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RESUMO

Introducdo: A esclerose lateral amiotrofica € uma doenca ne2 € egenerativa
progressiva e fatal, que se manifesta com maior incidéncia na 62 e 72 décadas de vida.
Objetivos: Estudar o perfil epidemiologico, a progressdo das alteracbes clinicas e
funcionais e a eficacia do treinamento domiciliar respiratério com PEP-Garrafa em
pacientes portadores de esclerose lateral amiotrofica (ELA). Métodos: Estudo de coorte
descritivo e analitico e ensaio clinico controlado. A amostra é composta por 23 pacientes
portadores de ELA, sendo 10 pacientes idosos (média de idade: 70,4 + 8,7) e 13
pacientes nao idosos (média de idade: 44,9 + 9,0), acompanhados pelo ambulatério de
doencas neuromusculares do Hospital Sdo Lucas da PUCRS no periodo de agosto de
2008 a dezembro de 2010, Os resultados descritos abordam as alteracdes clinicas e
funcionais nos pacientes com ELA, comparando as diferencgas entre os pacientes idosos e
nao idosos submetidos aos seguintes parametros: reflexos miotendinosos, forca
muscular, presenca de espasticidade, presenca de fasciculacdes, Fatigue severity scale
(FSS), Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale (ALSFRS), pressao
inspiratéria maxima (PIM) e pressdo expiratoria maxima (PEM). Também foi analisada
eficacia do treinamento domiciliar respiratério com PEP-Garrafa em comparagdo a um
grupo controle. Resultados e Conclusdes: O estudo sugere que a ELA se manifesta de
forma mais agressiva nos ndo idosos comparados com os idosos. Todas as variaveis,
independente de ser oriundo do primeiro neurbnio motor, segundo neurdénio motor ou de
niveis bulbares sdo mais presentes e com manifestacdo mais intensa nos nao idosos.
Apesar de visualizar que o idoso possui uma sobrevida inferior ao nao idoso,
aparentemente o idoso portador de ELA convive com menos debilidade funcional. J& os
resultados referentes a utilizacdo da PEP- Garrafa foi observada uma melhor evolucédo da
PEM, em comparagdo aos individuos que n&o utilizaram, sugerindo um melhor

desempenho ventilatorio.

Palavras Chave: Esclerose Lateral Amiotréfica, Doencas Neuromusculares, 1doso,

Fisioterapia Neurologica, Fisioterapia Respiratoria.



ABSTRACT

Introduction: Amyotrophic lateral sclerosis is a progressive and fatal
neurodegenerative disease that manifests itself with greater incidence in the 6th and
7th decades of life. Objectives: To study the epidemiological profile, the progression
of clinical and functional effectiveness of training and home breathing with PEP-bottle
in patients with amyotrophic lateral sclerosis (ALS). Methods: A cohort study
descriptive and analytical, and controlled clinical trial. The sample comprised 23
patients with ALS, 10 elderly patients (mean age: 70.4 = 8.7) and 13 non-elderly
patients (mean age: 44.9 £ 9.0), followed by outpatient neuromuscular diseases at
the Hospital Sdo Lucas da PUCRS from August 2008 to December 2010, described
the results address the clinical and functional changes in patients with ALS,
comparing the differences between elderly and nonelderly patients underwent the
following parameters: reflections myotendinous, muscle strength, presence of
spasticity, presence of fasciculations, Fatigue Severity Scale (FSS), Amyotrophic
Lateral Sclerosis Functional Rating Scale (ALSFRS), maximal inspiratory pressure
(MIP) and maximal expiratory pressure (MEP). Was also analyzed the effectiveness
of home respiratory training with PEP-bottle compared to a control group. Results
and Conclusions: The study suggests that ALS manifests itself more aggressively in
the non-elderly compared with the elderly. All variables, regardless of whether it
originated from the first motor neuron and lower motor neuron or bulbar levels are
more present and more intense manifestation of the non-elderly. Although you see
that old people have a survival rate lower than the nonelderly, apparently the elderly
with ALS live with less functional impairment. Since the results regarding the use of
the PEP-bottle, there was a better improvement of PEM, compared to individuals who
did not, suggesting a better ventilation performance.

Keywords: Amyotrophic Lateral Sclerosis, Neuromuscular Diseases, Aging,

Neurological Physiotherapy, Respiratory Therapy.
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ALSFRS: Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale
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1 INTRODUCAO

A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) € uma doenca neurodegenerativa do
sistema nervoso, progressiva e fatal. Durante a evolucdo da doenca, manifestam-se
uma série de sintomas que acometem a funcionalidade do paciente, como a
disfagia, complicacdes respiratérias’, fraqueza e atrofia muscular, céibras,
fasciculacdes, alteracbes na marcha e alteracdes em reflexos e ténus.? O Unico
tratamento medicamentoso comprovado cientificamente que ajuda no aumento da
sobrevida do portador de ELA € a administragdo de riluzole. Ndo existe consenso
sobre a eficacia da Fisioterapia no tratamento dos pacientes com ELA. O (nico
instrumento comprovado cientificamente que auxilia na manutengdo funcional
ventilatéria é a utilizacdo da ventilagdo mecanica nao-invasiva® *.

