pacientes, foi realizada a integração do PEP ELA com uma rede blockchain. A rede
blockchain utilizada foi desenvolvida com o framework Hyperledger Fabric. Foi utilizado o
algoritmo de consenso Raft (Huang et al. 2020), algoritmo padrão do framework utilizado.
Dessa forma, a rede blockchain pode ser utilizada por diversas aplicações que tenham
permissão para acessá-las.
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Para utilizar a rede blockchain, foi necessário realizar algumas configurações. Foi
emulado uma rede em Docker composta por um canal que contém os nós que irão interagir
com a rede. Nesse ambiente local, foram criados três nós para simular o uso da rede. Cada nó
(peer) da rede representa uma organização, nesse caso, estabelecimento de saúde, que possui
uma Autoridade de Certificação específica, que são responsáveis por emitir certificados
digitais (no formato x.509) para membros da organização. Os certificados emitidos serão
utilizados para permitir que as organizações realizem transações na rede.

Após a configuração da rede blockchain, é necessário estabelecer o bloco Gênesis,
também conhecido como bloco 0, que representa o primeiro bloco da cadeia. Sua
configuração contém informações críticas para o estabelecimento inicial da rede, como as
definições das organizações, as Autoridades de Certificação, os canais, os endereços dos nós e
as políticas de consenso. Este bloco tem papel fundamental na formação da rede, pois todas as
suas informações influenciam diretamente na criação dos blocos seguintes na cadeia. Ao
finalizar essa etapa de configuração, a rede blockchain torna-se apta para ser utilizada,
encontrando-se preparada para a integração com os smart contracts.

5.1.4.1 Smart Contracts - Chaincodes

Antes de conduzir transações na rede blockchain, é essencial estabelecer um conjunto
de regras executáveis que permitam transações nessa rede. Tais regras são identificadas como
contratos inteligentes (smart contracts). No Hyperledger Fabric, esse conjunto de smart
contracts é encapsulado em uma estrutura conhecida como chaincode, que é posteriormente
implantada na rede blockchain. Dessa forma, o chaincode encapsula a lógica de negócio
definida, permitindo a interação com o ledger de forma compartilhada e controlada.

Escrita em uma linguagem de programação, a chaincode é executada nos nós de rede
durante as transações, oferecendo validação, imutabilidade e capacidade de atualização
conforme a necessidade. Sua função primordial é assegurar que todas as transações estejam
em conformidade com as regras preestabelecidas, o que eleva a segurança e transparência dos
dados manipulados na rede. Deste modo, o chaincode atua como um controlador de
integridade e confiabilidade no contexto da blockchain.

No contexto da plataforma RevELA, foi desenvolvido um smart contract em Node.js,
para interação da rede blockchain com o PEP ELA. O smart contract desenvolvido tem como
objetivo permitir a escrita e leitura de dados do cadastro do paciente na blockchain. O
contrato é composto pelos dados referentes à identificação do paciente, que são considerados
importantes para a utilização em outras aplicações. A estrutura essencial para o contrato é
apresentada na Figura 5.13. Quando definido, a chaincode é inserida na blockchain para a
execução das transações.

5.1.4.2 Integração com o PEP ELA

A comunicação entre o backend do PEP ELA (desenvolvido em Node.js) e o
Hyperledger Fabric acontece por meio do “Fabric SDK for Node.js”. A primeira etapa
consiste em instalar o pacote do “Fabric SDK for Node.js” na camada do backend do PEP
ELA. Posteriormente, a conexão é estabelecida fornecendo informações como os endereços
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dos peers (nós) da rede, certificados de autenticação, chaves privadas e outros detalhes
necessários para se autenticar e interagir com a rede. A Figura 5.14 ilustra o fluxo do
funcionamento da blockchain.

Figura 5.13: Estrutura do smart contract desenvolvido para a integração dos dados dos
pacientes na rede blockchain

Com a conexão estabelecida, o PEP ELA pode interagir com rede por meio de
transações. Essa etapa envolve especificar a função da chaincode que será invocada, definir
os argumentos para essa função e fornecer outras informações necessárias para a execução da
transação. Antes do envio, a transação é assinada digitalmente usando as credenciais
fornecidas na configuração. Essa assinatura garante a autenticidade da transação. Em seguida,
o backend envia a transação para os nós da rede usando o “Fabric SDK for Node.js”.

Figura 5.14: Fluxo de integração do PEP ELA com a rede blockchain
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Os peers verificam a transação executando a chaincode de acordo com as regras
definidas. Após essa verificação, a transação passa por um processo de consenso, onde os
peers chegam a um acordo sobre a validade da transação. Uma vez alcançado o consenso, a
transação é confirmada e gravada no ledger compartilhado. Essa ação é imutável e cria um
histórico transparente de todas as transações na rede. Além de enviar transações, o backend
também pode fazer consultas (queries) à chaincode para ler dados específicos do ledger
compartilhado. É importante ressaltar que a rede blockchain utilizada, bem como o smart
contract desenvolvido foi utilizado e testado em ambiente local, como uma prova de conceito
para verificar a viabilidade do uso da tecnologia como componente da arquitetura do
Ecossistema da Plataforma RevELA.

A utilização da blockchain para promoção da interoperabilidade foi satisfatória para o
propósito dessa tese. Através desta aplicação, foram disponibilizados os dados dos pacientes
permitindo a segurança e rastreabilidade de ações, porém, mais testes e smart contracts
precisam ser desenvolvidos para a utilização em ambiente real. Embora a blockchain tenha
muitos benefícios potenciais para sistemas de prontuário eletrônico, ainda existem desafios a
serem superados. Dessa forma, a implementação bem-sucedida da tecnologia blockchain
requer um planejamento cuidadoso para superar os desafios.



Capítulo 6
Discussões

A ELA ainda é uma doença negligenciada no contexto da saúde global. Mesmo assim,
alguns países já implementaram registros populacionais para a coleta de dados de doenças
neuromusculares (Barbalho et al. 2021). Esses países conseguem visualizar de forma mais
precisa a situação epidemiológica em relação a essa doença e promover a formulação de
políticas públicas que repercutem em cuidados mais adequados para essa população. No
Brasil, até o desenvolvimento deste trabalho, os dados sobre a epidemiologia da ELA eram
limitados. Ao apoiar o desenvolvimento do Projeto RevELA, o Brasil por meio do seu
Ministério da Saúde contribuiu para o avanço importante, e passa a ser um dos poucos países
do mundo que dispõe de tecnologias para a notificação, cuidado e monitoramento da ELA.

O Registro Nacional Brasileiro de Pacientes com ELA é uma ferramenta de indução
da política pública de saúde que poderá fornecer dados mais precisos sobre a incidência e
prevalência da ELA que podem ser utilizados como base para ações de vigilância em saúde e
cuidados essenciais para os pacientes com ELA. Trata-se, portanto, de uma solução de saúde
digital capaz de coletar dados que poderão servir como objeto de estudo para a comunidade
científica não apenas do Brasil, mas do mundo, as quais tenham interesse sobre essa doença -
aspecto considerado relevante, diante da escassez de dados em virtude de ser uma doença
rara. A organização e estruturação destes dados de forma sistematizada definida no Registro
Nacional da ELA representa um ganho significativo que irá auxiliar na vigilância, no
monitoramento e na resposta a essa doença no Brasil, especialmente, na qualificação do
cuidado aos pacientes.

De maneira complementar, o PEP ELA irá fornecer uma visão mais detalhada do
paciente para os profissionais de saúde, além de apresentar indicadores sobre a evolução da
doença de forma individualizada por paciente. O PEP ELA consiste em uma plataforma
inovadora para registro eletrônico de dados em saúde alinhada à EDS28, especializada no
processamento inteligente de dados relacionados à evolução do paciente com ELA, centrada
em proporcionar maior integração entre os profissionais que compõem a equipe
multidisciplinar. Dessa forma, o PEP ELA representa um avanço para o acompanhamento do
paciente, onde foi projetado para promover interoperabilidade entre SIS , acompanhamento
multidisciplinar, humanização no atendimento e segurança no compartilhamento e acesso aos
dados.

Mesmo com todo avanço tecnológico na área da saúde no mundo, a ELA ainda é
pouco conhecida pela ciência e pelos profissionais de saúde. Portanto, soluções de saúde
digital que atuem como repositório de dados são fundamentais para o amplo conhecimento da
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doença, para a pesquisa e para a disseminação do conhecimento. No campo da gestão da
saúde pública será possível tomar decisões mais qualificadas e adotar políticas públicas
específicas e mais efetivas, de modo que se possa ampliar com mais equidade o acesso à
assistência, distribuição de medicamentos e tratamentos, além de contribuir para a formulação
de protocolos mais robustos para o diagnóstico, tratamento e cuidado dos pacientes. Fatores
estes que seguem em conformidade com as diretrizes da Política Nacional Brasileira para
Doenças Raras no âmbito do Sistema Único de Saúde (Portaria Nº 199, de 30 de Janeiro de
2014).

A Portaria Nº 199 do Ministério da Saúde do Brasil (Brasil 2014) representa um
avanço para o cuidado dos pacientes com Doenças Raras, dentre elas a Esclerose Lateral a
Amiotrófica. Essa portaria instituiu a Política Nacional de Atenção Integral às Pessoas com
Doenças Raras, e também aprovou as Diretrizes para Atenção Integral às Pessoas com
Doenças Raras no âmbito do Sistema Único de Saúde, além de definir os incentivos
financeiros de custeio. Todavia, não era possível avaliar ou medir a efetividade desta política
devido da falta de dados e informações qualificadas sobre os pacientes com Doenças Raras no
Brasil. Esses aspectos somente poderão ser resolvidos a partir da adesão da Plataforma
RevELA para a coleta de dados sobre a doença.

