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VENTILAGAO NAO INVASIVA NA ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA
Renata de Oliveira Souza'
Tatyaine Ramos Umeno!

Alexandra Rocha de Queiros?

RESUMO

O presente estudo visa a discussao sobre a utilizagdo da ventilagdo mecanica
nao invasiva em pacientes portadores de Esclerose Lateral Amiotrofica (usa-se
a sigla ELA), que é de suma importancia na area da saude e especificamente
na Fisioterapia, mas que ainda é pouco pesquisado. Justifica-se pela
necessidade que o estudo sobre o tema pode se fazer importante para a vida
dos pacientes portadores de esclerose lateral amiotrofica (ELA), para os
pesquisadores e profissionais da saude. A Esclerose Lateral amiotréfica € uma
doencga progressiva, neurodegenerativa e letal que leva & morte na maioria dos
casos em até cinco anos apds os primeiros sintomas da doenga. Sendo assim,
os cuidados paliativos devem ser iniciados o quanto antes. O avango dessa
patologia atinge todos os musculos, incluindo a musculatura respiratéria. O
Objetivo dessa pesquisa € buscar e fornecer parametros aos profissionais da
saude quanto a utilizacdo da Ventilagdo nao invasiva, bem como sua indicagéo.
O método utilizado foi a revisdo de artigos a respeito da utilizagdo da VNI em
pacientes com ELA nos ultimos anos pesquisados em bases de dados como:
Bireme, Medline, Scielo, Lilacs, Pubmed. Apesar de ser um cuidado paliativo, a
utilizacdo da VNI nos pacientes com ELA pode melhorar a qualidade de vida e
prolongar a sobrevida de pacientes com comprometimento da fungdo
respiratéria. Como a quantidade de estudos sobre o tema é escasso, mais
pesquisas devem ser realizada, para verificar a acuracia desse tratamento e o
efeito dessa intervencao fisioterapéutica.

PALAVRAS-CHAVE: Esclerose Lateral Amiotréfica. Ventilagdo Nao Invasiva.
Fisioterapia Respiratoria.

'Académica do curso de Fisioterapia da Faculdade Unido de Goyazes
2Orientadora; Profa. Me, Faculdade Unido de Goyazes.



NON-INVASIVE VENTILATION IN AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS

ABSTRACT

This study aims to discuss the use of noninvasive mechanical ventilation in
patients with Amyotrophic Lateral Sclerosis (we use the ALS acronym), which is
of paramount importance in healthcare and specifically in physical therapy, but
that is still poorly researched . Justified by the need for the study of the subject
can be made relevant to the lives of patients with amyotrophic lateral sclerosis
(ALS), for researchers and health professionals. The Amyotrophic Lateral
Sclerosis is a progressive disease, neurodegenerative and lethal that leads to
death in most cases within five years after the first symptoms of the disease.
Thus, palliative care should be initiated as soon as possible. The progress of
this disease affects all muscles, including breathing muscles. The objective of
this research is to seek and provide parameters to health professionals as to
the use of noninvasive ventilation. The method used was the revision of articles
concerning the use of NIV in ALS patients in recent years searched in
databases as Bireme, Medline, Scielo, Lilacs, Pubmed. Despite being a
palliative care, the use of NIV in ALS patients can improve quality of life and
prolong survival in patients with compromised respiratory function. As the
number of studies on the subject is scarce, more research should be conducted
to verify the accuracy of this treatment and the effect of physical therapy
intervention.

KEY-WORDS: Amyotrophic Lateral Sclerosis. Non-invasive Ventilation.
Respiratory Therapy



INTRODUGCAO

Em 1869 Jean-Martin Charcot descreveu pela primeira vez a Esclerose
Lateral Amiotrofica (ELA). Mas a doenga ficou conhecida depois que Lou
Gehring de 38 anos, jogador de beisebol dos Estados Unidos (EUA) morreu por
ter desenvolvido essa doengca em 1941 (KOLB; WHISHAW, 2002).

A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) é uma patologia neuromuscular
progressiva e degenerativa mais comum em adultos. Apesar de ser
caracterizada primeiramente por degeneracdo dos neurbnios motores no
cortex, tronco encefalico e medula espinhal, a ELA € melhor conceituada como
doenca multissistémica (POZZA, 2006).

