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Artigo de Revisao

Ventilagao nao invasiva e fisioterapia respiratoria em pacientes com esclerose lateral
amiotroéfica

Non-invasive ventilation and respiratory therapy in patients with amyotrophic lateral sclerosis

Fernanda Machado Brandao', Giulliano Gardenghi?

Resumo

Introducgao: A esclerose lateral amiotrofica (ELA) € nomeada assim por apresentar um processo
degenerativo, esclerdtico dos neurbnios motores das porgbes laterais (corno anterior) da medula
espinhal, juntamente com o cortex motor e o trato piramidal, levando a fraqueza e atrofias musculares
(amiotrofia), associadas as fasciculacbes e espasticidade. Trata-se, portanto, de doenca
neurodegenerativa de causa desconhecida, que afeta principalmente os neurénios motores da medula
espinhal, tronco cerebral e do encéfalo. Objetivo: Verificar a repercussdo da fisioterapia e da
ventilagdo ndo invasiva em pacientes com esclerose lateral amiotrofica através de uma revisdo de
literatura. Metodologia: Foi realizada uma reviséo da literatura sobre os artigos publicados no periodo
de 2000 a 2015 que relatem a ventilagdo ndo invasiva e a fisioterapia respiratoria em pacientes com
esclerose lateral amiotréfica. Resultados/Conclusao: A técnica de ventilagdo néo invasiva é eficaz e
segura em pacientes com esclerose lateral amiotrofica, ja que ameniza o declinio do volume corrente e
retarda o inicio da faléncia respiratéria, o pico de fluxo de tosse e a capacidade vital forgcada,
melhorando a capacidade de eliminar secregoes.

Descritores: Ventilagdo ndo invasiva; esclerose lateral amiotrofica (ELA); Fisioterapia.

Abstract

Introduction: Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is so named for presenting a degenerative process,
sclerotic of the side portions motor neurons (anterior horn) of the spinal cord, with the motor cortex and
pyramidal tract, leading to weakness and muscle atrophy ( muscular atrophy) associated with twitching
and espasticidad. It is therefore neurodegenerative disease of unknown cause that primarily affects the
motor neurons of the spinal cord, brain stem and brain. Objective: Check the effect of noninvasive
physical therapy and ventilation in patients with amyotrophic lateral sclerosis through a literature
review. Methods: A literature review of articles published was conducted from 2000 to 2015 to report
the non-invasive ventilation and respiratory therapy in patients with ALS. Results / Conclusion:
Noninvasive ventilation technique is effective and safe in patients amyotrophic lateral sclerosis since it
mitigates the decline in tidal volume and delays the onset of respiratory failure, peak cough flow and
forced vital capacity, improving the ability to clear secretions.

Keywords: Non-invasive ventilation; amyotrophic lateral sclerosis (ALS); Physiotherapy.
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Introducgao

A esclerose lateral amiotréfica (ELA) € nomeada assim por apresentar um processo
degenerativo, esclerético dos neurbnios motores das porgdes laterais (corno anterior) da medula
espinhal, juntamente com o cértex motor e o trato piramidal, levando a fraqueza e atrofias musculares

(amiotrofia), associadas as fasciculacdes e espasticidade .

Trata-se, portanto, de doenga neurodegenerativa de causa desconhecida, que afeta
principalmente os neurdnios motores da medula espinhal, tronco cerebral e do encéfalo®. Acomete os

musculos respiratérios de acordo com o local de inicio da degeneracéo neuronal®.

Poucos estudos sao realizados sobre a ELA no Brasil. Apenas em 1998, por meio de pesquisa
com médicos brasileiros, foi possivel identificar 540 pacientes, sendo 58,5% do sexo masculino. Cerca
de 5,9% dos pacientes tinham uma historia familiar de outros casos de ELA. Hoje temos uma
incidéncia mundial em torno de um a trés casos por 100.000 individuos. Estima-se que a incidéncia no

Brasil & de 1,5 casos/100.000 pessoas, ou seja, 2.500 pacientes/ano®.

A ELA é uma doenga neurodegenerativa de carater progressivo e com a evolugao surgem as
complicagbes respiratérias devido a fraqueza da musculatura, sendo esta responsavel por mais de

85% das mortes”.