O Brasil é um país em desenvolvimento e uma das maiores economias do mundo, mas
também é um país com muita desigualdade social. Ao desenvolver e incorporar ao seu
sistema de saúde, soluções de saúde digital que permitam ampliar a transparência e a
qualidade das informações sobre os pacientes com ELA, o país atua para que os pacientes
com menor renda, que possam vir a desenvolver a ELA, tenham acesso aos serviços de saúde
mais qualificados. Neste caso, o uso destas tecnologias que também atuam na transformação
da saúde digital no país, contribuem não somente para melhorar a visão epidemiológica sobre
essa doença, mas também como ferramenta de indução da equidade e da justiça social. A
qualificação das informações sobre a ELA no Brasil permite que os tomadores de decisão
tornem mais efetivas as políticas públicas, com isso ampliam os impactos do sistema de saúde
na qualidade de vida dos pacientes com ELA (Barbalho et al. 2022). Além de promover o
avanço da saúde pública no Brasil, a Plataforma RevELA está alinhada à meta 3 dos
Objetivos de Desenvolvimento Sustentável (ODS), definidos pela Organização das Nações
Unidas (United Nations 2015, United Nations 2022). A meta 3 tem como objetivo
proporcionar uma vida saudável e bem-estar para toda a população, em todas as idades. Dessa
forma, essa plataforma gera indicadores para o conhecimento da evolução da doença e,
consequentemente, pode possibilitar decisões mais assertivas para melhorar o bem estar dos
pacientes e dos seus cuidadores.

Assim como está sendo utilizado para a ELA, a solução de saúde digital apresentada
pode servir como base para a realização de estudos voltados a outras doenças raras no país,
buscando entender mais sobre suas características e sobre a distribuição geográfica dos
pacientes - algo singular no Brasil. O desenvolvimento e disponibilização de uma plataforma
com dados sobre pacientes com doenças raras é o primeiro passo para a estruturação e
indução de políticas públicas que proporcionem melhorias na qualidade de vida desses
indivíduos.
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Com isso, as questões de pesquisa definidas no início da pesquisa foram respondidas
ao decorrer deste documento. Porém, de forma resumida, esses questionamentos serão
respondidos a seguir:

Q1: Quais os principais problemas e desafios encontrados no contexto da vigilância e
monitoramento dos pacientes com ELA no Brasil?

● Conforme abordado nos capítulos 1 e 2 deste trabalho, os dados referentes à vigilância
e monitoramento da ELA no Brasil são limitados, e até o início dessa pesquisa não
existia registros eletrônicos específicos destinados a preencher esta lacuna. De fato,
alguns estudos já foram publicados sobre a ELA, porém, grande parte dos estudos
abordam a epidemiologia da doença a nível estadual ou municipal. Esses estudos
apesar de importantes, são limitados, principalmente quando se trata de políticas
públicas de saúde de abrangência nacional. Sua análises não conseguem fornecer
informações detalhadas para as autoridades de saúde pública do país possam
desenvolver intervenções mais efetivas a nível nacional. Até 2022, o Rio Grande do
Norte, assim como a maior parte dos estados brasileiros, não possuía um
monitoramento preciso dos novos casos e óbitos de pacientes com ELA. No âmbito da
vigilância epidemiológica nacional dos casos ELA, o Ministério da Saúde do Brasil
ainda não dispõe de recursos tecnológicos como painéis de indicadores e ferramentas
que registram dados de maneira a permitir que profissionais de saúde e gestores
realizem pesquisas, intervenções e fortaleçam a resposta aos casos de ELA no Brasil,
promovendo assim políticas públicas essenciais para aprimorar o cuidado aos
pacientes.

Q2: Como utilizar os recursos tecnológicos para desenvolver uma solução de saúde
digital que permita o compartilhamento seguro de informações e qualifique os
profissionais de saúde no contexto do cuidado dos pacientes com ELA?

● Inicialmente é primordial explorar e compreender o contexto que a solução será
inserida, e a partir disso, projetar uma arquitetura que atenda as necessidades da
problemática abordada. No âmbito da ELA, é perceptível a ausência de dados sobre os
casos de ELA e a necessidade de compartilhamento de informações para a gestão de
casos mais eficiente. Para minimizar as limitações encontradas, foram analisadas e
implantadas tecnologias que promovem a segurança no acesso à informação em saúde.
Além disso, foram desenvolvidos componentes para integrar dados de fontes de dados
externas, que auxiliam no acompanhamento do paciente e estabelece uma base de
dados padronizada e estruturada para receber esses dados. Para ter um bom resultado,
é essencial a validação de todas as tecnologias utilizadas no desenvolvimento da
solução proposta.

Q3: No âmbito da ELA, é possível desenvolver uma solução de saúde digital que
aproxima a vigilância e os cuidados essenciais para os pacientes com ELA?

● A integração de informações entre o Registro Nacional e o PEP ELA visa diminuir a
distância entre a vigilância epidemiológica e o acompanhamento clínico dos pacientes
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com ELA. Embora ambos tenham propósitos alinhados, a falta de comunicação entre
a vigilância e os cuidados clínicos já proporcionou inconsistências nas informações e
potenciais atrasos em pesquisas e intervenções relacionadas à doença. Os resultados
do presente trabalho demonstram que é viável e necessário alinhar vigilância e
cuidados clínicos através de objetivos compartilhados. Para isso, foram criados dois
sistemas com finalidades específicas, mas que se complementam, elevando a precisão
e abrangência das informações sobre a ELA no Brasil. Esta integração resulta em uma
base de dados mais robusta, beneficiando pesquisas, intervenções e fortalecendo a
resposta ao tratamento da ELA no SUS brasileiro.

6.1 Recomendações

As recomendações descritas nesta subseção são baseadas na experiência acumulada
durante os estudos e as atividades de pesquisas desenvolvidas no âmbito do SUS do Brasil no
contexto do Projeto RevELA. O objetivo é apontar um caminho para incorporar a Plataforma
RevELA no SUS como uma ferramenta de estruturação da Política Nacional Brasileira para
Doenças Raras. Destaca-se que no Brasil está em curso um processo de transformação digital
da saúde que se iniciou em 2013 com o DATASUS, com a criação da Secretaria de
Informação e Saúde Digital no Ministério da Saúde do Brasil em 2023, essa transformação
digital passou a ser prioridade do Governo Federal (Fornazin et al. 2022). Portanto, tais
recomendações são oportunas, especialmente diante deste contexto.

1) Aprovação na Câmara Federal do Projeto de Lei nº 4691/2019 para notificação
compulsória das doenças raras. Isso é muito importante, pois os médicos deverão
notificar todos os pacientes com doenças raras e isso inclui as pessoas que vivem com
a ELA. A notificação é fundamental para que a União, Estado e Municípios passem a
conhecer quem são, quantos são e onde estão as pessoas que vivem com a ELA no
Brasil hoje - algo que ainda não acontece, infelizmente.
2) O Ministério da Saúde do Brasil pode emitir uma Portaria que vincule a entrega
de medicamentos e acessórios (cadeira de rodas e outros equipamentos previstos no
SUS) às notificações feitas nas plataformas oficiais do Governo. Atualmente, os
pacientes com ELA devem solicitar dos médicos um certificado/atestado a cada seis
meses para que ele tenha acesso a medicamentos e a esses acessórios e/ou
medicamentos, algo muitas vezes desconfortável devido a necessidade de
deslocamento do paciente e de seus familiares. Portanto, ao notificar em uma
plataforma como RevELA, os pacientes poderiam retirar esses certificados de forma
digital e online sempre que necessário. Além de mais confortável para os pacientes, a
plataforma apresenta melhorias para o SUS, que passa a centralizar todas as demandas
por medicamentos e acessórios, além de dar valor de uso à plataforma de notificação,
que servirá para suas análises epidemiológicas e monitoramento da política.
3) Integrar o Ecossistema RevELA, especialmente o Registro e o PEP ELA a todos
os ecossistemas do Ministério da Saúde do Brasil. Isso é fundamental para que as
informações transitem entre a federação (União, Estados e Municípios) de forma
integrada e não fragmentada como ocorre hoje com os atuais Sistemas de Informação
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em Saúde que estão fora da Rede Nacional de Dados em Saúde (RNDS) (Coelho Neto
e Chioro 2021).
4) Divulgar, promover e fortalecer a Plataforma RevELA em todo o Sistema Único
de Saúde do Brasil. Para isso é necessário que ela seja apresentada ao Conselho
Nacional de Secretários de Saúde (CONASS), ao Conselho Nacional de Secretarias
Municipais de Saúde (CONASEMS) e ao Conselho Nacional de Saúde. Com isso,
após entendimento da Plataforma RevELA e com consenso de todos os conselhos, o
Ministério da Saúde do Brasil deve apresentar em plenária na Tripartite para
aprovação como ferramenta nacional de notificação para doenças raras. É importante
destacar que essa Plataforma tem o financiamento do SUS, portanto, não faz sentido e
também não é eficiente pagar para construir uma nova.
5) Manter de forma sustentável o financiamento de pesquisas aplicadas à Esclerose
Lateral Amiotrófica com objetivo de evoluir todos os avanços que o Brasil alcançou
durante a execução do Projeto RevELA. Caso contrário é possível que haja
retrocessos, o que é desestimulante para a ciência nacional na área no campo da saúde
pública e em específico das doenças raras.