A incidéncia da ELA na populagdo mundial estdo entre 1,5 e 2,5 casos a
cada 100.000 habitantes por ano. As pesquisas mostram que a incidéncia &
aumentada apos os 40 anos. Individuos do sexo masculino sdo geralmente
mais afetados que os do sexo feminino. Apesar das inumeras hipbteses
propostas a causa da ELA continua desconhecida (JUNIOR, 2013).

O diagnéstico € normalmente clinico, pois ainda nao existem testes
laboratoriais disponiveis que confirmem um diagnostico de ELA. Cerca de 5 a
10% dos pacientes tém historia familiar. Entretanto, nenhum componente
genético é evidente na maioria dos casos (JUNIOR, 2013).

A evolucdo da doencga leva a insuficiéncia respiratéria crbnica pois
prejudica a renovagado do ar alveolar, esta insuficiéncia pode acontecer de
modo agudo, com por exemplo em traumas, pode ser lenta ou progredir
rapidamente, como na Esclerose Lateral Amiotrofica (PASCHOAL; VILLALBA,;
PEREIRA, 2007).

A fadiga e a diminuigao progressiva na resisténcia a exercicios séo as
queixas principais entre os pacientes com ELA. Em pelo menos 70% dos casos
a fraqueza muscular tem inicio nos membros superiores pela regido dos dedos
progredindo para méaos, antebracgo e brago respectivamente. Em seguida passa
a acometer a musculatura da garganta, tronco e membros inferiores
(FACCHINETTI, 2009).

A Esclerose Lateral amiotréfica (ELA) causa insuficiéncia respiratoria e
faléncia dos musculos, acumulando secrecdo por broncoaspiracdo, a
ventilagdo nao-invasiva € indicada neste caso para evitar que o quadro seja

instalado de insuficiéncia respiratéria, pacientes com grande atrofia muscular



facial o tratamento de ventilagdo ndo-invasiva pode néo ter resultado (JUNIOR,
2013).

A ventilacdo nao invasiva € um aparelho que transmite pressao negativa
em torno da parede toracica ou abdominal, melhorando a entrada de ar, na
ventilacdo nao invasiva aplica- se um suporte ventilatéorio que n&o possui
recursos e métodos invasivos (FERREIRA et al., 2006).

A Ventilacdo Mecanica Nao-Invasiva em pacientes com Esclerose
Lateral Amiotrofica (ELA) tem como objetivo de corrigir a insuficiéncia
respiratoria assim melhorando a qualidade de vida e prolonga a sobrevida do
individuo (PRESTO, 2008). A ventilacdo n&o-invasiva pode causar efeitos
colaterais como: congestao nasal, secura nas mucosas, eritema, distenséo
gastrica, conjuntivite, fugas e pneumonia de aspiracdo (FERREIRA et.al, 2006).

A fisioterapia tem um papel fundamental no tratamento de pacientes
com ELA, os objetivos do tratamento fisioterapéutico devem ser claros, e a
escolha dos métodos e técnicas deve, sempre que possivel, ser discutida com
0 paciente, pois muitos problemas podem ser evitados ou diminuidos quando
os familiares e cuidadores recebem orientagdo correta acerca do diagndstico
da doenga, sua progressdo e assuntos relacionados a sua qualidade de vida
(JUNIOR, 2013).

Este estudo justifica-se pela necessidade que o estudo sobre o tema
pode se fazer importante para a vida dos pacientes portadores de esclerose
lateral amiotrofica (ELA), para os pesquisadores e profissionais que atuam na
area da saude, em especial na Fisioterapia. Teve como objetivo buscar e
fornecer parametros aos profissionais da saude quanto a utilizacdo da

Ventilagdo nao invasiva, bem como sua indicagao.

MATERIAIS E METODOS

Para realizar esse estudo de revisdo bibliografica, foram utilizados
artigos das bases de dados Bireme, Medline, Scielo, Lilacs, Pubmed, Abrela
publicados entre agosto de 2002 e margo de 2015. Foram pesquisados artigos
diretamente relacionados ao tema em portugués e inglés. Utilizaram-se as
seguintes palavras chaves: Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA), Ventilagdo

Nao Invasiva (VNI), Fisioterapia Respiratoria, Doengas Neuromusculares,



Doencgas do Neurdnio Motor e Reabilitagdo, assim como seus similares em

inglés.