A ELA é uma doenca de evolucéo rapida, com o Obito dos pacientes ocorrendo
geralmente entre 0 segundo e quinto ano ap6s o diagndstico®. A prevaléncia da
doenca é de 2 a 7 casos em 100.000 pessoas e a incidéncia anual é de 0,4 a 1,8 por
100.000 individuos. Nos pacientes com ELA, a doenca manifesta-se devido a um
fator hereditario em 10% dos casos e, nos outros 90%, devido a fatores extrinsecos,
como toxinas exdgenas, infeccdo viral, hipdxia, atividade fisica ou trauma,
caracterizando um perfil de manifestacéo esporadico.

Os dados demonstram que a idade média de diagnéstico é de 56 + 4 anos.” A
maior parte dos casos descritos na literatura ocorre em homens, entre (com maior
ocorréncia da doenca na 62 e 72 décadas de vida, e 17 a 25% dos casos apresentam

sintomas bulbares °.

Durante os anos de evolucdo da doenca, 0s pacientes apresentam uma série
de sintomas que influenciam severamente em sua vida. A disfagia e as
complicagBes respiratdrias sédo as principais causas de morbidade e mortalidade da
doenca. A desnutricdo, como consequéncia da disfagia, pode ainda agravar a
funcéo respiratéria e encurtar a sobrevida do paciente. Anormalidades no controle
da forgca dos musculos da laringe e da faringe podem causar obstrucdo das vias

aéreas superiores e aumentar a resisténcia ao fluxo aéreo™
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A ELA nao tem nenhum efeito direto sobre os pulmdes, mas atinge a mecanica
do sistema ventilatorio, afetando os musculos das vias aéreas superiores (degluticdo
anormal e tosse), musculos expiratorios (tosse inadequada), e musculatura
inspiratoria (manutencdo inadequada de ventilacdo). Portanto, todos os pacientes
portadores de ELA, apresentaram um risco significativo de complicacdes
respiratérias, que é a principal causa de morte nessa populacdo’.

Investigagbes sobre o potencial terapéutico do riluzole sugerem um novo
mecanismo de acdo, com propriedades neuroprotetoras. O mecanismo de acao
deste medicamento € complexo, agindo em, pelo menos, quatro processos pré e
pos-sinapticos, como: bloqueio da liberacdo de glutamato, inibicdo ndo-competitiva
de receptores de aminoaciodos excitotoxicos(AAE), inativacdo dos canais de sodio
sensiveis a voltagem e ativacdo de processos dependentes da proteina-G. Porém,
estudos recentes apontam que a eficacia do riluzole aumenta em 2 meses a
sobrevida do portador de ELA®

Outra medida terapéutica adotada para aumentar a sobrevida desse tipo de
paciente é a utilizacdo de suporte ventilatorio artificial, mais especificamente a
ventilagdo mecanica ndo-invasiva (VMNI). A VMNI melhora a sobrevida® e a

qualidade de vida desses pacientes, sugerindo o inicio precoce do tratamento™®.

Os resultados referentes a Fisioterapia sdo contraditorios na literatura cientifica.
Encontram-se muitos estudos que defendem e outros que rejeitam a Fisioterapia
como opcao de tratamento. Poucas pesquisas possuem metodologias aceitaveis
cientificamente. N&o existe um consenso sobre a aplicabilidade da Fisioterapia no
tratamento de pacientes portadores de ELA. Outro assunto que ndo é abordado de
forma especifica € a forma em que a ELA se manifesta nos individuos idosos.

A pressdo expiratoria positiva (PEP) tem sido utlizada para melhorar a
oxigenagdo, aumentando o volume pulmonar e reduzindo o retorno venoso em
pacientes com a insuficiéncia cardiaca. A PEP melhora a ventilacdo, a mobilizagédo
de secrecdo e a distribuicdo de aerossolidos. Também evita colapso de pequenas
vias aéreas, promove uma melhora da distribuicdo de gas e aumento do tempo e
volume expiratorios™.

Assim, o0 objetivo desta pesquisa € estudar o perfil epidemiologico, a
progressao das alteragfes clinicas e funcionais e a eficacia do treinamento domiciliar

respiratorio com PEP-Garrafa em pacientes portadores de ELA.
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2  REVISAO DE LITERATURA

2.1 Envelhecimento e doencas cronicas degenerativas

O fendmeno do envelhecimento populacional foi observado inicialmente de
forma mais marcante nos paises desenvolvidos, mas, mais recentemente, € nos
paises em desenvolvimento que a populacdo idosa tem crescido de forma mais
acelerada'®>. Dados e projecdes do Instituto Brasileiro de Geografia e Estatistica
comprovam tal afirmacéo, mostrando que o Brasil possui, hoje, cerca de 15 milhdes
de idosos e que por volta dos anos 2025 estara entre os 10 paises de maior
expressao no que se refere a idosos, ou seja, individuos com idade igual ou superior
a 60 anos™®