Temos dois tipos de neurdnios motores afetados na ELA: neurdnios motores superiores (NMS)
ou primeiro neurbénio (células de Betz), os quais estdo localizados na area motora no cérebro, e
neurénios motores inferiores (NMI), ou segundo neurénio, que estdo localizados no tronco cerebral e
na porgcao anterior da medula espinhal. Os NMS regulam a atividade dos NMI, através do envio de
mensagens quimicas (neurotransmissores). A ativacdo dos NMI permite a contragdo dos musculos
voluntarios do corpo. Os NMI no tronco cerebral ativam musculos da face, boca, garganta e lingua. Os
NMI na medula espinhal ativam todos os outros musculos voluntarios do corpo, tais como aqueles dos

membros (superiores e inferiores), tronco, pescogo, bem como do diafragma®.

Levando a alteragcbes nos musculos respiratorios, que progressivamente alteram a sua fungao

modificando centros respiratdrios, caixa toracica e mecanica respiratoria’.
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A ventilacdo nao invasiva (VNI) tem sido considerada uma alternativa atraente a ventilagéo
mecanica convencional em pacientes com insuficiéncia respiratoria aguda. A VNI é a aplicagdo de um
suporte ventilatério sem recorrer a métodos invasivos, evitando desta forma as complicagbes
associadas a entubagao orotraqueal e ventilagdo mecanica invasiva. Esta técnica ja demonstrou ser
eficaz em diversos tipos de insuficiéncias respiratérias agudas ou cronicas agudizadas®. Este tipo de
ventilacdo pode ser oferecido ao paciente por meio de ventiladores mecéanicos ou através de

aparelhos denominados Pressao Positiva Bifasica nas Vias Aéreas (Bilevel)®.

A ELA exige um tratamento com atengcdo multidisciplinar, sendo o tratamento fisioterapico

essencial uma vez que a abordagem permeara toda a evolugdo da doenga™.

Sendo assim, o presente estudo tem o objetivo de verificar a repercussao da fisioterapia e da

ventilagdo ndo invasiva em pacientes com ELA através de uma revisao de literatura.

Metodologia

Foi realizada uma revisédo da literatura sobre os artigos publicados no periodo de 2000 a 2016
que relatam a ventilacdo ndo invasiva e a fisioterapia respiratoria em pacientes com esclerose lateral
amiotrdfica. A busca dos artigos foi realizada nas bases de dados eletronicos Medline/Pubmed, Scielo
e Lilacs e ainda em livros consagrados sobre o assunto. As palavras-chave utilizadas foram:
"ventilagdo nao invasiva’, “fisioterapia respiratéria", "esclerose lateral amiotréfica", os termos

correspondentes em inglés e a pesquisa foi limitada aos idiomas portugués e inglés.

Os critérios de inclusao foram previamente estabelecidos com o objetivo de definir claramente a
adequagao da literatura encontrada para esse estudo de revisdo. Foram incluidos artigos que
demonstram a associagao entre a ventilacdo nao invasiva e a esclerose lateral amiotrofica e também
aqueles de estudos de caso. Os estudos foram pré-selecionados através dos titulos e da leitura dos
resumos. Posteriormente, realizou-se a leitura do artigo na integra e definiu-se sua inclusdo ou nao
nesse estudo de acordo com os critérios acima descritos, sendo realizado o presente estudo no ano

de 2016. Totalizando 27 artigos para a composi¢ao desta revisdo, sendo que, 08 artigos em inglés.

Resultados

Os diversos estudos encontrados durante o levantamento estdo relacionados na tabela a

sequir.
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Resultado da busca de artigos relacionados a ventilagdo nao invasiva e fisioterapia
respiratéria em pacientes com esclerose lateral amiotrofica

Referéncia

Pozza et.
al"

Yamauchi
et. al."?

Marinho
Junior et.
al®

Linden
Janior ™

Ano

2006

2014

2013

2013

Objetivos

Sugerir os
procedimentos
fisioterapéuticos
utilizados
atualmente na ELA

Elucidar a
correlagéo entre a
insuficiéncia
respiratoria e
biomarcadores
respiratorias,
incluindo potencial
de acao muscular
composto
diafragmatica
(DCMAP), no inicio
da ventilagdo nao
invasiva (VNI) em
pacientes com ELA

Avaliar o efeito
terapéutico do
método de
Facilitacao
Neuromuscular
Proprioceptiva em
um paciente com
ELA.