Capítulo 7
Considerações Finais

Na perspectiva de minimizar a problemática referente à ausência dos dados
epidemiológico e clínicos sobre a ELA no país, o projeto RevELA, em parceria com o
Ministério da Saúde do Brasil, propôs e desenvolveu uma solução de saúde digital que tem
como objetivo coletar e analisar, de forma eficiente, dados clínicos e epidemiológicos dos
pacientes com ELA em todo o território brasileiro. Os dados coletados pelo Registro Nacional
já estão sendo utilizados como base para ações de vigilância e cuidados essenciais para os
pacientes com ELA no Estado do Rio Grande do Norte. Já os dados coletados pelo PEP ELA
irão auxiliar profissionais de saúde a acompanhar a evolução da doença e promover acesso
rápido e seguro a informações que poderão auxiliar no processo de tomada de decisão.

Dessa forma, o presente trabalho atingiu o seu objetivo, apresentando o
desenvolvimento de uma solução saúde digital que representa um elemento primordial para
promover o acompanhamento adequado do paciente e contribuir para o fortalecimento de
políticas públicas. A solução desenvolvida se destaca por ser o único banco de dados sobre a
doença no país. Além disso, a solução contém inovações que permitem o acesso a diversos
atores externos que tenham interesse nessa área de forma segura e confiável. A partir dos
dados coletados é possível investigar características comuns entre os indivíduos, estimar a
incidência e prevalência dos casos, encontrar características demográficas e possíveis fatores
de risco associados ao ambiente.

Os resultados apresentados validam a hipótese norteadora deste trabalho, no qual, a
plataforma desenvolvida com base nas diretrizes e estratégias estabelecidas para promover a
saúde digital no Brasil, é capaz de integrar a vigilância epidemiológica, a atenção e o
acompanhamento dos pacientes com ELA. Acredita-se que com a utilização da plataforma,
será possível entender a distribuição geográfica dos casos, melhorar os cuidados com os
indivíduos diagnosticados com a doença, ter o conhecimento necessário para planejar
intervenções de saúde e apoiar processos de decisões na dimensão da gestão de saúde pública.

7.1 Principais Contribuições

A solução de saúde digital desenvolvida surge como uma plataforma inovadora e de
grande relevância estratégica para compreender e acompanhar as principais demandas em
saúde relacionadas à ELA. A partir do CMD elaborado, houve a padronização e estruturação
dos dados dos pacientes com ELA, o que contribui para a geração de indicadores da doença.
Esse indicadores serve como base para diversos estudos e pesquisas, além de definir o perfil
da doença no Brasil.
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Influenciado pela criação do Registro Nacional Brasileiro de Pacientes com ELA, o
estado do Rio Grande do Norte é o primeiro do país a criar e aprovar uma lei de notificação
compulsória para a ELA. A Lei Nº 10.924, de 10 de Junho de 2021 (Brasil 2021b), cujo
objetivo é registrar os casos de ELA no RN de forma obrigatória e avaliar algumas
características da doença no estado. Este aspecto é positivo, pois demonstra que é possível
que outros estados brasileiros possam seguir o mesmo caminho.

7.2 Limitações e Desafios

Mesmo já desenvolvida e validada pelos stakeholders, a plataforma ainda possui
algumas limitações e desafios que precisam ser superados. É relevante destacar que o
Registro Nacional Brasileiro da ELA está em consolidação no Brasil, e que se encontra em
processo de adesão. Esse processo ocorre de forma espontânea em todo território nacional,
uma vez que o Ministério da Saúde do Brasil ainda não tornou compulsória as notificações e
registros de pacientes na plataforma. Assim, alguns profissionais de saúde ainda não aderiram
à plataforma e, consequentemente, não adicionaram dados dos seus pacientes no Registro
Nacional Brasileiro da ELA. Alguns estados brasileiros ainda não possuem nenhum registro
de pacientes realizado por médicos. As associações de ELA se tornaram parceiras do projeto e
realizaram campanhas de divulgação do Registro Nacional em redes sociais ou em mídias
impressas. Como resultado, a plataforma ganhou mais visibilidade nos estados e houve um
aumento no número de pacientes que realizaram, o que aumenta a quantidade de pacientes
registrados.

Em relação ao PEP ELA, o seu desenvolvimento se limita ao ambiente de
homologação, o que implica na disponibilidade de utilização em ambiente real durante as
consultas com os pacientes. As funcionalidades dos requisitados pelos demais profissionais de
saúde que compõem a equipe multidisciplinar precisam ser desenvolvidas e integradas à
plataforma para a sua utilização em ambiente real. Contudo, essas limitações e desafios não
comprometem a solução digital em saúde desenvolvida, visto que o objetivo proposto foi
atingido e a plataforma já passou por testes com alguns profissionais da área.

7.3 Trabalhos Futuros

A plataforma RevELA está em constante evolução e ainda existe etapas de melhorias
que podem ser desenvolvidas, que são:

1. Integrar o registro nacional com outras plataformas governamentais para recuperar
dados que possam auxiliar e otimizar a gestão da notificação de pacientes com ELA.

2. Ampliar o registro nacional da ELA para o Registro Nacional de doenças raras,
expandindo o conjunto de dados epidemiológico sobre as doenças raras em todo o
país;

3. Integrar o Registro Nacional a rede blockchain para promover a interoperabilidade dos
dados, de forma segura, para SIS que não fazem parte do projeto RevELA;

4. Identificar e implementar o CMD dos demais profissionais de saúde da equipe
multidisciplinar que acompanham os pacientes com ELA;
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5. Disponibilizar os dados o PEP ELA em ambiente real e realizar testes com todos os
membros da equipe multidisciplinar;

6. Aprofundar o estudo sobre desenvolvimento de novos smart contracts para inserir
dados relacionados a consultas dos pacientes com ELA na rede blockchain.

7. Analisar o impacto do plataforma RevELA em relação ao fluxo de trabalho para o
cuidado de pacientes e para a criação de políticas públicas, no desenvolvimento de
pesquisa;
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Apêndice A - Modelo da Informação do
Registro Nacional

Documento de Modelo da informação dos dados coletados nos Formulários do Registro
Nacional da ELA

Este documento apresenta as Tabelas 1, 2 e 3 que descrevem os elementos que
compõem o Conjunto Mínimo de Dados (CMD) definidos por especialistas. Esse CMD faz
parte do modelo de informação do Registro Nacional de Pacientes com ELA. O documento
tem a seguinte estrutura:

● Nível: indica a relação de dependência do elemento aos demais. Um número maior
significa que aquele item depende ou está subordinado ao de número menor e anterior
a ele no modelo. Assim, um elemento de nível 2 e subitem de um elemento de nível 1.

● Cardinalidade (Cardi): indica a obrigatoriedade e a quantidade de ocorrências do
elemento.

○ [0] - Indica que o elemento é opcional.
○ [1] - Indica que o elemento é obrigatório.
○ [1] - Indica que o elemento só pode ocorrer uma única vez.
○ [N] - Indica que o elemento pode ocorrer várias vezes.

● Item: descrição do elemento ou dado.
● Tipo de Dados: demonstra a forma de representar o elemento.
● Value set: indica o conjunto de valores que pode ser utilizado para coletar o item.
● Observações: conceitua ou esclarece a forma de utilizar o elemento
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Tabela A.1 - CMD do Registro Nacional feito pelo Médico neurologista

Nível Card
i

Seção/Item Tipo de dados Value set Observações

Dados de identificação
1 [1..1] CPF do paciente Texto - -
1 [1..1] CNS do paciente Texto - -
1 [1..1] Nome do paciente Texto - -
1 [1..1] Nome da mãe Texto - -
1 [1..1] Data de Nascimento Data Formato ISO 8601
1 [0..1] Número de telefone Texto - -
1 [1..1] Estado de residência Texto codificado Base de dados IBGE - UFs Estado de residência atual do paciente
1 [1..1] Município de residência Texto codificado Base de dados IBGE - Cidades Município de residência atual do

paciente
Dados Pessoais

1 [1..1] Sexo Texto codificado Feminino; Masculino Sexo biológico do paciente
1 [1..1] Cor Texto codificado Branco

Pardo
Preto
Amarelo
Indígena

Cor auto declarada pelo paciente

1 [1..1] Estado de nascimento Texto codificado Base de dados IBGE - UFs Unidade Federativa (UF) que o
paciente nasceu

1 [1..1] Cidade de nascimento Texto codificado Base de dados IBGE - Cidades Cidade que o paciente nasceu
1 [1..1] Data de inclusão no estudo Data ISO 8601 Data de coleta de dados do paciente

Dados Clínicos
1 [1..1] Data do primeiro sintoma Data Formato ISO 8601 -
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1 [1..1] Idade no início dos
sintomas

Numérico - Gerado automaticamente (data do
primeiro sintoma – data de
nascimento). Idade em anos.

1 [1..1] Data do diagnóstico Data Formato ISO 8601 -
1 [1..1] Idade de diagnóstico Numérico - Gerado automaticamente (data

diagnóstico – data de nascimento).
Idade em anos.

1 [1..1] Atraso no diagnóstico Numérico - Gerado automaticamente (data do
diagnóstico - data do primeiro
sintoma). Tempo em meses.

1 [1..1] Estado de residência no
início da doença

Texto codificado Base de dados IBGE - UFs Unidade Federativa (UF) que o
paciente morava no início da doença

1 [1..1] Município de residência
no início da doença

Texto codificado Base de dados IBGE - Cidades Cidade que o paciente morava no
início da doença

1 [1..1] Tempo de moradia nesse
município

Numérico - Período que o paciente morou nesse
município (em anos e meses)

1 [1..1] Comorbidade Texto codificado Sim
Não

Comorbidades do paciente

2 [0..1] Quais? Texto codificado Hipertensão arterial
Diabetes mellitus
Dislipidemia
Cardiopatia isquêmica
Doença vascular cerebral
Doença de Parkinson
Doença psiquiátrica
Doenças autoimunes
Outras

Só aparece esse campo se for marcada
a opção “Sim” na pergunta anterior.