A prevaléncia de doencas crbnicas em idosos € naturalmente superior a
encontrada em pessoas de faixa etaria inferior e a necessidade do uso de servicos
de salde é proporcionalmente superior Durante o processo de envelhecimento
propriamente dito e fatores a ele associados, os sistemas fisiolégicos humanos
apresentam declinio em sua estrutura e funcionamento. Uma das causas do
envelhecimento populacional € o aumento da expectativa de vida que, por sua vez,
estd comumente associado a um crescente decréscimo na (de) atividade fisica,
presenca de limitagbes ou incapacidades e, principalmente, a alta prevaléncia de
doencas cronicas™. Evidencia-se, portanto, a importancia de garantir aos idosos ndo
somente uma sobrevida maior, mas também, melhor qualidade de vida*®

Estudos populacionais realizados no pais tém demonstrado que ndo menos
que 85% dos idosos apresentam pelo menos uma doencga cronica, e cerca de 10%
apresentam pelo menos cinco dessas enfermidades. As doencas crbnicas mais
comuns em idosos sdo as doencas respiratorias, condicbes corondrias avancgadas,
debilidade renal, doencas cardiovasculares, artrite, distdrbios emocionais ou
psicolégicos (como ansiedade ou depressao) e doencas enddcrinas como o diabetes
tipo 2. Na area odontolégica, a multiplicidade de doencas na idade avancada

aumentam o risco de efeitos adversos, influenciam na condi¢cdo bucal e acarretam
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problemas de interagdo medicamentosa devido ao numero de medicamentos
utilizados, sejam eles prescritos ou nao®’.

Ha também um aumento na manifestacdo das doencas neurodegenerativas
crénicas como a Doenca de Parkinson e a Doenca de Alzheimer!’. Outra doenca
neurodegenerativa progressiva que se manifesta também nos idosos é a esclerose
lateral amiotrofica. A maior incidéncia da ELA ocorre na 62 e 72 décadas de vida,
com proporcdo maior em (de) homens®. A incidéncia aumenta de forma linear com o
avanco da idade®. A ELA é a doenca neurodegenerativa que tem a evolucdo mais

rapida, com pior prognostico e a mais incapacitante.

2.2 Esclerose Lateral Amiotrofica

A ELA foi primeiramente descrita por Charcot em 1869' e é também
conhecida como doenca de Lou Gehrig, uma homenagem a um jogador de baseball
norte-americano que morreu de ELA em 1941% E uma condicéo neurodegenerativas
caracterizada pela fraqueza progressiva e atrofia muscular devido a degeneracao
dos neurdnios motores. Os pacientes apresentam deficiéncia funcional progressiva
que requer uma abordagem terapéutica multidisciplinar'. Manifesta-se normalmente
na fase adulta, acometendo a funcionalidade motora e ventilatéria®, porém nao
apresenta déficit cognitivo'®>. Danos resultantes da disfuncdo bulbar, via
corticobulbar, tronco cerebral ou nucleo motor sdo (torna-se um dos mais)
importantes problemas clinicos encontrados na ELA®.

Nas doengas neurodegenerativas, os sintomas se manifestam discretamente,
o que torna dificil determinar o momento do inicio da patologia. As sucessivas
perdas funcionais normalmente manifestam-se apdés 3 a 5 anos depois do
aparecimento dos primeiros sintomas nos pacientes com ELA™.

Cada tipo de doenca neurodegenerativa afeta uma determinada regidao do
sistema nervoso. Na ELA, acomete os neurdnios motores, que controlam a funcao
motora. Trata-se de uma doenca fatal, caracterizada pela degeneragdo do neurénio
motor no coértex cerebral, tronco cerebral e medula espinhal, porém de etiologia
desconhecida®. Quando a doenca afeta o primeiro neurdnio motor manifestara

clinicamente sinais como: clénus, hiperreflexia, sinal de Babinski positivo,
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espasticidade e fragueza muscular. Acometendo o segundo neurdnio motor
manifestarq sinais como atrofia muscular, hiporreflexia, fasciculagbes, céibras e
fraqueza. Ja quando a doenca manifesta-se em niveis bulbares, os sinais clinicos
serdo a disartria, disfagia, hiperreflexia dos sinais faciais, disfuncéo laringeo-faringea
e disfonia espastica®”.

A disfagia e as complicacdes respiratdrias sdo as principais causas de
morbidade e mortalidade em ELA. A diminuicdo da funcéo respiratéria ocorre com a
progressdo da doenca, devido a fadiga e fraqueza diafragmatica, atelectasia e a
bronquioaspiracao. A desnutricdo € uma consequéncia da disfagia que pode evoluir
para um quadro de disfungéo respiratéria e encurtar a sobrevida. Anormalidades do
controle e da forca dos musculos da laringe e faringe podem causar obstrucdo das
vias aéreas superiores e aumentar a resisténcia ao fluxo aéreo’.

No entanto, a ELA ndo tem nenhum efeito direto sobre os pulmdes, mas
atinge a mecéanica do sistema ventilatorio, afetando os muasculos das vias aéreas
superiores, provocando degluticAo anormal e tosse, musculos expiratorios (tosse
inadequada), e musculatura inspiratéria (manutencdo inadequada de ventilacao).
Portanto, todos os pacientes portadores de ELA, apresentam um risco significativo
de complicacdes respiratérias, que é a principal causa de morte nessa populacéo’.