DESENVOLVIMENTO

A ELA com ja foi dita € uma doenca degenerativa, progressiva
acompanhada de perda dos neurbnios motores. Esta doenca destroi os
Neurdnios Motores Superiores (NMS) e Neurbénios Motores Inferiores (NMI),
porém deixa intacto alguns dos nervos cranianos (FROES; CONTENCAS). A
ELA pode ser dividida em ELA familiar (presente em 10% dos pacientes) e ELA
esporadica (presente em 90% dos pacientes) (MAGALHAES; ZATZ, 2006).

Tipos de ELA

Até agora foram descobertos onze tipos de ELA familiar, duas de
heranga autossOmica recessiva uma com padrao de herancga ligada ao sexo e
as demais de heranca autossémica dominante. Contudo, apenas cinco desses
genes foram identificados para essa doenga (MAGALHAES; ZATZ, 2006).

Esclerose lateral amiotréfica tipo 1 (ELA1)

Primeira forma da ELA descoberta, sdo casos da doenca relacionados
com mutagdes genéticas encontradas no gene SOD 1, que se localiza no
cromossomo 21922.1 1 e codifica a proteina Cu/Zn superoxido dismutase,
expressa em todos os tecidos do corpo. Essa lesdo neuronal seria causada
pelo Cu/Zn superdxido dismutase que quando mutada adquire uma funcao
toxica a vida celular comprometendo, inicialmente, suas funcbes e
posteriormente, levando-a a morte (MAGALHAES; ZATZ, 2006).

Esclerose lateral amiotréfica tipo 2 (ELA2)

E a forma encontrada quando a doenca se manifesta durante a fase
juvenil com heranga autossOmica recessiva e progressao lenta.

Acontece geralmente quando a mutagdes no gene da alsina, encontrado
no cromossomo 2q33 3,4, que codifica uma proteina de mesmo nome,
expressa em diversos tecidos do corpo. Estudos apontam que essa proteina

parece estar diretamente ligada com o trafego de moléculas de sinalizagao,



que sao essenciais no processo de desenvolvimento e funcionamento corretos
do neurdnio motor (MAGALHAES; ZATZ, 2006).

Esclerose lateral amiotréfica tipo 4 (ELA4)

E a forma padrédo da doenca. Da-se inicio na fase juvenil e apresenta
progressao lenta. Acontece quando o gene da senataxina (SETX), localizado
em 9934 passa por uma mutacdo. Esse gene codifica para uma proteina que
apresenta um dominio DNA/RNA helicase essa proteina € responsavel por
executar importantes fungées com: reparo, replicagcao e transcricdo do DNA,
como também o processamento e a tradugdo do RNA (MAGALHAES; ZATZ,
2006).

Esclerose lateral amiotroéfica tipo 8 (ELAS)

H4& também a variante encontrada pelo grupo formado pelas
pesquisadoras Monize Lazar Magalhdes e Mayana Zatz autoras do artigo:
Aspectos genéticos da Esclerose lateral Amiotrofica, publicado na revista
neurociéncias em 2006.

Nesse artigo as autoras apresentam a ELA tipo 8 caracterizada por
heranca autossébmica dominante e manifestagcdes na fase adulta entre a
terceira e a quinta décadas de vida, com uma progressao excessivamente lenta
se comparada aos outros tipos de ELA. E uma forma atipica da doenca ja que
a mesma afeta homens e mulheres igualmente e demonstra alteragbes
fenotipicas peculiares, ndo vista em outras formas da doenga, como por
exemplo, tremores posturais (MAGALHAES; ZATZ, 2006).

Classificagao

A Esclerose lateral amiotréfica pode ser classificada de varias formas:
Quanto aos primeiros sinais clinicos; quanto a idade que se iniciou os
sintomas; quanto a variabilidade genética; quanto ao tempo de progressao da
doenca; e a mais utilizada, pela heranca (LIMA; GOMES, 2010).