3 [0..1] Outras Texto livre - Só aparece esse campo se for marcada
a opção “Outras” na pergunta anterior
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1 [1..N] Histórico Familiar de ELA Texto codificado Sim
Não

Caso existe algum familiar
diagnosticado com ELA

2 [0..N] Quem Texto codificado Pai
Mãe
Filho
Irmão
Outros

Só aparece esse campo se for marcada
a opção “Sim” na pergunta anterior

3 [0..1] Outros Texto livre - Só aparece esse campo se for marcada
opção “Outros” na pergunta anterior

1 [1..1] Histórico Familiar de
Demência

Texto codificado Sim
Não

Caso exista algum familiar que
apresente demência

2 [0..N] Quem Texto codificado Pai
Mãe
Filho
Irmão
Outros

Só aparece esse campo se for marcada
a opção “Sim” na pergunta anterior

3 [0..1] Outros Texto livre - Só aparece esse campo se for marcada
opção “Outros” na pergunta anterior

1 [1..1] Local do primeiro sintoma Texto codificado Membro superior proximal
direito (elevação do braço)
Membro superior proximal
esquerdo (elevação do braço)
Membro superior distal direito
(fraqueza mão)
Membro superior distal
esquerdo (fraqueza mão)
Membro inferior direito (perna)
Membro inferior esquerdo
(perna)
Falta de ar

Local do corpo que teve o primeiro
sintoma
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Dificuldades para engolir e
engasgos
Dificuldade para articular
palavras e fonação
Não possível determinar

1 [1..1] Fenótipos motores Texto codificado ELA clássica
Síndrome flail-arm (doença de
Vulpian-Bernhardt)
Síndrome flail-leg (forma
pseudopolineurítica)
Atrofia Muscular Progressiva
Bulbar
Variante de predomínio do
Neurônio Motor Superior
Esclerose Lateral Primária
Variante respiratória

Fenótipos motores do paciente

1 [1..1] Status cognitivo Texto codificado Normal
Disfunção comportamental
(variante comportamental)
Disfunção executiva (variante
cognitiva)
Disfunção comportamental e
executiva
Demência Fronto-Temporal
Não determinado ou não
definido

Capacidade cognitiva atual do
paciente

1 [1..1] Critério de diagnóstico El
escorial

Texto codificado Definida
Provável
Possível
Suspeita

Adaptado de Brooks BR et al: El
Escorial World Federation of
Neurology criteria for the diagnosis of
amyotrophic lateral sclerosis. J Neurol
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Sci. 1994; Jul; 124(Suppl.):96-107
(63).

Dados de acompanhamento
1 [1..1] Escala funcional da ELA Numérico 0 a 48 Critérios existente na ALS Functional

Rating Scale - Revised
1 [0..1] Riluzole Texto codificado Sim

Não
Se o paciente faz o uso de riluzole.

2 [0..1] Quando Data Formato ISO 8601 Data de início do medicamento. Só
aparece esse campo se for marcada
opção “Sim” na pergunta anterior

1 [0..1] Edaravone Texto codificado Sim
Não

Se o paciente faz o uso do Edaravone.

2 [0..1] Quando Data Formato ISO 8601 Data de início do medicamento. Só
aparece esse campo se for marcada a
opção “Sim” na pergunta anterior.

1 [0..1] Bipap Texto codificado Sim
Não

Se faz o uso de ventilação não
invasiva (bipap).

2 [0..1] Quando Data Formato ISO 8601 Data de início do uso do bipap. Só
aparece esse campo se for marcada a
opção “Sim” na pergunta anterior.

2 [0..1] Duração Texto codificado Noturna. Mais de 4 horas por
dia
Entre 8 e 20 horas por dia
Mais de 20 horas por dia
Menos de 4 horas por dia

Tempo de utilização do bipap por dia.
Só aparece esse campo se for marcada
a opção “Sim” na pergunta anterior.

1 [0..1] Traqueostomia Texto codificado Sim
Não

Se faz o uso de traqueostomia.
Recuperado do registro Nacional

2 [0..1] Quando Data Formato ISO 8601 Data de início do uso do bipap. Só
aparece esse campo se for marcada a
opção “Sim” na pergunta anterior.
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2 [0..1] Tipo do procedimento Texto codificado De urgência
Eletiva/Programada

Como foi realizado o procedimento.
Só aparece esse campo se for marcada
a opção “Sim” na pergunta anterior.

2 [0..1] Tempo de uso do
ventilador na TQT

Texto codificado Até 8 horas
De 8 a 16 horas
Mais de 16h
24h

2 [0..1] Tempo de sobrevida até a
traqueostomia

Numérico Formato ISO 8601 Gerando automaticamente (dt da
traqueostomia - dt do primeiro
sintoma)

1 [0..1] Gastrostomia Texto codificado Sim
Não

Se o paciente faz o uso da
gastrostomia

2 [0..1] Quando Data Formato ISO 8601 Data da realização da gastrostomia. Só
aparece esse campo se for marcada
opção “Sim” na pergunta anterior

1 [0..1] Óbito Texto codificado Sim
Não

Se o paciente faleceu

2 [0..1] Causa do óbito Texto livre Formato ISO 8601 Só aparece esse campo se for marcada
opção “Sim” na pergunta “Óbito”

2 [0..1] Local do óbito Texto codificado Na sua casa
Na urgência do hospital
Na UTI
No hospital de crônicos

Só aparece esse campo se for marcada
opção “Sim” na pergunta “Óbito”

2 [0..1] Tempo de sobrevida Numérico - Só aparece esse campo se for marcada
a opção “Sim” na pergunta “Óbito”.
Gerado automaticamente (data de
óbito - data do primeiro sintoma)
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Tabela A.2 - CMD Registro Nacional - Formulário de Follow up

Nível Card
i

Seção/Item Tipo de dados Value set Observações

Dados demográficos e clínicos
1 [1..1] O diagnóstico ainda é

ELA
Texto codificado Sim

Não
-

1 [0..1] Critério de diagnóstico El
escorial

Texto codificado Definida
Provável
Possível
Suspeita

Adaptado de Brooks BR et al: El
Escorial World Federation of
Neurology criteria for the diagnosis of
amyotrophic lateral sclerosis. J Neurol
Sci. 1994; Jul; 124(Suppl.):96-107
(63).

1 [0..1] Escala funcional da ELA Numérico 0 a 48 Critérios existente na ALS Functional
Rating Scale - Revised

1 [0..1] Status cognitivo Texto codificado Normal
Disfunção comportamental
(variante comportamental)
Disfunção executiva (variante
cognitiva)
Disfunção comportamental e
executiva
Demência Fronto-Temporal
Não determinado ou não
definido

Capacidade cognitiva atual do
paciente

1 [0..1] Depressão Texto codificado Sim
Não

Se o paciente foi diagnosticado ou
apresenta sintomas de depressão.

1 [0..1] Ansiedade Texto codificado Sim
Não

Se o paciente apresenta características
de ansiedade.
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1 [0..1] Dor Texto codificado Sim
Não

Se o paciente relata a existência de
dor.

1 [0..1] Riluzole Texto codificado Sim
Não

Se o paciente faz o uso de riluzole.
Recuperado do registro Nacional

2 [0..1] Quando Data Formato ISO 8601 Data de início do medicamento. Só
aparece esse campo se for marcada
opção “Sim” na pergunta anterior

1 [0..1] Edaravone Texto codificado Sim
Não

Se o paciente faz o uso do Edaravone.
Recuperado do registro Nacional

2 [0..1] Quando Data Formato ISO 8601 Data de início do medicamento. Só
aparece esse campo se for marcada a
opção “Sim” na pergunta anterior.
Recuperado do registro Nacional

1 [0..1] Bipap Texto codificado Sim
Não

Se faz o uso de ventilação não
invasiva (bipap). Recuperado do
registro Nacional

2 [0..1] Quando Data Formato ISO 8601 Data de início do uso do bipap. Só
aparece esse campo se for marcada a
opção “Sim” na pergunta anterior.
Recuperado do registro Nacional

2 [0..1] Duração Texto codificado Noturna. Mais de 4 horas por
dia
Entre 8 e 20 horas por dia
Mais de 20 horas por dia
Menos de 4 horas por dia

Tempo de utilização do bipap por dia.
Só aparece esse campo se for marcada
a opção “Sim” na pergunta anterior.
Recuperado do registro Nacional

1 [0..1] Traqueostomia Texto codificado Sim
Não

Se faz o uso de traqueostomia.
Recuperado do registro Nacional

2 [0..1] Quando Data Formato ISO 8601 Data de início do uso do bipap. Só
aparece esse campo se for marcada a
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opção “Sim” na pergunta anterior.
Recuperado do registro Nacional

2 [0..1] Tipo do procedimento Texto codificado De urgência
Eletiva/Programada

Como foi realizado o procedimento.
Só aparece esse campo se for marcada
a opção “Sim” na pergunta anterior.
Recuperado do registro Nacional

2 [0..1] Tempo de uso do
ventilador na TQT

Texto codificado Até 8 horas
De 8 a 16 horas
Mais de 16h
24h

2 [0..1] Tempo de sobrevida até a
traqueostomia

Numérico Formato ISO 8601 Gerando automaticamente (dt da
traqueostomia - dt do primeiro
sintoma)

