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RESUMO

A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) é uma doenca neurode-
generativa, progressiva e letal que em alguns casos leva a morte
cinco anos apos o inicio dos primeiros sintomas. Dessa forma, o
cuidadopaliativodeveinciar-selogoapésaconfirmacdododiag-
néstico clinico. Atualmente, a Unica medicacdo aprovada para o
tratamento da doenca, o Riluzole, parece contribuir para o pro-
longamentodasobrevidadospacientesnumperiododedoisatrés
meses.Todososmusculosesqueléticossaoafetadosamedidaque
adoenca progride,incluindoosmusculosrespiratérios. Objetivo.
Nortear os profissionais de satide sobre a utilizacdo da Ventilacdo
Nao Invasiva (VNI) e dafisioterapiarespiratéria em portadores de
ELA, bem como sua indicagcdo. Método. Atualizacdo de artigos
a respeito da utilizacdo da VNI e da fisioterapia respiratéria em
pacientescomELA, nosultimosanosnasbasesdedadosMedline,
SciELO, Cochrane e Lilacs. Concluséo. A VNI pode prolongar
asobrevivénciaemelhoraraqualidadedevidadospacientescom
ELAduranteocursodadoenca.Alémdisso, o gerenciamentodos
musculosrespiratérios,quandoaplicadodeformacautelosa, me-
Ihoraafungao pulmonar,ameniza o declinio do volume corrente
e retarda o inicio da faléncia respiratoria.
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SUMMARY

The Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a neurodegenerative
illness, progressiveandlethalthatgenerallyleadstothedeathfive
years after the beginning of the first symptoms. Of this form, the
palliative care mustbegin soon after the confirmation of the clini-
cal diagnosis. At present, the only medication approved for the
treatment of the illness, the Riluzole, seems to contribute for the
prolongation of the survival of the patients in a period of two the
three months. All of the skeletal muscles are affected on the ill-
ness progresses, including the respiratory muscles. Objective. To
guide the health professionals about the utilization of the Non-
invasive Ventilation (NIV) and respiratory physiotherapy in pa-
tients with ALS, as well as its indication. Method. Update of ar-
ticles about NIV and of the respiratory physiotherapy in patients
with ALS, in the last years in the data bases Medline, SciELO,
Cochrane and Lilacs. Conclusion. The NIV can prolong the
survival and improve the quality of life of the patients with ALS
during the course of the illness. Moreover, the management of
therespiratorymuscles, whenappliedinacareway,improvesthe
pulmonaryfunction, minimizesthedecline ofthe currentvolume
and delays the beginning of the respiratory insufficiency.
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INTRODUGCAO

A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) é uma
doenca neurodegenerativa, caracterizada por fra-
gueza muscular progressiva que leva o paciente ao
Obito,usualmentedevidoacomplicagbesrespirato-
rias'. Adegeneragao dos neurdnios motoresinferio-
resesuperiores,atingindoamedulaespinhal,otron-
coencefalicoe o cortexmotorresultam na definicao
da ELA como doenca do neurdnio motor?. No mo-
mentoqueosmusculosventilatériossaocomprome-
tidososindividuosapresentamrestricées pulmona-
res, caracterizadas por reducao da Capacidade Vital
(CV) e doVolume Corrente (VC) com, conseqtiente,
insuficiéncia respiratéria cronica’.

A Ventilagao Nao-Invasiva (VNI) consta na
administracao de ventilacdo mecanica aos pulmdes
sem que haja a necessidade de vias aéreas artificiais,
podendoseroferecidaao paciente pormeiodeventi-
ladoresmecanicosouatravésdeaparelhosdenomina-
dos Pressao Positiva Bifasica nas Vias Aéreas (Bilevel).
Suaaplicagao possuidiversosobjetivos,dentreeles:a
melhora na qualidade do sono, naqualidade devida,
nareducdo dodesconforto respiratério e notrabalho
ventilatdrio, nastrocasgasosase, porfim, o prolonga-
mento da sobrevida®. Assim, a utilizacao da VNI nos
pacientes com ELA tem sido empregada nos ultimos
anos com o objetivo de corrigir a insuficiéncia respi-
ratoria e, por conseguinte, melhorar a qualidade de
vida e prolongar a sobrevivéncia destes individuos®.
Entretanto,algumasduvidasaindaexistemquantoao
prolongamento da vida apds o uso de VNI nas fases
iniciaisdoacometimentorespiratorio.Esteestudoob-
jetivaanalisar os métodos mais atuais de abordagem
da disfuncdo respiratéria nos pacientes com ELA,
possibilitandoumaanalisecriticaparafuturaspesqui-
sas. Propde-se também, de maneira sucinta, apontar
asprincipaisestratégiasutilizadaspelosfisioterapeutas
no gerenciamento das complicagdes respiratorias.