Como ja dito, a ELA é uma condicdo patolégica neurodegenerativa
progressiva. Assim, com 0 avanco dos sinais e sintomas o paciente perde
funcionalidade, evoluindo para o 6bito. A ELA € uma doenca de evolucdo rapida,
com a morte dos pacientes ocorrendo geralmente entre o segundo e quinto ano apés
o diagnéstico®. Tem uma prevaléncia de 2 a 7 casos por 100.000 pessoas e uma
incidéncia de 0,4 a 1,8 por 100.000 individuos na populacdo. A maioria dos casos
sdo considerado esporadicos®®.

Apenas 10% dos casos dos pacientes com ELA apresentam fator hereditario.
Quando nao existe evidéncias de fatores hereditarios 0os casos sao considerados
esporadicos, pois nao existe um consenso no meio cientifico para definir este
evento. Acredita-se que a etiologia de ELA é multifatorial e inclui genética e fatores
ambientais. Os mecanismos neurais para a morte celular causada por fatores
genéticos permanece incerto, mas lesdo neural ocorre devido a um excesso de
radicais livres resultantes da mutacdo de um gene(SOD 1, ALSin e TAu) codificado
pela enzima superoxido dismutase. Fatores ambientais e toxicos, auto imunes,

infecciosas e processos metabolicos podem desencadear a doenca se o paciente
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tem uma predisposicdo®. Nos Ultimos anos, muito se aprendeu sobre os mecanismos
de patogenicidade da ELA, levando a uma proliferacdo de novas tendéncias sobre a
etiologia da doenca®.

As possiveis causas da ELA incluem toxicidade por excesso de excitacdo do
neurGnio motor por transmissores, tais como glutamato, mediada por radicais livres
oxidativos de citotoxicidade, disfungcdo mitocondrial, processos autoimunes e
anormalidades do citoesqueleto. Nos raros casos familiares a doenca € causada por
mutacBes no gene que codifica a enzima cobre-zinco superéxido dismutase,
proteina SOD1. Os mecanismos pelos quais estas muta¢des determinam a morte do
neurdnio motor ndo sao claros. A maioria das evidéncias indica uma diminuicdo da
atividade desta(da) enzima, promovendo a morte do neurbnio motor. O processo

pode envolver uma aberrante reatividade de cobre dentro da enzima®.

2.3 Diagnostico

O diagnostico da ELA é definido através de um somatério de sinais e
sintomas confirmados com resultados de exames especificos. Isso acaba sendo
uma das dificuldades para iniciar um tratamento precoce. Sao necessarios que o
paciente apresente um perfil clinico para que haja uma suspeita da doenca pela
equipe médica®.

Os pesquisadores descrevem como € dificil realizar um diagndéstico precoce
de doencas neuromusculares. H4 uma busca em estabelecer critérios para definicao
de um diagndstico, porém a realizacdo de um diagndstico precoce é dificil de ser
definido com os critérios existentes®.

Em 1990, a Federacdo Mundial de Neurologia estabeleceu critérios clinicos
para diagndéstico de ELA, ou seja, quais alteracdes do exame devem estar presentes
para que se estabeleca um diagndstico de forma definitiva. Pacientes que nao
apresentarem todos os sinais clinicos da ELA deverdo ser acompanhados, pois
trata-se de uma doenca progressiva e estes sinais podem se manifestar
posteriormente. Além disso, o neurologista pode prescrever uma série de exames

que auxiliam no fechamento do diagndstico®.
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Recentemente o Awaji Group tém sugerido a incorporacdo de sinais de
disfuncdo eletrofisioldgicas em conjunto com sinais clinicos para a definicdo do
provavel diagnostico da ELA. A segunda sugestdo do Awaji Group é a busca da
presenca de fasciculacdes, potenciais como expressdo de uma aguda desnervacgao
equivalente ao de potenciais de fibrilacdo e a acentuada presenca de ondas
positivas. Estas duas sugestdes permitem provavelmente aumentar a sensibilidade
dos critérios diagndsticos para ELA, sem alterar a especificidade. Essas alteracdes
de potenciais de acdo sdo verificadas objetivamente no exame de
eletroneuromiografia®®, considerado o padrdo ouro para fechamento do diagnéstico
da ELA

O diagnostico € clinico e pode ser complementado através de andlises
laboratoriais e de eletroneuromiografia®® - (e os critérios diagndsticos que sdo
utilizados como) Sua classificacdo pode ser dividida em quatro niveis: casos
suspeitos, possiveis, provaveis e definitivos?. O diagnéstico diferencial é obtido por

um exame de imagem?’.

2.4 Quadro Clinico

A ELA é uma doenca do periodo médio ou final da vida, manifestando-se em
individuos de 40 a 60 anos de idade. Parece que a incidéncia aumenta de forma
linear com a idade. As primeiras manifestacdes da ELA variam, de acordo com a
participacdo percentual do primeiro ou do segundo neurdnio e com a localizacdo das
lesdes no sistema nervoso central®®.

Os dados demonstram que a idade média de aparecimento da doenca é de
56 + 4,19 anos®. A maior parte dos casos descritos se manifesta nos homens entre a
62 e 72 décadas de vida, com presenca de sintomas bulbares em 17 a 25% dos
casos’.

A ELA pode se manifestar tanto em individuos idosos ou nao idosos. Porém,
nao existem relatos em que abordem a forma em que a doenca se manifesta nas
diferentes faixa etarias.