Dentro da Classificacdo quanto a heranca temos a ELA Esporadica,
Familiar ou de Guam, como pode ser observado no quadro 01 e classificado a

partira das formas clinicas, apresentados no quadro 02 a seguir.



Quadro 01: Classificagao da ELA pela heranga

Classificacao Caracteristicas
Esporadica E a forma mais comum. Presente em 90 a 95% dos
casos.
Familiar Ocorre mais de uma vez na familia devido a heranca

genética dominante. Presente em 5 a 10% dos casos.

Guamanian ou Guam Incidéncia extremamente alta observada na ilha de
Guam e territorios sob tutela do Pacifico em 1950.
Fonte: Adaptada de Correia (2015).

Quadro 02: Classificacdo da ELA pelas formas clinicas

Classificacao Caracteristicas
Forma Classica A mais comum das formas.
Forma Bulbar Conhecida por manifestar paralisia bulbar desde o
inicio.
Forma Conhecida por abolicdo dos reflexos profundos de

Pseudopolineuritica  membros inferiores e marcha escavante.
de Patrikios-Marie

Forma de Conhecida por manifestacbes amiotroficas e arreflexia,
Aran-Duchenne desacompanhando sindrome piramidal.
Fonte: Adaptada de Correia (2015).

A esclerose lateral amiotrofica também pode ser classificada quanto a
localizagédo, gravidade e o tipo de neurdnio motor envolvido. A ELA pode
manifestar se com sinais e sintomas tanto em neurénios motores inferiores e
superiores quanto em musculatura do tronco, dos membros e da regido bulbar
(KOPCZYNSKI, 2012).

Atrofia muscular bulbar progressiva (AMP) se manifesta nos neurénios
motores inferiores, inicia se em membros superiores, membros inferiores e
posteriormente regido bulbar. Seus sinais e sintomas sao fraqueza, atrofia e
fasciculagoes.

Paralisia bulbar progressiva (PBP) desenvolve—se mais em mulheres ja
na meia idade e tem o pior progndstico. Apresenta as mesmas caracteristicas
dos neurdnios motores superiores e inferiores da musculatura bulbar e
esclerose lateral primaria (ELP), que manifesta se envolvendo a musculatura
de tronco, membros e regido bulbar (KOPCZYNSKI, 2012).



Avaliagao Respiratoéria

Avaliar a condicdo respiratéria do paciente portador de ELA é muito
importante para o prognostico da doenga e para tragarmos a melhor forma de
cuidado com o mesmo, tanto que, a avaliagao dever ser realizada no momento
do diagndstico e a cada trés meses segundo a Academia Brasileira de
Neurologia (ABNeuro) (KOPCZYNSKI, 2012).

Pacientes com ELA tendem a ter uma diminui¢do gradativa da fungcao
pulmonar, com isso a capacidade vital forcada (CVF) deve ser sempre
monitorada. A CVF nada mais é que o volume de ar exalado a partir da
capacidade pulmonar total (CPT). Valores menores que 80% da capacidade
pulmonar ja podem ser definidas como doenga pulmonar restritiva. A
capacidade pulmonar caracterizada na ELA é menor que 50%, demonstrando
insuficiéncia respiratoria eminente (KOPCZYNSKI, 2012).

A CVF tem ajudado muito no prognostico e na tomada de decisdo
terapéutica da doencga, porém, a fungdo pulmonar nao tem como ser medida
em pacientes que demonstram fraqueza bulbar acentuada, pois 0 mesmo nao
consegue realizar a preensao no bocal, para realizar o teste com sucesso
(KOPCZYNSKI, 2012).

Outro teste de suma importancia no curso da doenca é a avaliagao do
pico de fluxo de tosse (PFT). Esse teste é utilizado para avaliar a forga dos
musculos abdominais, que sdo responsaveis por geral pressao suficiente para
expectoracdo de secrecdes; Valores menores que 160L/m demonstram
comprometimento de mecanismos essenciais para a tosse que podem levar
facilmente a condigao de bronco aspiracdo (KOPCZYNSKI, 2012).

Existem mais medidas para auxiliar na verificagao de forca e capacidade
pulmonar, porém sao dificeis de interpretar, desconfortaveis e de dificil
execucao, principalmente se os pacientes apresentarem fraqueza muscular de
boca e face bastante acentuada (KOPCZYNSKI, 2012).