METODO

Esta atualizacao da literatura utilizou artigos
das bases de dados Medline, SciELO, Cochrane e Li-
lacscompreendidos,entreoutubrode1991ejulhode
2007.Foramencontradossessentaeseteartigosdire-
tamenterelacionadoscomotema.Estetrabalhodeu
énfase na avaliagdo de artigos randomizados e con-
trolados e de revisao dos anos de 2000 a 2007. Utili-
zaram-seasseguintespalavras-chave:EscleroselLateral
Amiotréfica(ELA),VentilagdoNao-Invasiva(VNI),Pressao
PositivaBifasicanasViasAéreas(Bilevel)eFisioterapiaRes-
piratéria; como também suas similares em inglés.

RESULTADOS

Fungdo respiratdria na ELA e indicacdao de VNI

A fisiopatologia da insuficiéncia respiratoria
nas doengas neuromusculares é complexa e pode
envolver inumeros fatores associados ou ndo. Alte-
ragdes no controle da ventilagdo, aparecimento de
sinaisdefadigamuscularrespiratéria,alteracdesnas
propriedadesmecanicasdosistemarespiratério,mu-
dancas na troca gasosa, especialmente no periodo
noturno, eadisfuncao dotrato respiratério superior
sdo algumas possibilidades. Para quantificar estas
modificacdes respiratérias os estudos acercado uso
da VNI na ELA verificam: as trocas gasosas e o equi-
librio acido basico, por meio da gasometria arterial,
a Saturacao Periférica de Oxigénio (SpQO,), através
daoximetria, aforcados musculos ventilatdrios, uti-
lizandoamanovacuometria,eamensuracaodosvo-
lumes,capacidadeseindicesintegrados,pormeioda
espirometria. Vale ressaltar que a indicagao da VNI
nos portadores de ELA vem sendo indicada quan-
do hd uma reducao de 50% do valor predito para
Capacidade Vital Forcada (CVF), lembrando que
individuos brasileiros tendem a possuir valores pre-
vistosdiferentesdaquelesencontradosemequagoes
de outros paises®, e/ou diminuicao da SpO, abaixo
de 88% por mais de cinco minutos consecutivos no
periodo noturno e/ou aumento da Pressdo Parcial
de Oxigénio no Sangue Arterial (PaCO,) acima de
45 mmHg e/ou aumento da Pressao Inspiratéria
Maxima dos Musculos Inspiratérios (Pimax) acima
de -60 cmH,O’. Além destas, existem as indicagbes
relacionadas a possiveis sinais e sintomas como:
dispnéia,fadiga,dordecabecamatutina,sonoléncia
exacerbada entre outros*.

VNI na Esclerose Lateral Amiotrofica

Ao utilizar a VNI como recurso terapéutico na
ELA, foram atribuidos preditores de tolerabilidade
dos pacientes para a terapia®. Os pacientes acompa-
nhados pormais de 60 dias que conseguem utilizara
VNI, através da Bilevel, por mais de 4 horas por dia
tendem a tolerar a VNI. Este grupo obteve lentifica-
¢donaquedadaCVF através do tempo eredugao na
taxade mortalidade. Além disso, 0 aumento da tole-
rancia a VNI e, consequentemente, a sobrevivéncia
destespacientesestadiretamenterelacionadaaograu
decomprometimentodafuncaobulbareaosfatores
nutricionais antes do inicio da VNI. Assim, apenas
os pacientes com disfuncao bulbar leve a moderada
apresentaram tolerancia ao uso da VNI.