As queixas iniciais mais freqlentes consistem em distarbios da marcha,

fragueza muscular dos membros, disartria e disfagia, bem como diminuicdo da
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massa muscular. Mesmo quando assimétricos inicialmente, os déficits rapidamente
se tornam simétricos?.

Os sintomas neurolégicos sao frequentemente acompanhados ou precedidos
por perda de peso inexplicavel, cédibras e fasciculacbes. S&do poucas as doencas
além da ELA que se manifestam por fasciculacdes apreciaveis. A disartria e a
disfagia sdo geralmente devidas & combinagdo dos déficits neurologicos relativos
aos neurdnios superiores e inferiores. Sao freqientes a atrofia e as fasciculacdes da
lingua; a velocidade dos movimentos da lingua diminui. A inteligéncia, o controle dos
esfincteres e a sensibilidade ndo estdo afetados. Os reflexos ora estdo exaltados,
ora diminuidos, dependendo da relagdo entre 0 comprometimento do primeiro e do
segundo neurdnio®.

A diminuicdo da capacidade respiratoria € encontrada em todos os casos,
mais cedo ou mais tarde e pode manifestar-se em pacientes que nao apresentam
outras alteracbes. A insuficiéncia respiratéria instala-se muitas vezes de forma
rapida, ao contrario do que ocorre nas miopatias®.

Os musculos respiratérios séo tardiamente afetados. A fraqueza diafragmatica
e dos demais musculos inspiratérios culminam com paralisia, a qual € caracterizada
por uma queda progressiva da Pressdo Inspiratoria Maxima (PIM). O paciente
apresenta progressivamente diminuicdo dos volumes e das capacidades
ventilatorias até o ponto de fazer-se necessario o uso da ventilagdo mecéanica. O
comprometimento dos musculos expiratorios determina uma tosse ineficaz e assim,

retencdo de secrecdes com riscos de pneumonias e atelectasias?®.

2.5 Fases e Evolucédo da ELA

O paciente portador de ELA apresenta uma série de manifestacdes clinicas
durante a evolugdo da doenca, abrindo a possibilidade de dividir essas
manifestacbes em fases pré-determinadas. O objetivo de dividir em fases busca
simplificar as orientagdes clinicas para manter a funcionalidade, a mobilidade e
melhorar a qualidade de vida dos pacientes.

Piemonte e Ramirez sugeriram trés fases de classificacdo de dependéncia
funcional: independente, semi-independente pingente e dependente. Cada fase de

comprometimento funcional necessitard de uma abordagem terapéutica propria.
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Estes autores também recomendam exercicios diarios ensinados aos pacientes e

aos cuidadores, no ambulatério ou clinica. As trés fases foram descritas como?*:

2.6

Fase independente: Capacidade motora preservada, com 0 paciente
andando e realizando atividades diarias normais. Ha uma ligeira
reducdo na forca muscular e uma susceptibilidade a fadiga. Os
principais objetivos sdo a manutencao do funcionamento motor estavel,
evitar retracdes musculares e deformidades comuns. Reeducacéo
sobre a postura e dar orientacdes sobre o uso de drteses, também séo
indicadas nessa fase;

Fase Semi-independente: Pacientes apresentando dificuldade de
realizar atividades cotidianas necessitando da utilizagdo de cadeira de
rodas. Este é o inicio do envolvimento do sistema respiratorio, com
dispnéia aos médios esforcos. Alongamentos, fortalecimento muscular,
exercicios posturais para tronco, cinesioterapia respiratoria e exercicios
sao recomendados. Estes procedimentos buscardo manter a
flexibilidade, reduzir cdibras, reforcar a musculatura e preservar a
postura;

Fase dependente: Os doentes exigem cuidados para assisti-los no
desempenho de atividades do dia-a-dia, devido a evolucdo da
patologia. Com énfase na mobilidade pélvica e regides escapulares, a
preservagao ou melhoria no controle sobre o tronco e pescoco, inibir
complicacBes respiratérias e a formacdo de alteracdes posturais sédo

recomendadas.

Tratamento

O tratamento aos portadores de ELA possui dois objetivos principais,

melhorar a qualidade de vida e a sobrevida. Um consenso na literatura é que a

melhor abordagem para esse tipo de paciente é através de uma intervencao

multidisciplinar, que possua todas as especialidades (Nutricdo, Fisioterapia,

fonoaudilogia, pscicologia e neurologia) **2.

Como ja dito, € uma doenca que afeta a funcionalidade do paciente, evoluindo

para uma perda progressiva. Cada especialidade objetivara adaptar o paciente ao



19

estagio da doenca buscando manter uma qualidade de vida e, se possivel, aumentar
a sobrevida.

O objetivo da Fisioterapia é tentar manter a funcdo motora e ventilatéria
estavel por um tempo maior. A Fisioterapia oferece assisténcia durante o
desenvolvimento da doenca, com condutas condicionadas a cada fase, buscando
retardar a evolucéo dos sintomas?®.

A fonoaudiologia buscara manutencdo das funcbes de vocalizacdo e
degluticdo também por um periodo mais prolongado. A assisténcia nutricional é
importantissima, com orientacdes para o pacientes e a familia sobre o preparo, a
composicdo e a consisténcia dos alimentos, além do controle da perda de peso. A
assisténcia psicoldgica é importante para o paciente e para a familia aprenderem a
lidar com o diagnéstico da ELA e as dificuldades provocadas pela doenca. A equipe
médica é responséavel pelo quadro clinico do paciente, controlando a evolucdo da
doenca?®.