Tratamento Respiratorio

Apesar de o tratamento respiratério na ELA ter sido o diferencial na
evolugdo da doencga, até hoje ndo existe nada que prove que exercicios de
fortalecimento geram algum resultado nessa patologia. Sabe — se apenas que

o tratamento é apenas para manutencdo do quadro respiratério e a avaliacéao



respiratoria associada ao estudo dos sintomas dos individuos é apenas para
direcionar a melhor conduta a ser tomada. Do mais o tratamento ira prevenir
complicagdes tais quais, microatelectasias, atelectasias, infec¢des respiratorias
recorrentes e insuficiéncia respiratoria aguda (IRA) (KOPCZYNSKI, 2012).

A Ventilaggo Mecanica N&o-Invasiva (VNI) é definida como a
administracdo de ventilagdo manual aos pulmdes para que ndo haja a
necessidade da utilizagao de vias aéreas artificiais, oferecendo ao paciente por
meio de ventiladores mecanicos ou por meio de aparelhos conhecidos como
Pressdo Positiva bifasica nas vias aéreas (Bilevel). Um dos objetivos da
Ventilagdo Mecanica Nao-Invasiva (VNI) é melhorar a qualidade do sono, a
qualidade de vida, diminuir o desconforto respiratério o trabalho ventilatério nas
trocas gasosas e prolongar a sobrevida do paciente (PRESTO, 2008).

A Ventilagdo Mecénica Na&o-Invasiva (VNI) €& indicada para
hipoventilagdo pulmonar, ventilagdo domiciliar, doencas deformantes do térax,
apnéia do sono obstrutiva, falta de respiragdo pds-extubagdo e no desmame,
pneumonia, doeng¢a neuromuscular, doenca deformante do térax, edema agudo
de pulméo cardiogénico e insuficiéncia respiratéria aguda (IRA) e cronica (IRC)
(AZEREDO, 2002).

A Ventilagdo Mecéanica Nao-Invasiva (VNI) também a contra-indicagbes
como higiene brénquica ineficaz, agitagcdo psicomotora, sindrome do péanico,
trauma de face, cirurgia de laringe, periodo pds prandeal, pneumotorax n&o
drenado, pacientes com respiradores bucais, fadiga muscular respiratoéria,
hemoptise, epistaxe maciga, hipoxemia, faléncia de dois ou mais 6rgaos e
instabilidade hemodinémico (AZEREDO, 2002).

A Ventilagdo Mecanica Nao-Invasiva (VNI) possui muitas modalidades
ventilatorias como a ventilagdo com suporte de pressédo (PSV), ventilagcdo
mecanica controlada (VMC), ventilagado controlada da pressao (PCV), pressao
positiva continua nas vias aéreas (CPAP), ventilagdo com dois niveis de
pressao positivas nas vias aéreas (BiPAP) (AZEREDO, 2002).

O objetivo da ventilagdo com suporte de presséo (PSV) é diminuir o
trabalho respiratério e o esforco dos musculos inspiratorios, melhora a
ventilacdo alveolar, muda a acidose respiratdria hipércapnia e evita a fadiga

muscular de musculos respiratorios (AZEREDO, 2002).
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Ja a pressao positiva continua nas vias aéreas (CPAP) tem o objetivo de
elimina a hipoxemia arterial, recrutar e manter os alvéolos abertos, diminuir o
trabalho respiratério e o produto tempo-pressdo, reduz a forca e eleva a
complacéncia respiratoria, diminui o aprisionamento de ar e melhora o conforto
respiratorio (AZEREDO, 2002).

A Ventilagdo Mecanica Na&o-Invasiva (VNI) é aplicada pelos
fisioterapeutas na UTI, enfermaria e na emergéncia pra evitar certos
procedimentos como entubagcdo endotraqueal, fadiga muscular e a
traqueostomia, a ventilagdo mecanica n&o-invasiva (VNI) é aplicada na
emergéncia em poucas sessdes e com baixa pressao pra adaptar a mascara
(AZEREDO, 2002).