Conhecer a
abordagem
fisioterapéutica na
esclerose lateral
amiotrofica.

Métodos

Estudo de
caso

Estudo
longitudinal

Estudo de
caso

Revisédo
bibliografica

Conclusao

Ha poucos e atuais estudos no campo
da fisioterapia visando encontrar
métodos de tratamento e andlise
desses novos métodos, e
nomeadamente em matéria de estudos
longitudinais com um  nudmero
adequado de pacientes. Assim, mais
estudos séo necessarios por
fisioterapeutas.

DCMAP nem sempre é um indicador
de confianga para a determinagéo do
momento bom para iniciagdo VNI
durante a progressdo da insuficiéncia
respiratoria  em ELA. Os médicos
devem estar cientes do risco de
insuficiéncia respiratéria durante o
sono em pacientes com ELA.

A intervencéo fisioterapéutica promove
melhora no quadro clinico e na
qualidade de vida.

Através de métodos e técnicas
fisioterapéuticas, € possivel melhorar a
qualidade de vida e prolongar a
sobrevivéncia destes pacientes,
principalmente através de exercicio
terapéutico e suporte respiratorio.
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Salvioni et.
al®

Pacheco et.
al'

George et.
al.”

Froés e
Contegas 18
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Objetivos Métodos

2009 Analise de

prontuarios

Avalia-se a
efetividade do
tratamento com
equipe
multidisciplinar, com
enfoque no estado
nutricional de
pacientes com
DNM/ELA.

Apresentar a
fisiopatologia assim
como a evolugao
clinica das doencgas
neuromusculares, o
acometimento dos
musculos
respiratorios e as
formas de
tratamento,
verificando com
isso a eficacia da
técnica de
ventilagdo nao
invasiva nestes
pacientes, a fim de
corrigir a
hipoventilagao
restabelecendo a
mecanica
ventilatéria.

2007 Revisao

bibliografica

2014 Estudo

exploratério

Comparar gasto
energético de
repouso (GER) em
pacientes com ELA
durante a
respiragcao
espontanea e sob
VNI.

Avaliar os
beneficios da
utilizagao da

fisioterapia

respiratdria no que
diz respeito as
complicagdes
pulmonares que o
paciente vem a
desenvolver
durante a evolugao
da doenga.

2015 Revisao

bibliografica

CEAFI

Formagdo completa em satide

Conclusao

Concluiu-se que o atendimento
multidisciplinar traz aderéncia ao
tratamento da ELA. No entanto, a
aplicagdo das orientagbes prestadas
depende da disponibilidade do
paciente e do cuidador.

Todas as possibilidades terapéuticas
devem ser apresentadas ao paciente
portador de doenga neuromuscular e a
sua familia. A indicagdo de cada uma
delas deve ser bastante discutida. Nao
ha justificativa técnica ou ética para se
tomar qualquer decisdao a revelia dos
desejos do paciente e nem deve o
medico usar seus proprios valores
para decidir sobre o que é aceitavel
como qualidade de vida para uma
outra pessoa.

A ventilagdo nao invasiva pode reduzir
0 gasto de energia em pacientes com
ELA, provavelmente, por aliviar o fardo
ventilatério imposto aos musculos do
pescoco e inspiratérios em compensar
a fraqueza do diafragma.

Fisioterapia respiratéria proporciona
varios beneficios aos pacientes com
esclerose lateral amiotrofica
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Referéncia  Ano Objetivos Métodos Conclusiao
Shneerson e 2002 Avaliar a ventilacao Revisédo A ventilagdo nao invasiva estda bem
Simonds " n&o invasiva em bibliografica ~ estabelecida nestas condicoes e é
pacientes com improvavel que os  estudos
doencas randomizados controlados com

sobrevivéncia como um ponto final
jamais iriam conseguir a aprovagao
ética na maioria desses transtornos.
Ha tdo poucos estudos adequados
sobre ventilagdo ndo invasiva em
disturbios da parede toracica e doenga
neuromuscular que pesquisas sao
necessarias em muitos aspectos.