1 [0..1] Gastrostomia Texto codificado Sim
Não

Se o paciente faz o uso da
gastrostomia. Recuperada do registro
Nacional

2 [0..1] Quando Data Formato ISO 8601 Data da realização da gastrostomia. Só
aparece esse campo se for marcada
opção “Sim” na pergunta anterior

1 [0..1] Alimentação por sonda Texto codificado Sim
Não

2 [0..1] Quando Data Formato ISO 8601 Data da realização da gastrostomia. Só
aparece esse campo se for marcada
opção “Sim” na pergunta anterior

1 [0..1] Exercício com AMBU Texto codificado Sim
Não

Se o paciente fez ou faz exercícios
com AMBU

1 [0..1] Cough assist/máquina da
tosse

Texto codificado Sim
Não

Se o paciente fez ou faz o uso de
Cough assist/máquina da tosse

1 [0..1] Tecnologia de
comunicação

Texto codificado Sim
Não

Se o paciente fez ou faz o uso de
Tecnologia de comunicação
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1 [0..1] Multidisciplinaridade
oferecida

Texto codificado Sim
Não

Se o paciente tem o acompanhamento
com outros profissionais de saúde

2 [0..1] Quais Texto codificado Fonoaudiologia
Fisioterapia
Psicologia
Nutrição
Enfermagem
Terapia Ocupacional
Cirurgião Dentista
Assistente Social
Pneumologista

-

1 [0..1] Home care/assistência
domiciliar

Texto codificado Sim
Não

Se o paciente tem assistência
domiciliar

1 [0..1] Óbito Texto codificado Sim
Não

Se o paciente faleceu

2 [0..1] Causa do óbito Texto livre - Só aparece esse campo se for marcada
opção “Sim” na pergunta “Óbito”

2 [0..1] Local do óbito Texto codificado Na sua casa
Na urgência do hospital
Na UTI
No hospital de crônicos

Só aparece esse campo se for marcada
opção “Sim” na pergunta “Óbito”

2 [0..1] Tempo de sobrevida Numérico - Só aparece esse campo se for marcada
a opção “Sim” na pergunta “Óbito”.
Gerado automaticamente (dt de óbito -
dt do primeiro sintoma)
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Tabela A.3 - CMD - Registro Nacional - Formulário do Autorrelato

Nível Card
i

Seção/Item Tipo de dados Value set Observações

Dados de identificação
1 [1..1] Nome do paciente Texto - -
1 [1..1] Iniciais da mãe Texto - -
1 [1..1] Data de Nascimento Data Formato ISO 8601
1 [1..1] Número de telefone Texto - -
1 [1..1] Estado de residência Texto codificado Base de dados IBGE - UFs Estado de residência atual do paciente
1 [1..1] Município de residência Texto codificado Base de dados IBGE - Cidades Município de residência atual do

paciente
1 [1..1] Sexo Texto codificado Feminino; Masculino Sexo biológico do paciente
1 [1..1] Cor Texto codificado Branco

Pardo
Preto
Amarelo
Indígena

Cor auto declarada pelo paciente

Algum profissional de
saúde disse que
possivelmente você tem
Esclerose Lateral
Amiotrófica (ELA)

Texto codificado Sim
Não

Se o paciente tem suspeita de ELA

Foi diagnosticada
clinicamente de ELA

Texto codificado Sim
Não

Se o paciente já teve algum
diagnóstico de ELA

Foi avaliado por um
neurologista

Texto codificado Sim
Não

Se o paciente já foi avaliado por
algum médico neurologista

Nome do médico Texto - Nome do médico que o paciente fez o
atendimento ou diagnóstico do
paciente
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CRM do médico Numérico - Número do conselho do médico que o
paciente fez o atendimento ou
diagnóstico do paciente

Estado do médico Texto codificado Base de dados IBGE - UFs Unidade Federativa (UF) do médico
que o paciente fez o atendimento ou
diagnóstico do paciente

Telefone do médico Texto - Número do telefone do médico que o
paciente fez o atendimento ou
diagnóstico do paciente

E-mail do médico Texto - E-mail do médico que o paciente fez o
atendimento ou diagnóstico do
paciente

Dados Clínicos
1 [1..1] Data do primeiro sintoma Data Formato ISO 8601 -
1 [1..1] Data do diagnóstico Data Formato ISO 8601 -
1 [1..1] Idade no início dos

sintomas
Numérico - Gerado automaticamente (data do

primeiro sintoma – data de
nascimento). Idade em anos.

1 [1..1] Idade de diagnóstico Numérico - Gerado automaticamente (data
diagnóstico – data de nascimento).
Idade em anos.

1 [1..1] Atraso no diagnóstico Numérico - Gerado automaticamente (data do
diagnóstico - data do primeiro
sintoma). Tempo em meses.

1 [1..1] Estado de residência no
início da doença

Texto codificado Base de dados IBGE - UFs Unidade Federativa (UF) que o
paciente morava no início da doença

1 [1..1] Município de residência
no início da doença

Texto codificado Base de dados IBGE - Cidades Cidade que o paciente morava no
início da doença

1 [1..1] Tempo de moradia nesse
município

Numérico - Período que o paciente morou nesse
município (em anos e meses)
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1 [1..1] Estado de nascimento Texto codificado Base de dados IBGE - UFs Unidade Federativa (UF) que o
paciente nasceu

1 [1..1] Cidade de nascimento Texto codificado Base de dados IBGE - Cidades Cidade que o paciente nasceu
1 [1..N] Histórico Familiar de ELA Texto codificado Sim

Não
Caso existe algum familiar
diagnosticado com ELA

2 [0..N] Quem Texto codificado Pai
Mãe
Filho
Irmão
Outros

Só aparece esse campo se for marcada
a opção “Sim” na pergunta anterior

1 [1..1] Local do primeiro sintoma Texto codificado Membro superior proximal
direito (elevação do braço)
Membro superior proximal
esquerdo (elevação do braço)
Membro superior distal direito
(fraqueza mão)
Membro superior distal
esquerdo (fraqueza mão)
Membro inferior direito (perna)
Membro inferior esquerdo
(perna)
Falta de ar
Dificuldades para engolir e
engasgos
Dificuldade para articular
palavras e fonação
Não possível determinar

Local do corpo que teve o primeiro
sintoma

Dados do tratamento
1 [0..1] Riluzole Texto codificado Sim

Não
Se o paciente faz o uso de riluzole.
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2 [0..1] Quando Data Formato ISO 8601 Data de início do medicamento. Só
aparece esse campo se for marcada
opção “Sim” na pergunta anterior

1 [0..1] Edaravone Texto codificado Sim
Não

Se o paciente faz o uso do Edaravone.

2 [0..1] Quando Data Formato ISO 8601 Data de início do medicamento. Só
aparece esse campo se for marcada a
opção “Sim” na pergunta anterior.

1 [0..1] Bipap Texto codificado Sim
Não

Se faz o uso de ventilação não
invasiva (bipap).

2 [0..1] Quando Data Formato ISO 8601 Data de início do uso do bipap. Só
aparece esse campo se for marcada a
opção “Sim” na pergunta anterior.

2 [0..1] Duração Texto codificado Noturna. Mais de 4 horas por
dia
Entre 8 e 20 horas por dia
Mais de 20 horas por dia
Menos de 4 horas por dia

Tempo de utilização do bipap por dia.
Só aparece esse campo se for marcada
a opção “Sim” na pergunta anterior.

1 [0..1] Traqueostomia Texto codificado Sim
Não

Se faz o uso de traqueostomia.
Recuperado do registro Nacional

2 [0..1] Quando Data Formato ISO 8601 Data de início do uso do bipap. Só
aparece esse campo se for marcada a
opção “Sim” na pergunta anterior.

2 [0..1] Tipo do procedimento Texto codificado De urgência
Eletiva/Programada

Como foi realizado o procedimento.
Só aparece esse campo se for marcada
a opção “Sim” na pergunta anterior.

2 [0..1] Tempo de uso do
ventilador na TQT

Texto codificado Até 8 horas
De 8 a 16 horas
Mais de 16h
24h
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2 [0..1] Tempo de sobrevida até a
traqueostomia

Numérico Formato ISO 8601 Gerando automaticamente (dt da
traqueostomia - dt do primeiro
sintoma)

1 [0..1] Gastrostomia Texto codificado Sim
Não

Se o paciente faz o uso da
gastrostomia

2 [0..1] Quando Data Formato ISO 8601 Data da realização da gastrostomia. Só
aparece esse campo se for marcada
opção “Sim” na pergunta anterior

1 [0..1] Alimentação por sonda Texto codificado Sim
Não

Se o paciente faz o uso da sonda para
se alimentar

2 [0..1] Quando Data Formato ISO 8601 Data de início da alimentação por
sonda. Só aparece esse campo se for
marcada opção “Sim” na pergunta
anterior

1 [0..1] Exercício com AMBU Texto codificado Sim
Não

Se o paciente fez ou faz exercícios
com AMBU

1 [0..1] Cough assist/máquina da
tosse

Texto codificado Sim
Não

Se o paciente fez ou faz o uso de
Cough assist/máquina da tosse

1 [0..1] Tecnologia de
comunicação

Texto codificado Sim
Não

Se o paciente fez ou faz o uso de
Tecnologia de comunicação

1 [0..1] Multidisciplinaridade
oferecida

Texto codificado Sim
Não

Se o paciente tem o acompanhamento
com outros profissionais de saúde

2 [0..1] Quais Texto codificado Fonoaudiologia
Fisioterapia
Psicologia
Nutrição
Enfermagem
Terapia Ocupacional
Cirurgião Dentista
Assistente Social

-
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Pneumologista
1 [0..1] Home care/assistência

domiciliar
Texto codificado Sim

Não
Se o paciente tem assistência
domiciliar

1 [0..1] Fez ou faz tratamentos
alternativos

Texto codificado Sim
Não

2 [0..1] Quais? Texto - Quais tratamentos alternativos o
paciente fez

1 [0..1] Tipo de atendimento do
paciente

Texto codificado SUS
Plano de saúde
Particular



Apêndice B - Modelagem do Banco de
dados do Registro Nacional



Apêndice C - Modelo da Informação do
PEP ELA

Documento de Modelo da informação dos dados coletados nos Formulários do
Prontuário Eletrônico para pacientes com ELA

Este documento apresenta as tabelas que descrevem os elementos que compõem o
Conjunto Mínimo de Dados (CMD) definidos por especialistas. Esse CDM faz parte do
modelo de informação do Prontuário Eletrônico para pacientes com ELA (PEP ELA). O
documento tem a seguinte estrutura:

● Nível: indica a relação de dependência do elemento aos demais. Um número maior
significa que aquele item depende ou está subordinado ao de número menor e anterior
a ele no modelo. Assim, um elemento de nível 2 e subitem de um elemento de nível 1.