Todas essas especialidades buscam controlar os sintomas, mas de fato,
existem poucas intervencdes que apresentam eficacia no controle da doenca.
Cientificamente existe uma medicac¢ao, chamada Riluzole, que aumenta a sobrevida
dos pacientes portadores de ELA em 2 meses. Outras intervengdes que promovem
um aumento da sobrevida deste pacientes é a utilizacdo do Suporte ventilatério néo-
invasivo (BIPAP) e a gastrostomia. Para o inicio da utilizacdo dessas duas
intervencdes é necessario que o0 paciente apresente requisitos que indiquem a sua

prescricao.

2.6.1 Tratamento Medicamentoso — RILUZOLE

N&do ha atualmente nenhum medicamento com grande eficacia para o
tratamento da ELA. O Riluzole € o Unico agente autorizado para uso clinico, e se
estende por uma sobrevivéncia de poucos meses®. Em dois ensaios clinicos, a
utilizacdo de 100mg/dia melhoraram significativamente o tempo médio de sobrevida
em comparacdo com o grupo placebo. Recentes estudos demonstram beneficios
com a suplementagéo de creatina e vitamina E. Com isso, a contragdo muscular e a
funcdo do neurbnio motor tende a melhorar, demonstrando resultados positivos no

que diz respeito ao aumento da sobrevida e a evolugao da doen9a3°.
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Riluzole, um agente supostamente neuroprotetor com propriedades
anticonvulsivantes, € um membro da classe benzotiazol. Quimicamente, riluzole é o
2-amino-6-(trifluorometoxi) benzotiazol, e € atualmente a Unica droga aprovada pelo
Food and Drug Administration (FDA) dos Estados Unidos, pelo Comité de
Especialidades Farmacéuticas (CEF) na Europa, e pelo Ministério da Saude,
Trabalho e Previdéncia Social (SMT), no Jap&o) para o tratamento da ELA3.

Riluzole  possui tanto  modulacdo  glutamatérgica, propriedades
anticonvulsivantes e neuroprotetoras, as quais fazem dele um possivel candidato
promissor para o tratamento de transtornos do humor e ansiedade. Existem estudos
controlados positivos para a indicacdo da utilizacdo de riluzole no tratamento da
ELA® e estudos negativos para a sua utilizacdo na doenca de Huntington e a
doenca de Parkinson®.

Ensaios para avaliar a sua eficAcia em outras condi¢cbes neurodegenerativas
estdo em andamento. Um estudo envolvendo pacientes com esclerose multipla
demonstrou que o riluzole possui propriedades neuroprotetoras, evidenciado por
uma taxa reduzida de atrofia da medula cervical e de desenvolvimento de lesbes

cerebrais hipossinal em T1 na ressonancia magnética®.

2.6.2 Ventilacdo Mecanica Nao-Invasiva (VMNI)

A fraqueza dos musculos respiratdrios esta presente na maioria dos pacientes
com ELA? interferindo na sua qualidade de vida' , provocando falta de ar e, como
consequéncia da hipoventilacéo e perturbacdes do sono, cefaléia matinal, sono nao
reparador, sonoléncia, letargia, fadiga, falta de concentracdo e falta de apetite. Em
geral, a presenca de insuficiéncia da funcdo respiratoria € um fator progndstico
negativo na ELA. A morte ocorre geralmente devido a insuficiéncia respiratoria, em
de 2 a 3 anos apods o diagndstico, decorrente da fraqueza dos musculos respiratérios
e do envolvimento bulbar®.

Varios estudos tém mostrado resultados satisfatorios com a utilizacdo da
ventilagdo mecénica nao-invasiva, mais comumente quando utilizada na forma de
presséao positiva intermitente (BIPAP), melhorando o progndstico dos individuos com
ELA com insuficiéncia respiratoria significativa. No entanto, o estudo ndo descreveu

o impacto da BIPAP em individuos com ELA com comprometimento respiratorio em
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estagio inicial. O BIPAP auxilia no sistema ventilatério reduzindo o trabalho
respiratério e melhorando as trocas gasosas, a qualidade do sono e a tolerancia a
qualidade do exercicio®.

A fraqueza progressiva dos musculos do membro axial, bulbares e
respiratérias devido a lesdo do neurénio motor e eventual morte celular resulta em
incapacidade ou morte, geralmente apés 3 anos do inicio dos sintomas nos
portadores de ELA. Esse déficit na funcdo muscular respiratoria € um fator agravante
na qualidade de vida e sobrevida’.

Estudos tem demonstrado resultados que a ventilagdo nao invasiva melhora a
qualidade de vida dos pacientes. Em individuos com ortopnéia, mas PaCO2 diurna
normal e sem dessaturagcdo noturna melhoraram a um nivel semelhante ao
daqueles com hipercapnia ou dessaturacdo, sugerindo que a confianca em tais
medicdes podem privar muitos pacientes do potencial beneficio®.