As mascaras nasais, faciais ou facial total é utilizada para a realizagao
da Ventilagdo Mecanica N&o-Invasiva (VNI), pra escolhe a interface ideal deve
considerar o tamanho da mascara, o modo de fixacédo, o conforto, minimo de
vazamento aéreo e o custo deve ser acessivel, o vazamento da mascara limita
a qualidade de tratamento causando a nao eficacia da Ventilagdo Mecanica
Nao-Invasiva (VNI) (MACHADO, 2013).

A Ventilagdo Mecanica Nao-Invasiva (VNI) é aplicada em pacientes com
Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA,) com o objetivo de faze trocas gasosas,
equilibrar o acido basico com a gasometria arterial, corrige a saturagao
periférica de oxigénio com a oximetria, ajuda a aumentar a forgca dos musculos
ventilatorios com a manovacuometria, corrige a insuficiéncia respiratoria, e
melhora a qualidade de vida desse individuo além de prolongar sua sobrevida
(PRESTO, 2008).

A Ventilagdo Mecéanica Nao-Invasiva (VNI) é indicada pro tratamento de
Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) quando o individuo portador da doenga
esta com dispnéia, dor de cabecga, fadiga, sonoléncia, exacerbacéo e quando o
paciente possui uma redugao de 50 % do valor proposto para a Capacidade
Vital Forcada (CVF) (PRESTO, 2008).

Ao aplicar a Ventilagdo Mecéanica Né&o-Invasiva (VNI) como um
tratamento fisioterapéutico em pacientes com Esclerose Lateral Amiotrofica
(ELA) oferece a esse individuo uma melhor qualidade de vida além de

aumentar o tempo de vida desse paciente, mais ndo pode deixar de destaca
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que esse tratamento é paliativo, pode aumentar em até mais de 12 meses a

vida de um individuo com comprometimento respiratério (PRESTO, 2008).

CONSIDERAGOES FINAIS

A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) € uma doenga mais conhecida por
ser progressiva degenerativa e na maioria dos casos fatal. Essa patologia
ainda nao tem causa conhecida. A sobrevida do paciente com ELAéde 2 a5
anos podendo até mesmo ultrapassar essa margem. A principal causa de
morte na ELA sdo as complicagcdes respiratérias, que acontecem quando o
paciente apresenta fraqueza muscular devido ao comprometimento da
musculatura utilizada na inspiragédo e expiragao que nao funcionando bem, leva
o paciente & insuficiéncia respiratéria e hipoventilacdo alveolar (FROES,
CONTENCAS). O diagnostico é normalmente clinico, pois ainda ndo existem
testes laboratoriais disponiveis que confirmem um diagnostico de ELA
(JUNIOR, 2013).

Um dos tratamentos utilizados na Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) é
a Ventilacdo Mecéanica N&o-Invasiva que consiste na administracdo de
ventilagcdo mecanica para os pulmdes sem a necessidade de vias aéreas
artificiais, € administrada ao paciente através de ventiladores mecanicos
utilizando aparelhos de pressao positiva bifasica nas vias aéreas (Bilevel), o
objetivo da aplicagcdo de ventilagdo mecanica nao-invasiva € melhorar a
qualidade do sono, a qualidade de vida do paciente e diminuir o desconforto
respiratorio além de amenizar o desconforto no trabalho ventilatério e nas
trocas gasosas, também aumenta a sobrevida (PRESTO, 2008).

A Ventilagdo Mecanica N&o-Invasiva em pacientes com Esclerose
Lateral Amiotréfica (ELA) tem como objetivo de corrigir a insuficiéncia
respiratoria assim melhorando a qualidade de vida e prolonga a sobrevida do
individuo (PRESTO, 2008).

O tratamento de pacientes com ELA vem melhorando ao longo dos
anos. Varias intervengdes nos permitem melhorar a qualidade devida e dos
pacientes e prolongar sua sobrevida. Dentre todas as abordagens possiveis, a
fisioterapia tem um papel importante na vida deste paciente. A técnica de
aplicagédo da VNI tem como fungdo aumentar a sobrevida do paciente em

alguns casos, em mais de 12 meses. Como a quantidade de estudos sobre o
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tema € escasso, mais pesquisas deverao ser feitas, para verificar a eficacia

desse tratamento e o efeito dessa intervengao fisioterapéutica.
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