● Cardinalidade (Cardi): indica a obrigatoriedade e a quantidade de ocorrências do
elemento.

○ [0] - Indica que o elemento é opcional.
○ [1] - Indica que o elemento é obrigatório.
○ [1] - Indica que o elemento só pode ocorrer uma única vez.
○ [N] - Indica que o elemento pode ocorrer várias vezes.

● Item: descrição do elemento ou dado.
● Tipo de Dados: demonstra a forma de representar o elemento.

Value set: indica o conjunto de valores que pode ser utilizado para coletar o item.
Observações: conceitua ou esclarece a forma de utilizar o elemento
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Tabela C.1 - CMD do Cadastro do Paciente

Nível Card
i

Seção/Item Tipo de dados Value set Observações

Dados da consulta
1 [1..1] Data Data ISO 8601 Gerado automaticamente pelo sistema

no momento da marcação da consulta
1 [0..1] Estabelecimento de saúde Texto codificado De acordo com a base do

CNES
Gerado automaticamente pelo sistema
no momento da marcação da consulta

1 [0..1] Profissional de saúde Texto codificado De acordo com a base de dados
do sistema

Gerado automaticamente pelo sistema
no momento da marcação da consulta

Etapa 1 - Dados de verificação
1 [1..1] Cadastro de Pessoas

Físicas (CPF)
Caracteres numéricos - CPF válido

Buscar dados do paciente através do
CPF

1 [1..1] Cartão Nacional de Saúde
(CNS)

Caracteres numéricos - CNS válido
Buscar dados do paciente através do
CNS

Etapa 2 - Dados de Identificação
1 [1..1] ID do cadastro do paciente Caracteres numéricos - ID único gerado automaticamente pelo

sistema. Cada paciente tem apenas um
ID

1 [1..1] e-mail do paciente Caracteres alfanuméricos - -
1 [1..1] Nome Caracteres alfanuméricos - -
1 [1..1] Nome da mãe Caracteres alfanuméricos - -
1 [0..1] Nome Social/Apelido Caracteres alfanuméricos - -
1 [1..1] Data de nascimento Data ISO 8601 -
1 [1..1] Naturalidade Texto codificado Code System - País (Simplifier

RNDS)
País de nascimento
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2 [0..1] Estado de nascimento Texto codificado Base de dados IBGE - UFs Só será respondido se o país de
nascimento for o Brasil. Caso a
naturalidade seja brasileira, o campo é
obrigatório.

2 [0..1] Município de nascimento Texto codificado Base de dados IBGE - Cidades -
1 [1..1] Sexo biológico Texto codificado (Simplifier) -
1 [1..1] Raça/Cor Texto codificado (Simplifier) -
1 [0..1] Identidade de gênero Texto livre - -
1 [0..1] Estado civil Texto codificado (Simplifier) -
1 [0..1] Religião Texto codificado Católica

Espírita
Evangélica
Outras declarações de
religiosidades afrobrasileira
Não sabe
Outras
Sem religião

-

1 [0..1] Lateralidade Texto codificado (Simplifier) -
1 [0..1] Escolaridade Texto codificado (Simplifier) -
1 [0..1] Profissão (CBO) Texto codificado Base de dados da Classificação

Brasileira de Ocupações (CBO)
-

1 [0..1] Tipo de Trabalho Texto codificado Braçal
Repetitivo
Não repetitivo Intelectual
Misto

1 [0..1] Últimas atividade
profissionais

Texto livre - -

1 [0..1] Condição atual Texto codificado Aposentado (a)
Pensionista
Desempregado

-
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Trabalhando
Auxílio doença
Outros

1.1 [0..1] Há quanto tempo Texto codificado Abaixo de 1 ano
Entre 1 e 5 anos
Entre 6 a 10 anos
Entre 11 e 15 anos
Acima de 15 anos

-

1 [1..N] Telefone para contato Caracteres numéricos - Pode ter vários números de telefone
1.1 [1..N] Nome Texto livre - -

Endereço
1 [1..1] CEP Caracteres numérico - Buscar o endereço através do CEP
1 [1..1] Rua Caracteres alfanuméricos - -
1 [0..1] Número Caracteres numéricos - -
1 [0..1] Complemento Caracteres alfanuméricos - -
1 [1..1] Bairro Caracteres alfanuméricos - -
1 [1..1] Cidade Texto codificado Base de dados IBGE - Cidades -
1 [1..1] Estado Texto codificado Base de dados IBGE - UFs -



96

Tabela C.2 - CMD da primeira consulta do profissional de saúde Neurologista

Nível Card
i

Seção/Item Tipo de dados Value set Observações

1 [1..1] Id da consulta Caracteres numéricos - Gerado automaticamente pelo sistema
no momento da marcação da consulta

História Clínica
1 [1..1] Anamnese Texto livre - -
1 Estado de início da doença Texto codificado Base de dados IBGE - UFs -
1 [1..1] Município onde iniciou a

doença
Texto codificado Base de dados IBGE - Cidades -

1 [1..1] Tempo de moradia nesse
município

Caracteres numéricos - Máscara com __ anos e __ meses.

1 [1..1] Local do 1º sintoma Texto codificado Membro superior proximal
direito (elevação do braço)
Membro superior proximal
esquerdo (elevação do braço)
Membro superior distal direito
(fraqueza mão)
Membro superior distal
esquerdo (fraqueza mão)
Membro inferior direito (perna)
Membro inferior esquerdo
(perna)
Falta de ar
Dificuldades para engolir e
engasgos
Dificuldade para articular
palavras e fonação
Não é possível determinar

-
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1 [1..1] Data do primeiro sintoma Data ISO 8601 Não aceitar datas menores que a data de
nascimento;
Não aceitar datas futuras;

1 [1..1] Idade no início dos
sintomas

Caracteres numéricos - Gerado automaticamente (dt do início
dos sintomas – dt de nascimento)

1 [1..1] Altura Caracteres numéricos de 40 a 250 Representar em centímetros com uma
casa decimal (ex: 192 cm)

1 [1..1] Peso inicial Caracteres numéricos - Representar em quilogramas com três
casas decimais (ex: 76,340 kg)

1 [1..1] IMC (Índice de Massa
Corpórea)

Caracteres numéricos - Calcular automaticamente. Unidade de
medida: Kg/m2

1 [0..N] Sinais e sintomas Texto codificado Atividade física intensa
Perda da sensibilidade
Dificuldade na escrita
Perda de peso
Sono (sonolência diurna)
Cãibras
Disfonia
Edemas
Atrofia
Dor
Sialorréia
Dispneia
Ortopnéia
Cefaléia matinal
Humor
Força para tossir
Choro e ou riso incontrolado
Disartria
Alterações na marcha

-
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Disfagia
Alteração dos esfíncteres
urinário e fecal
Fraqueza
Fasciculações
Outros

2 [0..1] Outros Texto livre - Só aparece esse campo se for marcada
opção “Outros” na pergunta anterior

1 [0..N] Antecedentes pessoais Texto codificado Choque elétrico
Serviço militar
Tabagismo
Etilismo
Traumatismo Crânio
Encefálico
Contato com inseticidas
Contato com metais pesados
Outros

-

2 [0..1] Outros Texto livre - Só aparece esse campo se for marcada
opção “Outros” na pergunta anterior

1 [0..N] Comorbidades Texto codificado - CID
10 e outras opção de
check box já definidas

Hipertensão arterial sistêmica
Parkinson
Cardiopatia isquêmica
Doença psiquiátrica
Diabetes
Doenças autoimunes
Dislipidemia
Demência
CID-10

-

2 [0..1] Outros Texto codificado CID-10 Só aparece esse campo se for marcada
opção “Outros” na pergunta anterior
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1 [0..1] Cirurgia Texto codificado Sim
Não

-

2 [0..1] Quais Texto livre - Só aparece esse campo se for marcada a
opção “Sim” na pergunta anterior

2 [0..1] Há quanto tempo Caracteres numéricos - Esse campo deve aparecer para cada
cirurgia que for adicionada. Máscara
com __ anos e __ meses.

1 [0..N] Histórico Familiar de ELA Texto codificado Pai
Mãe
Filho
Irmão
Outros

-

2 [0..1] Outros Texto livre - Só aparece esse campo se for marcada
opção “Outros” na pergunta anterior

1 [1..N] Histórico Familiar de
Demência

Texto codificado Pai
Mãe
Filho
Irmão
Outros

-

2 [0..1] Outros Texto livre - Só aparece esse campo se for marcada
opção “Outros” na pergunta anterior

1 [0..N] Histórico familiar de
doença psiquiátrica

Texto codificado Pai
Mãe
Filho
Irmão
Outros

-

2 [0..1] Outros Texto livre - Só aparece esse campo se for marcada
opção “Outros” na pergunta anterior

1 [1..1] Uso do riluzol Texto codificado Sim
Não

Se o paciente já faz o uso do riluzol
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2 [0..1] Data de início Data Iso 8608 Esse campo só aparece se a resposta do
“Uso do riluzol” foi sim.