neuromusculares

Bourke et. 2006 Avaliar o efeito da Estudo
al® VNI na qualidade randomizado Em pacientes com esclerose lateral
de vida e amiotréfica sem disfungdo bulbar

grave, VNI melhora a sobrevida com
manutencdo e melhoria na qualidade
de vida. O beneficio de sobrevivéncia

sobrevivéncia na
esclerose lateral

amiotréfica em um de VNI neste grupo é muito maior do
estudo que com as terapias neuroprotetoras
randomizado atualmente disponiveis. Em doentes
controlado. com insuficiéncia bulbar grave, VNI

melhora os sintomas relacionados com
0 sono, mas € improvavel que confira

uma grande vantagem de
sobrevivéncia.
Vitacca ' 2013 Foram pesquisados Analise de Avaliagdo combinada de fungao
diagnéstico e questionario  pulmonar, ventilagdo néo invasiva de
manejo das Ior}g_o prazo e tosse as§istida tornou-se
FRERES 6 pratica usual para pacientes com ELA.
. Praticas italianas para essa
pneumologia abordagem nao diferiram
italianos de ELA e significativamente da abordagem a
outras doengas outras doencas neuromusculares.
neuromusculares
(DNM), para o qual
0 padrao de
atendimento tem
sido amplamente
aceito por um
periodo mais longo.
Aboussouan 2013 Avaliar o suporte Revisédo A abordagem a ELA deve ser continua
e Mireles- respiratério em bibliografica € diminuir a medida que mais
Cabodevil? pacientes com pacientes (ciot doencas

neuromusculares progressivas viverem
mais tempo, com melhor qualidade de
vida e em suas casas. Embora tenha
havido progressos substanciais, até
mais tratamentos definitivos para ELA
sé@o encontrados, ainda ha muito a ser
feito no cuidado de suporte dos
nossos pacientes.

Esclerose Lateral
Amiotrofica.
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Objetivos Métodos

2008 Revisdo

bibliografica

Fazer uma proposta
de manual
adaptado a

realidade brasileira,
atualizado,

abrangente e
simples.

2015 Revisao

bibliografica

Realizar uma
reviséo bibliografica
da doenca
descrevendo os
sinais, sintomas e o
tratamento
fisioterapéutico
especifico para
pacientes com a
doenca

Revisédo
bibliografica

2015 Realizar uma

revisdo sobre a ELA

2009 Revisao

bibliografica

Nortear os
profissionais de
saude sobre a
utilizagcao da
Ventilagdo Nao
Invasiva (VNI) e da
fisioterapia
respiratoria em
portadores de ELA,
bem como sua
indicagao.

CEAfl

Formagdo completa em satide

Conclusao

Estas diretrizes devem nortear a
elaboragéo das diretrizes brasileiras de
atencao a populagdo com ELA. Nota-
se, entretanto, que em todo o mundo
existe demanda de pesquisa clinica
nesta area e que a padronizagdo dos
dados referentes a essa populagao
permitiia a identificagcdo destas
demandas. Desta forma, seria
extremamente oportuna a formagao de
grupos que elaborassem 0s
instrumentos padronizados permitindo
intercambio entre os grupos de
pesquisa nacionais e internacionais.

A ELA é uma doenca grave, que afeta
0s neurbnios motores gerando uma
incapacidade = motora importante
causando uma total dependéncia de
seus portadores, sendo que suas
complicagbes podem levar a morte.
Diante do diagndstico da patologia e
dos primeiros sintomas, a fisioterapia
pode atuar na pratica de exercicios
que embora ndo aumentem a
expectativa de vida dos pacientes,
podem influenciar positivamente na
qualidade de vida e no seu
desempenho funcional.

Suporte psicolégico é fundamental.

A depressado é comum.

Eliminar a dor, as secregdes e a
dispneia sao os objetivos principais. A
doenga isola os pacientes e as
limitagbes evocam ameacas que
aparecem em diferentes partes da vida
do enfermo, como conflitos da infancia,
fantasias e preocupacgdes.

A VNI pode prolongar a sobrevivéncia
e melhorar a qualidade de vida dos
pacientes com ELA durante o curso da
doenca. Além disso, o gerenciamento
dos musculos respiratorios, quando
aplicado de forma cautelosa, melhora
a fungéo pulmonar, ameniza o declinio
do volume corrente e retarda o inicio
da faléncia respiratoria.
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Referéncia  Ano Objetivos Métodos Conclusio
Magalhaes 2016 Analisar a influéncia Estudo A VNI melhorou os volumes da parede
et. al. ?’ da VNI nos volumes randomizado toracica sem alterar a contribuigédo do
e movimentos da compartimento da parede toracica em

parede toracica pac!entes com !ELA. Na posicao
. supina, o0s pacientes com ELA
avaliados por apresentaram menor contribuicio do
pletismografia abdémen, o que pode indicar
optoeletrénica em disfungao diafragmatica precoce.
pacientes com ELA
e 2) comparar
esses parametros
nas posigoes
supina e sentada
com os de
individuos
saudaveis (sem
VNI).