Oprolongamentodavidafoiobservadoatravés
dautilizacdodaVNIlassociadaatosse mecanicamen-
teassistida,quandonecessaria,permitiaaumpeque-
nonumerodepacientesoadiamentodanecessidade
detraqueostomiaeoprolongamentodavidaporum
periodo maior que um ano’. Ha relatos de que a VNI
naodeveserconsideradacomoumatécnicaextraor-
dindria,porémalgunspacientespodembeneficiar-se
doseuusoantesdatraqueostomia.Tambémhauma
importante énfase na abordagem do Pico de Fluxo
Expiratério (PFE), fazendo uma relagdo estreita com
afuncado muscular bulbar. Segundo Bach, quando o
PFE estiver menor que 270 |I/min, associado a sin-
tomas de hipoventilacao, pode-se indicar a VNI. Ele
relata que um PFE menor que 160 I/min associado a
uma diminuicao da SpO, para valores menores que
95% associa-se a falha respiratéria e, nestes casos,
existe a indicacdo de traqueostomia.

Pacientes com ELA com disfuncao diafrag-
matica podem se beneficiar com o uso da VNIE. A
complacéncia por meio da pressao transdiafragma-
ticafoiobservada e os portadores dadoencatende-
ram a possuir atelectasias e aumento das forcas de
recolhimento elastico do pulmao com consequente
aumentodotrabalhoventilatério.Ahipétesedeque
o usodaVNI pode serempregado enquanto o com-
prometimento pulmonardospacientesaindaéleve,
ou seja, enquanto a CVF ainda ndo atingiu valores
menores que 50%.

Aqualidadedevidaéoutroaspectoabordado,
para avaliar a possivel eficiéncia da VNI em pacien-
tes com ELA. Foi observada melhora significativa da
qualidade de vida dos pacientes que foram subme-
tidos a VNI para tratar disturbios respiratérios do
sono’. Para fins de melhora da qualidade de vida, a
fraqueza dos musculos respiratérios € um marcador
clinico mais importante que os disturbios respira-
torios associados ao sono'™. Foi observada melhora
ou manutencao da qualidade de vida e melhora na
sobrevida em pacientes com ELA sem comprometi-
mento bulbar grave''. Entretanto, os pacientes com
comprometimento bulbar grave apresentaram me-
Ihoria dos sintomas respiratérios noturnos, mas sem
aumentosignificativonasobrevida.Oimpactosobre
aqualidadedevidaestadiretamenterelacionadocom
odetrimentodafuncdodosmusculosrespiratérios'.

Fisioterapia Respiratdria na Esclerose Lateral

Amiotrofica
Comoospacientescomdisturbiosneuromus-

culares geralmente possuem como causa para in-

suficiéncia respiratéria a incapacidade de tosse e a
retencaodesecrecdesbrénquicas’?, utilizou-seatéc-
nica de capacidade deinsuflagdo maximaem diver-
sas doencas, dentre elas a ELA™. A técnica constava
em enviarao pulméo volumes dear por meiodeum
ressucitadormanualouumventiladormecanicopor-
tatil, logo que a CV torne-se inferior a 2000 ml. Os
pacientesreceberamvolumesdear,realizandopausa
ao final dainspiracao, até que a CV fosse alcancada.
Atécnicaeraefetuadatrésvezespordiaemsériesde
dez a quinze repeticdes. Uma inspiracao profunda
sequida de pausa inspiratéria dilata as vias aéreas,
possibilita a distribuicdo do fluxo pelas vias aéreas
periféricas,aumentaapressdointratoracica,aumen-
ta aforca de contracdo dos musculos expiratorios e
aumentaaforcaderecolhimentoelastico pulmonar.
Sendoassim, estatécnicaresultaemaumentodaca-
pacidadedetossedospacientese,consequentemen-
te,menoressaoaschancesdecomplicagdesrespira-
torias devido a doencas neuromusculares.