Em um estudo com pacientes com ELA utilizando BIPAP, que objetivou
avaliar a utilidade do BIPAP em prolongar a sobre vida desses pacientes, foram
acompanhados 122 pacientes na Universidade de Hahnemann. A todos o0s
pacientes deste estudo foram oferecidos BIPAP quando sua capacidade vital
forcada(CVF) caiu abaixo de 50% do valor previsto. O Grupo 1 (n= 538) aceitou
utilizar o BiPAP e utilizou o suporte ventilatério mais de 4 horas por dia. No Grupo 2
(n= 532), os pacientes nao toleraram a utilizacdo do BIPAP por um longo periodo,
fazendo uso do suporte ventilatério por menos de 4 horas por dia. Ja no Grupo 3 (n=
552) recusaram-se a tentar o BIiPAP. Houve um aumento estatisticamente
significativo na sobrevida dos pacientes do grupo 1 (14,2 meses) quando
comparados ao grupo 2 (7,0 meses, P50.002) ou 3 (4,6 meses, P, 0.001),
respectivamente. Além disso, quando a inclinagdo do declinio da capacidade vital foi
examinado, o grupo que utilizou Bipap por mais 4 horas por dia (grupo 1),
apresentou o declinio da capacidade vital mais lento (variagcdo 23,5% / més) em
relacdo ao grupo 2 (variagdo 25,9% / més, P50.02) e grupo 3 (variacao 28,3% / més,
P, 0,001). Concluiu-se que o BIPAP pode prolongar significativamente a sobrevida e
retardar o declinio da capacidade vital forcada(CVF) na ELA. Esses resultados
sugerem que a todos os pacientes com ELA, sejam oferecidos o BIPAP quando CVF
estiver abaixo de 50%, no inicio da dispnéia, ou quando uma rapida queda na CVF%

é verificada®.
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Assim, a ventilagdo mecéanica n&o-invasiva surge como uma alternativa para
auxilio na sobrevida nos pacientes com ELA, mas 0 seu impacto sobre a qualidade
de vida é menos evidente e os critérios ideais para o inicio tratamento sdo incertos.
A maioria dos pacientes na Europa e nos Estados Unidos ndo recebem ventilacdo
mecanica nédo-invasiva, refletindo as incertezas do papel da intervencdo nesta
condic&o®.

Uma discussado que comeca a tomar forca no meio cientifica, sdo quais 0s
verdadeiros beneficios que os pacientes com ELA teriam com o suporte ventilatorio
artificial. Muitos dos médicos que cuidam de pacientes com ELA estdo preocupados
que a VMNI possa prolongar o sofrimento em uma angustiante e incapacitante
sobrevida. Assim, apenas um pequeno namero de pacientes (que) recebem este
tratamento, tanto na Europa quanto nos Estados Unidos. A prevaléncia do uso da
(ventilagdo mecanica néo-invasiva) VMNI em portadores de ELA foi estimada em 2 a
4% em todos os pacientes no Reino Unido e 7 a 15% em determinadas populagbes
nos Estados Unidos*?.

Ja4 outros autores relatam que ao invés de prolongar o sofrimento, a
ventilagdo mecanica ndo-invasiva tem prorrogado a sobrevida em pacientes, com
uma melhora do controle dos sintomas e da qualidade de vida. Naqueles com
funcéo bulbar normal ou uma moderada disfunc¢éao bulbar, a sobrevida (205 dias) foi
mais elevada, por exemplo, que nos pacientes que se beneficiaram com o riluzole

(2-3 meses) .

2.7 Fisioterapia

A Fisioterapia tem o objetivo de manter a funcdo motora estavel por mais
tempo, evitar a formacéo de retragcdes nos tenddes e de fixacdes nas articulacoes,
além de reeducar a postura, empregar proteses que auxiliam o paciente, manter a
flexibilidade articular normal da pessoa ou a amplitude de movimento e diminuir a
dor?. O tratamento fisioterapéutico é fundamental durante o curso da doenca para

promover melhor qualidade de vida para o paciente e evitar que 0 mesmo venha a
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Obito precocemente. Nao existem medidas farmacologicas no tratamento da ELA
apenas, paliativas®®.

A Fisioterapia motora deve abordar o paciente com objetivos de manter
amplitude articular, evitar retracbes musculares e prevenir trombose venosa
profunda. Para tanto, alongamentos, exercicios passivos, ativos livres leves ou
assistidos podem ser feitos como conduta. Contudo, 0 uso de cargas € totalmente
contra-indicado na ELA devido as suas caracteristicas degenerativas>>.

O papel do exercicio em pessoas com ELA tem sido controverso e a
possibilidade de induzir uma sobrecarga danosa, através de exercicios e
alongamentos intensos, é uma preocupacao. Exercicios intensos, e/ou de alta
repeticdo podem causar uma perda prolongada da forca em musculos
enfraquecidos, fadigados ou desnervados®.

Exercicios moderados regulares sdo sugeridos muitas vezes para pacientes
com doencas neuromusculares, permitindo a tentativa de manutencéo da forca e da
resisténcia muscularpor um maior periodo®®.

Nas doencas neuromusculares, as adaptacbes do exercicio resistido
moderado durante 12 semanas proporcionam aumento de for¢a dinamica, isométrica
e isocinética de segmentos superiores e inferiores nesses pacientes.