1 [0..N] Medicamentos do paciente Texto codificado Base de dados com
medicamentos

-

1 [0..N] Alergias ou reações
adversas

Texto codificado Alimento;
Medicamento;
Outros

-

2 [0..N] Substâncias que causam
alergias

Texto livre - Só aparece se algumas das opções forem
marcadas.
Especificação da alergia
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Tabela C.3 - CMD da consulta de rotina do neurologista - Anamnese Neurológica

Nível Card
i

Seção/Item Tipo de dados Value set Observações

1 [0..1] Ventilação não invasiva
(Bipap)

Texto codificado Sim
Não

Se faz o uso de ventilação não invasiva
(bipap). Recuperado do registro
Nacional

2 [0..1] Data de início Data Formato ISO 8601 Data de início do uso do bipap. Só
aparece esse campo se for marcada a
opção “Sim” na pergunta anterior.
Recuperado do registro Nacional

2 [0..1] Duração Texto codificado Noturna. Mais de 4 horas por
dia
Entre 8 e 20 horas por dia
Mais de 20 horas por dia
Menos de 4 horas por dia

Tempo de utilização do bipap por dia.
Só aparece esse campo se for marcada
a opção “Sim” na pergunta anterior.
Recuperado do registro Nacional

1 [1..1] Traqueostomia Texto codificado Sim
Não

Se faz o uso de traqueostomia.
Recuperado do registro Nacional

2 [0..1] Data de início Data Formato ISO 8601 Data de início do uso do
Traqueostomia. Só aparece esse campo
se for marcada a opção “Sim” na
pergunta anterior. Recuperado do
registro Nacional

2 [0..1] Tipo do procedimento Texto codificado De urgência
Eletiva/Programada

Como foi realizado o procedimento. Só
aparece esse campo se for marcada a
opção “Sim” na pergunta anterior.
Recuperado do registro Nacional

1 [1..1] Gastrostomia Texto codificado Sim
Não

Se o paciente faz o uso da
gastrostomia. Recuperada do registro
Nacional
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2 [0..1] Data de início Data Formato ISO 8601 Data da realização da gastrostomia. Só
aparece esse campo se for marcada
opção “Sim” na pergunta anterior

1 [1..1] Alimentação por sonda Texto codificado Sim
Não

-

2 [0..1] Data de início Data Formato ISO 8601 Data da realização da gastrostomia. Só
aparece esse campo se for marcada
opção “Sim” na pergunta anterior

1 [0..1] Cough assist/máquina da
tosse

Texto codificado Sim
Não

Se o paciente fez ou faz o uso de
Cough assist/máquina da tosse

1 [1..1] Tecnologia de
comunicação

Texto codificado Sim
Não

Se o paciente fez ou faz o uso de
Tecnologia de comunicação

1 [1..1] Uso de cadeira de rodas Texto codificado Sim
Não

Se o paciente utiliza cadeira de rodas

2 [0..1] Tipo de cadeira de rodas Texto codificado Manual
Motorizada

Só aparece esse campo se for marcada
opção “Sim” na pergunta anterior

1 [1..1] Multidisciplinaridade
oferecida

Texto codificado Sim
Não

Se o paciente tem o acompanhamento
com outros profissionais de saúde

2 [0..N] Quais Texto codificado Fonoaudiologia
Fisioterapia
Psicologia
Nutrição
Enfermagem
Terapia Ocupacional
Cirurgião Dentista
Assistente Social
Pneumologista

-

1 [0..1] Home care/assistência
domiciliar

Texto codificado Sim
Não

Se o paciente tem assistência
domiciliar
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Tabela C.4 - CMD da consulta de rotina do neurologista - Exame Neurológico

Nível Card
i

Seção/Item Tipo de dados Value set Observações

Dados Gerais
1 [0..1] Frequência cardíaca Numérico inteiro 0 - 300 Unidade de medida: bpm
1 [0..1] Pressão arterial Numérico inteiro 0 - 300 Unidade de medida: mmHg

exemplo: 120x80 mmHg
1 [0..1] Peso atual Caracteres numéricos - Representar em quilogramas com três

casas decimais (ex: 76,340 kg)
Perda de Peso Caracteres numéricos - Valor percentual (%) de perda de peso

calculado automaticamente.
1º consulta: (Peso habitual - peso
atual); Demais consultas: (Peso da
última consulta - peso atual).
Representar em quilogramas com três
casas decimais

1 [0..1] Fluência verbal Texto livre - -
1 [0..1] Apatia Texto codificado Sim

Não
-

1 [0..1] Status cognitivo Texto codificado Normal
Disfunção comportamental
(variante comportamental)
Disfunção executiva (variante
cognitiva)
Demência Frontotemporal
Não determinado ou não
definido

-
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1 [0..1] Rastreio comportamental
(ECAS)

Numérico 0 a 10 O resultado é de 0 a 10 - Formulário
para o cuidador sobre o paciente

Nervos Cranianos
1 [0..1] Reflexo fotomotor Texto codificado Presente

Ausente
-

1 [0..1] Fundo do olho -
Papiledema

Texto codificado Presente
Ausente

-

1 [0..1] Motricidade ocular -
Oftalmologista

Texto codificado Presente
Ausente

-

1 [0..1] Ptose palpebral Texto codificado Presente
Ausente

-

1 [0..1] Reflexo nauseoso Texto codificado Aumentado
Presente
Ausente

-

1 [0..N] Musculatura facial Texto codificado Normal
Paralisia unilateral
Paralisia bilateral
Fasciculações
Atrofia

-

1 [0..1] Masseter Texto codificado Normal
Paresia bilateral
Paresia à direita
Paresia à esquerda

-

1 [0..1] Língua - Movimentação Texto codificado Normal
Parética

-

1 [0..1] Língua - Atrofia Texto codificado Não
Bilateral
Hemilíngua direita
Hemilíngua esquerda

-

1 [0..1] Língua - Fasciculação Texto codificado Não -
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Sim
1 [0..1] Velo Palatino Texto codificado Normal

Sem movimento
Desvio para a direita
Desvio para a esquerda

-

1 [0..1] Disartria Texto codificado Sim
Não

-

1 [0..1] Anartria Texto codificado Sim
Não

-

Motor
Força Muscular - Membros inferiores

1 [0..1] Abdução de coxas Numérico inteiro 0 a 5 Avaliação:
Direito
Esquerdo

1 [0..1] Flexão dos quadris Numérico inteiro 0 a 5 Avaliação:
Direito
Esquerdo

1 [0..1] Extensão dos joelhos Numérico inteiro 0 a 5 Avaliação:
Direito
Esquerdo

1 [0..1] Flexão dos joelhos Numérico inteiro 0 a 5 Avaliação:
Direito
Esquerdo

1 [0..1] Dorsiflexão dos tornozelos Numérico inteiro 0 a 5 Avaliação:
Direito
Esquerdo

1 [0..1] Inversão dos pés Numérico inteiro 0 a 5 Avaliação:
Direito
Esquerdo

1 [0..1] Flexão plantar dos pés Numérico inteiro 0 a 5 Avaliação:
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Direito
Esquerdo

Força Muscular - Membros superiores
1 [0..1] Abdução dos ombros Numérico inteiro 0 a 5 Avaliação:

Direito
Esquerdo

1 [0..1] Flexão dos cotovelos Numérico inteiro 0 a 5 Avaliação:
Direito
Esquerdo

1 [0..1] Extensão dos cotovelos Numérico inteiro 0 a 5 Avaliação:
Direito
Esquerdo

1 [0..1] Extensão dos punhos Numérico inteiro 0 a 5 Avaliação:
Direito
Esquerdo

1 [0..1] Extensão dos dedos Numérico inteiro 0 a 5 Avaliação:
Direito
Esquerdo

1 [0..1] Abdução dos cinco dedos Numérico inteiro 0 a 5 Avaliação:
Direito
Esquerdo

1 [0..1] Abdução do polegar Numérico inteiro 0 a 5 Avaliação:
Direito
Esquerdo

1 [0..1] Primeiro interósseo dorsal Numérico inteiro 0 a 5 Avaliação:
Direito
Esquerdo

Atrofia Muscular
1 [0..1] MID Proximal Texto codificado Ausente

Presente
-
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1 [0..1] MID Distal Texto codificado Ausente
Presente

-

1 [0..1] MIE Proximal Texto codificado Ausente
Presente

-

1 [0..1] MIE Distal Texto codificado Ausente
Presente

-

1 [0..1] MSD Proximal Texto codificado Ausente
Presente

-

1 [0..1] MSD Distal Texto codificado Ausente
Presente

-

1 [0..1] MSE Proximal Texto codificado Ausente
Presente

-

1 [0..1] MSE Distal Texto codificado Ausente
Presente

-

1 [0..1] Fasciculações Texto codificado Sim
Não

-

1 [0..1] Onde Texto codificado MSD
MSE
MID
MIE
Língua
Face
Tórax

Só aparece esse campo se for marcada
a opção “Sim” na pergunta anterior

Tônus Muscular
1 [0..1] MSD Texto codificado Normal

Hipotônico
Hipertônico

Avaliação:
Direito
Esquerdo

1 [0..1] MSE Texto codificado Normal
Hipotônico
Hipertônico

-
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1 [0..1] MID Texto codificado Normal
Hipotônico
Hipertônico