Existemdiversasformasdegerenciaras possi-
veisalteracdesdafuncdopulmonarcomoamanobra
de capacidade de insuflacdo maxima, a respiracao
glossofaringea,ainsuflagao pulmonarcommadscara
facial e ressuscitador manual ou com outros apare-
Ihosdepressado positiva. Amanobradecapacidade
maxima da inspiracdo consta em manter o maximo
devolumedearnointeriordos pulmdes,comaglo-
te fechada. Para tal se faz necessaria a integridade
da musculatura de laringe e faringe. A capacidade
maxima de insuflacdo deve ser alcancada por meio
deumasériedemanobrasdeinspiracdo,seguidasde
pausa(apneuse),demodoquehajaacimulodearno
interiordospulmoes.Arespiracdoglossofaringeare-
fere-seautilizacdodamusculaturadabasedalingua
e da faringe a fim de empurrar o ar para o interior
dos pulmdes. Por fim, a insuflacdo pulmonar com
auxiliode aparelho assemelha-se a técnica utilizada
por Kang et al.™.

Atosse mecanicamenteassistida (In-exsuffla-
tor) também foi utilizada em pacientes com ELA'S,
Foi utilizado 40 cmH,0 para a insuflagdo e para a
desinsuflacdo, com a proporcao insulacao/desin-
suflacdo de 2/3 e tempo de um segundo de pausa
entre os ciclos. Durante a expiracdo a compressao
tordcica expiratoria era realizada para aumentar o
PFE. Para pacientes com ELA estavel e sem compro-
metimento bulbar importante (PFE < 160 I/min), a
técnica pode ser capaz de gerar PFE maiores que
270 I/min, porém aqueles com acometimento leve
dafuncao respiratéria ndo se beneficiam, exceto na



presenca de doencas pulmonares agudas. O uso do
In-exsufflator foi utilizado em um paciente com ELA
avancada em uso de VNI noturna'. A aplicacdo da
tosse mecanicamenteassistida beneficiou o picode
fluxo expiratorio e, consequentemente, favoreceu a
eliminacao de secrecdes bréonquicas.

A cinesioterapia respiratoria e motora foi uti-
lizada como programa intenso de reabilitacdo, por
sete horas didrias, sem que houvesse fadiga muscu-
lar'®, As técnicas empregadas foram: relaxamento,
alongamento muscular, incluindo os respiratdrios, e
correcdo postural. Apesarda pequenaamostra, hou-
ve melhora significativa na qualidade de vida destes
pacientes.Poroutrolado,outrosautoresnaoobserva-
ramnenhumavantagemnautilizacaodecinesiotera-
pia respiratdria e motora em pacientes com ELA'™,

DISCUSSAO

Apesarde a maioriados autores concordarem
que a VNI melhora a qualidade de vida e aumenta
a taxa de sobrevida dos pacientes com ELA, é im-
portanteenfatizarquemuitosdetalhespodemfazera
diferencanosresultadosobtidos.Muitosestudosnao
relatam, por exemplo, os niveis de pressdo positiva
inspiratéria (IPAP) e expiratéria (EPAP) administra-
dos na Bilevel. Muitas vezes a diferenca entre a IPAP
e a EPAP é menor que 10 cmH,0°. Sabe-se que tais
valoresdesuportenaosdosuficientesparapacientes
comacometimentogravedamusculaturaventilatéria
ou quando ha presenca de infeccdes respiratoérias’®.

Aparentemente os pacientes capazes detole-
rar mais que 4 horas por dia de VNI, que possuem
indice de Massa Corporal (IMC) maior que 21 e que
possuem PFE maior 160 e menor que 270 |/min tém
maiores chancesde sucessocomotratamentousan-
dopressaopositiva.Poroutrolado, os pacientescom
acometimento importante da musculatura bulbar
(PFE menor que 160 I/min) e com IMC menor que
21possuemmenoreschancesdesucessocomaterapia
e, nestes casos, a abordagem com traqueostomia e/
ouventilacdo mecanicainvasiva parece seramelhor
estratégiaparaaumentarasobrevida®’.Eimportante
lembrar que a maioria das pesquisas realizou a VNI
de acordo com as recomendacdes de um estudo de
revisdo importante sobre ELA, A aplicacao da téc-
nicadeveserefetuadaapdsaalteraciodeumdosse-
guintes parametros:reducdo daCVem50%do valor
predito normal, diminuicao da SpO, abaixo de 88%
por mais de cinco minutos consecutivos no periodo
noturno e/ou aumento da Pressao Parcial de Oxigé-
nio no Sangue Arterial (PaCO,) acima de 45 mmHg