ELA — Esclerose amiotréfica lateral; VNI — Ventilagdo ndo invasiva; DNM - Doengas neuromusculares; GER - Gasto energético
de repouso DCMAP - Potencial de agdo muscular composto diafragmatica.

Foram encontrados 54 artigos na Medline/Pubmed, Lilacs e Scielo. Apds a leitura inicial dos
titulos e resumos foram excluidos 30 artigos, porque nao atendiam aos critérios estabelecidos.
Posteriormente, com a leitura dos artigos na integra, outros sete artigos foram também por n&o

estarem dentro do periodo pré-estabelecido, restaram, portanto, 17 artigos.

Discussao

Um estudo realizado por Marinho Junior et. al.,'?, com um paciente do sexo masculino num
periodo de 12 semanas, a dois atendimentos semanais, com tempo de 40 minutos, submetido ao
protocolo no qual se aplicou o método de facilitagdo neuromuscular proprioceptiva motora e
respiratoria, teve como resultado a melhora da fungdo motora e respiratoria, sendo um importante

técnica de tratamento em ELA e possibilitou motivagdo e qualidade de vida ao paciente.

Bourke et. al.', avaliaram 92 pacientes administrados com VNI com pressdo inspiratoria
maxima menor do que 60% e observou-se uma melhora significativa global menos nos pacientes com
disfungao bulbar intensa e também houve uma melhora em medidas de qualidade de vida impactando

na sobrevivéncia de 205 dias.
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Outro fator importante é destacado por Vitacca et. al.?’, avaliagdes combinadas de funcéo
pulmonar, associando ao tratamento o uso de ventilagdo nao invasiva por longo prazo devem se

tornarem praticas usuais para pacientes com ELA.

Para Pozza et al (2006)'° e George et. al.'®

, a ventilagdo mecanica invasiva tem como objetivo
prolongar a sobrevida dos pacientes, porém é restritiva devido as dificuldades no desmame fora deste
tipo de ventilagdo. Por outro lado, a utilizacdo de BiPAP® e CPAP ¢ indicado para a insuficiéncia
respiratoria, e estas proporcionam melhoria da hipoventilagdo e dessaturagdo. Para Yamauchi et.
al.,”, técnicas dependem da tolerancia individual do paciente, sendo necessarios estudos adicionais

que demonstrem a eficacia do aparelho.

Magalhaes et. al.?’

demonstraram melhoras com o uso da VNI nos volumes da parede toracica
sem alterar a contribuigdo do compartimento da parede toracica em pacientes com ELA e a posi¢ao
supina, em pacientes com ELA apresentaram menor contribuicdo do abdémen, o que pode indicar

disfungao diafragmatica precoce.

Estudos futuros devem ser encorajados, Salvioni et. al.™

, destaca que acentuando a
necessidade de intervencdo multidisciplinar precoce, para conscientizar os cuidadores e pacientes da
importancia do tratamento efetivo com toda a equipe, permitindo ndo sé mais sobrevida, mas também,

e sobretudo, mais qualidade de vida.
Conclusao

A fisioterapia tem um papel essencial no tratamento de pacientes com ELA e ainda é
necessario um diagndstico precoce para que se consiga estabelecer agdes fisioterapéuticas capazes
de influenciar positivamente na qualidade de vida e no desempenho funcional destes pacientes. O
tratamento fisioterapéutico na ELA é realizado em todos os estagios para amenizar as limitagdes
funcionais, comprometimentos motores e futuras complicagdes respiratorios. Para as complicagdes
respiratorias podem ser utilizados a VNI ou a VMI. A VNI pode prolongar a sobrevivéncia e melhorar a
qualidade de vida dos pacientes, além de melhorar a funcdo pulmonar, amenizando o declinio do

volume corrente e retardando o inicio da faléncia respiratoria.
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