-

1 [0..1] MIE Texto codificado Normal
Hipotônico
Hipertônico

-

Reflexos Profundos
1 [0..1] Reflexo bicipital Texto codificado 0: ausente

1: baixo
2: normal
3: vivo
4: exaltado

Avaliação:
Direito
Esquerdo

1 [0..1] Reflexo tricipital Texto codificado 0: ausente
1: baixo
2: normal
3: vivo
4: exaltado

Avaliação:
Direito
Esquerdo

1 [0..1] Reflexo patelar Texto codificado 0: ausente
1: baixo
2: normal
3: vivo
4: exaltado

Avaliação:
Direito
Esquerdo

1 [0..1] Reflexo aquileu Texto codificado 0: ausente
1: baixo
2: normal
3: vivo
4: exaltado

Avaliação:
Direito
Esquerdo

Reflexo peitoral Texto codificado 0: ausente
1: baixo
2: normal

Avaliação:
Direito
Esquerdo
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3: vivo
4: exaltado

Reflexos Superficiais
1 [0..1] Reflexo cutâneo-plantar Texto codificado Em flexão

Em extensão
Sem resposta

Avaliação:
Direito
Esquerdo

1 [0..1] Sinal de Hoffmann Texto codificado Em flexão
Em extensão
Sem resposta

Avaliação:
Direito
Esquerdo

1 [0..1] Tremor Texto codificado Sim
Não

-

1 [0..1] Ataxia Texto codificado Sim
Não

-

1 [0..1] Bradicinesia Texto codificado Sim
Não

-

Sensibilidade
1 [0..1] Parestesias Texto codificado Sim

Não
-

1 [0..1] Disestesias Texto codificado Sim
Não

-

1 [0..1] Alodinia Texto codificado Sim
Não

-

Avaliação segmentar
1 [0..1] MID Proximal Texto codificado Normal

Diminuída
Ausente

Avaliação:
Vibratória
Cinet-post
Táctil
Dor

1 [0..1] MID Distal Texto codificado Normal
Diminuída

Avaliação:
Vibratória



110

Ausente Cinet-post
Táctil
Dor

1 [0..1] MIE Proximal Texto codificado Normal
Diminuída
Ausente

Avaliação:
Vibratória
Cinet-post
Táctil
Dor

1 [0..1] MIE Distal Texto codificado Normal
Diminuída
Ausente

Avaliação:
Vibratória
Cinet-post
Táctil
Dor

1 [0..1] MSD Proximal Texto codificado Normal
Diminuída
Ausente

Avaliação:
Vibratória
Cinet-post
Táctil
Dor

1 [0..1] MSD Distal Texto codificado Normal
Diminuída
Ausente

Avaliação:
Vibratória
Cinet-post
Táctil
Dor

1 [0..1] MSE Proximal Texto codificado Normal
Diminuída
Ausente

Avaliação:
Vibratória
Cinet-post
Táctil
Dor

1 [0..1] MSE Distal Texto codificado Normal
Diminuída

Avaliação:
Vibratória



111

Ausente Cinet-post
Táctil
Dor

1 [0..1] Disfunção autonômica Texto codificado Sim
Não

-

1 [0..N] Tipo da disfunção Texto codificado Cardíaca (arritmia, taquicardia,
bradicardia)
Pressão sanguínea (flutuações,
hipertensão, hipotensão)
Gastroentérica constipação, íleo
Disfunção vesical
Disfunção pupilar
Outra

Só aparece esse campo se for marcada
a opção “Sim” na pergunta anterior

1 [0..1] Qual Texto livre Só aparece esse campo se for marcada
a opção “Outra” na pergunta anterior

Tabela C.5 - CMD da consulta de rotina do neurologista - Exames e procedimentos

Nível Card
i

Seção/Item Tipo de dados Value set Observações

Exame Laboratorial
1 [0..1] Exames pré definidos Texto codificado Seleção livre

Adicionar todos os exames
Exames complementares
(PCDT)

Seleção livre: O usuário pode
selecionar qualquer exames listado;
Adicionar todos os exames: Todos os
exames da lista serão selecionados,
podendo ou não ser retirado da lista;
Exames complementares (PCDT):
Serão adicionados todos os exames
indicados no PCDT da ELA.
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1 [0..1] Nome do exame Texto codificado Lista de exames laboratoriais -
1 [0..1] Outros exames Texto livre - -
1 [0..1] Observações Texto livre - -

Outros Exames
1 [0..1] Solicitação Texto livre - -
1 [0..1] Observação Texto livre - -

Tabela C.6 - CMD da consulta de rotina do neurologista - Diagnóstico da ELA

Nível Card
i

Seção/Item Tipo de dados Value set Observações

1 [1..1] O diagnóstico é ELA? Texto codificado Sim
Não
Em investigação

Se a opção “Sim” for marcada, as
demais perguntas desta subseção
deverão ficar disponíveis.

2 [0..1] Data do diagnóstico Data ISO 8601 Não aceitar datas menores que a data
de nascimento;
Não aceitar datas futuras;
Não aceitar datas menores que a data
do primeiro sintoma;

2 [0..1] Classificação King’s
College

Texto codificado Estágio 1
Estágio 2
Estágio 3
Estágio 4
Estágio 5

-

2 [0..1] Escala Funcional
ALSFRS-R

Numérico 0 - 48 -

2 [0..1] Velocidade de progressão Numérico Calculado automaticamente (48 - Valor
da escala na primeira avaliação) /
atraso no diagnóstico em meses
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2 [0..1] Causa Texto codificado Esporádica
Familiar

-

2 [0..1] Local de Início Texto codificado Espinhal
Bulbar

-

2 [0..1] Fenótipo de início Texto codificado Clássica
Síndrome flail-arm (doença de
Vulpian-Bernhardt)
Síndrome flail-leg (forma
pseudopolineurítica)
Atrofia Muscular Progressiva
Bulbar
Variante respiratória da ELA
Variante de predomínio do
Neurônio Motor Superior
Esclerose Lateral Primária
ELA plus/extrapiramidal
Síndrome de Fazio-Londe
Síndrome de
Brown-Vialetto-Van Laere
(SBVVL)
Doença neuromotora de Madras
Síndrome de
O’Sullivan-McLeod
Síndrome FEWDON-MND

-

2 [0..N] Observações Texto livre - Essa e as demais perguntas ficarão
disponíveis se a resposta “O
diagnóstico é ELA” for “Não”

2 [0..N] Sugestão de diagnóstico Texto codificado CID-10 -

Tabela C.7 - CMD da consulta de rotina do neurologista - Prescrição de Medicamentos
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Nível Card
i

Seção/Item Tipo de dados Value set Observações

1 [0..1] Nome do medicamento Base de dados de medicamentos Nome do medicamento +
Apresentação.
Verificar se esse medicamento está na
lista de alergias indicadas pelo
paciente. Enviar alerta em caso de
alergia.

1 [0..1] Posologia/Observação Texto livre -

Tabela C.8 - CMD da consulta de rotina do neurologista - Condutas

Nível Card
i

Seção/Item Tipo de dados Value set Observações

1 [0..1] Conduta, conclusões ou
encaminhamento

Texto livre - -



Apêndice D - Modelo do Banco de Dados
do PEP ELA



Apêndice E - Telas do PEP ELA

Figura E.1 - Tela de home out do PEP ELA
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● Telas do PEP ELA do módulo do profissional de saúde

Figura E.2 - Tela de login

Figura E.3 - Tela de vínculos
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Figura E.4 - Tela de home-in

Figura E.5 - Tela de listagem de pacientes cadastrados no PEP ELA
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Figura E.6 - Tela de cadastro do paciente (etapa 1)

Figura E.7 - Tela de cadastro do paciente (etapa 2)
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Figura E.8 - Tela de cadastro do paciente (etapa 3)

Figura E.9 - Tela do prontuário do paciente que ainda não realizou consulta
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Figura E.10 - Tela de primeira avaliação clínica do paciente

Figura E.11 - Tela de consulta em andamento do neurologista (anamnese neurológica)
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Figura E.12 - Tela de consulta em andamento do neurologista (exame neurológico)

Figura E.13 - Tela de consulta em andamento do neurologista (exames e procedimentos)
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Figura E.14 - Tela de consulta em andamento do neurologista (diagnóstico da ELA)

Figura E.15 - Tela de consulta em andamento do neurologista (prescrição de medicamentos)
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Figura E.16 - Tela de consulta em andamento do neurologista (Condutas)

Figura E.17 - Tela de progresso multidisciplinar que permite a visualização dos dados das
consultas de toda a equipe
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Figura E.18 - Tela do prontuário do paciente com dados clínicos e indicadores do paciente

Figura E.19 - Tela de gerenciamento de acesso ao PEP ELA
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Figura E.20 - Tela de histórico de consultas realizadas por um profissional de saúde

Figura E.21 - Tela de agendamentos do PEP ELA
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Figura E.22 - Tela de documentos e anexos

Figura E.23 - Tela de Escalas personalizadas por especialidade
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Figura E.24 - Tela de gerenciamento de acesso aos dados do paciente no módulo profissional
de saúde

Figura E.25 - Tela de indicadores dos casos de ELA
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● Tela do PEP ELA no módulo do paciente

Figura E.26 - Tela de login

Figura E.27 - Tela de cadastro do usuário paciente



130

Figura E.28 - Tela de home in do paciente

Figura E.29 - Tela de gerenciamento de acessos de dados do paciente
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Figura E.30 - Tela de gerenciamento de acesso aos dados do paciente