e/ou aumento da Pressao Inspiratéria Maxima dos
Musculos Inspiratérios (Plmax) para valores maiores
que-60 cmH,0%; contudo, atualmente se questiona
aindicacao mais precoce da terapia e suas possiveis
relagdes com o aumento dataxas de sobrevida e/ou
a qualidade de vida®'. Para tal, em primeiro lugar,
osautoresdescrevemqueseranecessariodeterminar
qual é o sinal da funcao respiratéria que primeiro se
manifestanospacientesecomoelepodeserdetermi-
nado durante o exame clinico. Em seguida, verificar
se o uso da VNI nos estdgios iniciais da doenca pos-
sui vantagem sobre sua utilizagdo em estdgios mais
avancados,levandoemconsideracaoaspectoscomo:
acometimento bulbareestado nutricional®'.Porfim,
uma revisao da literatura evidenciou a melhora na
qualidade de vida e dos sintomas respiratorios com
uso da VNI (classe Il e lll de evidéncia)?; contudo,
nao existem estudos controlados e randomizados,
bem desenhados, comparando os efeitos da VNI na
qualidade de vida e sobrevida.

Algumastécnicasfisioterapéuticasdedesobs-
trucao e de expansao pulmonar podem ser empre-
gadas com afinalidade de reduzir as intercorréncias
respiratorias destes pacientes, porém o nimero de
estudosrelacionadosaoassuntoépequeno?*eainda
nao ha uma definicdo do momento correto para ini-
ciaraterapiaparaauxiliodatosseesuporteventilato-
rio?*. A capacidade de insuflacdo maxima, associada
ou nao ao uso de pressdo positiva, e a tosse meca-
nicamente assistida demonstraram ser uma alterna-
tiva para otimizar a tosse e a eliminar as secrecdes
bronquicas.Estastécnicasdevemserefetuadaspelos
pacientesemambiente domiciliar,demodo que ndo
haja prejuizo respiratério®. Contudo, aamostra des-
tesestudosérelativamente pequenae,emalgunsca-
sos, a ELA estd inserida em um conjunto de doencas
neuromusculares diversificadas. Amelhora na quali-
dadedevidadospacientescomELAapdsoemprego
deprotocolosdecinesioterapiarespiratériaemotora
étemadecontrovérsias.Aselecaodastécnicasfisiote-
rapéuticaseavariacdonotempodeaplicacdo, talvez
se relacionem com a diferenca nos resultados.

CONCLUSAO

Apesar de ser um cuidado paliativo, a aplica-
cdo de VNI nos pacientes com ELA pode melhorar
a qualidade de vida e a prolongar a sobrevida, em
algunscasos,emmaisde 12mesesempacientescom
comprometimentodafuncaorespiratéria.Tendoem
vistaqueaunicamedicacdoaceitamundialmente,o
Riluzole,aumenta a sobrevida em aproximadamen-



tedoisatrésmeses, pode-se concluirque aadminis-
tracao de pressdo positiva pode serumaferramenta
importante no tratamento; contudo, aindicacdo da
terapianoiniciodaevolucdodadoencaaindaédes-
conhecida. Afisioterapiarespiratéria parece melho-
rar a qualidade de vida e reduzir as complicacbes
respiratérias causadas pela retencao de secrecdo e
perdadacapacidadedetosse,contudoamaioriadas
amostrasdestesensaiosépequenae,alémdisso,pou-
cosverificamas possiveis alteracdes nataxade dimi-
nuicdo da CV e na sobrevida apés a utilizacdo das
técnicas. A utilizacao de fisioterapia respiratdria em
ambitodomiciliartambémpossuiresultadospromis-
sores,porémmaisestudosserdonecessariosparacon-
firmaraindicacdodestetipodeabordagemterapéu-
tica.Ofisioterapeutadeve,antesdoestabelecimento
de metas, agendar reunides com os profissionais da
equipeefamiliareseexplicarque osmesmosdevem
agircom cautela e prudéncia quando solicitaremao
pacientequerealizealgumaatividadeterapéuticaou
treinamentorespiratorio. Muitosassociamfraqueza
dos musculosrespiratérios ainatividade musculare
sugerem que os pacientesingressem em atividades
que s6 contribuem para a piora do quadro clinico e
funcional desses individuos.
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