O aumento da forca muscular impede a sarcopenia, reduz a dor, melhora a
mobilidade articular e a fungéo respiratoria, adaptacées importantes para melhora da
qualidade de vida desses pacientes®.

Um estudo de controle de caso avaliou 50 idosos de ambos 0s sexos acima
dos 60 anos de idade. O Grupo 1 (n=25) incluiu pacientes diagnosticados com ELA e
o Grupo 2 (n=25) incluiu portadores de outras doencas neuroldgicas selecionados
randomicamente. Foram submetidos a um questionario e a uma entrevista sobre o
historico da vida profissional. Os resultados encontrados apontam uma alta
correlacdo da exposicdo ao trabalho pesado e extenuante associada ao
aparecimento de ELA. Porém a conclusdo nao foi estatisticamente significante,
sendo necessarios mais estudos®.

Em 2008, uma revisdo mostrou o efeito neuroprotetor do exercicio na ELA. Os
estudos em humanos mostram que uma rotina moderada de exercicios melhoram a
funcionalidade e amenizam os sintomas dos pacientes acometidos por ELA. O autor
levanta a hipotese que alteragbes na morfologia do neurdnio, maior interacdo

neurénio-muasculo, ativacdo glial e aumento na expressao génica de proteinas anti-
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apoptoéticas possam determinar essas respostas. Os resultados dos estudos
mostraram o evidente efeito do exercicio em atividades moderadas de endurance e
de fortalecimento muscular na melhora da capacidade funcional e reducdo no
processo degenerativo da ELA nos humanos”.

A fisioterapia respiratoria se baseia, principalmente em manter os pulmdes
desobstruidos, mantendo livre de complicagBes pulmonares como as atelectasias. A
VMNI através do modo BIPAP é uma conduta inicial para ventilar o paciente e
retardar a insuficiéncia respiratéria. Os musculos nesta fase ainda tém atividade e a
VMNI lhes proporciona um suporte evitando assim, desgaste muscular. E
interessante o0 uso do capnografo e da oximetria de pulso para avaliar CO2 e a
SatO2 durante o uso de VMNI. Contudo, a VMNI néo € satisfatéria pelo resto do
tempo devido a faléncia muscular inevitavel da doenca e ai, a ado¢éo da ventilacdo

mecanica se faz necessario para garantir as trocas gasosas>~.

2.8 Pressdao Expiratéria Positiva — PEP

A Pressao expiratéria positiva (PEP) nas vias aéreas é hoje uma alternativa
terapéutica consagrada e utilizada pelos fisioterapeutas nas Europa e nos Estados
Unidos. Trata-se de uma terapéutica simples, de baixo custo e com grande aplicacao
em patologias respiratérias, amplamente aproveitada no meio cientifico®.

O aparelho de PEP consiste em uma mascara facial e uma véalvula com uma
saida para que a resisténcia expiratoria possa ser conectada. Um manémetro &
inserido no sistema entre a valvula e a resisténcia para monitorizar a pressao, que
deve ser entre 10 e 20 cm H20 durante a metade da expiragéo®’.

Falk e Andersen sugerem que no tratamento com a PEP, o aumento no
volume pulmonar faz com que o ar que esta atras das secrec¢des, que bloqueiam as
pequenas vias aéreas, ajude mobiliza-las. Esses efeitos podem ser obtidos pelos
exercicios de reexpansao toracicas>®.

A variacdo pressorica causada pela aplicacdo da PEP no sistema ventilatorio
pode determinar o aumento no trabalho respiratorio. Em um Resistor gravitacional
por Coluna de agua trata-se de um dispositivo de um diafragma movel sob uma

coluna d 4gua. Esse sistema funciona como uma verdadeira valvula de resisténcia™*.
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Um treinamento da musculatura respiratéria é direcionado para o aumento da
forca e endurance devido a funcéo que € preciso executar e obedece aos mesmos
principios dos musculos esqueléticos. Baixas repeticdes e alta carga equivalem a um
treinamento de forca muscular, enquanto um treinamento com muitas repeticdes e

com baixa intensidade equivalem a um objetivo de endurance®
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3 JUSTIFICATIVA

O tratamento medicamentoso comprovado para a ELA é o Riluzole, que
prorroga em 2 meses a necessidade da ventilagdo mecanica. A ventilacdo mecanica
nao invasiva e a gastrostomia sao intervencdes descritas que prolongam a sobrevida
e melhoram a qualidade de vida desses pacientes. Ndo ha, no entanto consenso
quanto ao momento de utilizagdo dessas intervengbes nem quanto ao papel da
fisioterapia no tratamento de portadores da ELA. Também, a literatura ndo aborda a
forma em que a ELA se manifesta nos portadores idosos. Desta forma é importante
a descricdo da evolucao dos parametros fisiologicos e da experiéncia fisioterapica
para auxiliar a busca de definicbes mais precisas que visem uma padronizacdo no
atendimento dessa patologia em todos os pacientes, independente da faixa etéaria.
Conforme j& descrito, a utilizacdo da PEP acarreta numa série de beneficios no
sistema ventilatorio. Nao foi encontrado na literatura citacbes que indiguem que a
PEP traga beneficios em pacientes com ELA. Porém, devido a evolugéo
degenerativa da doenca, € possivel que a utilizacdo deste instrumento possa auxiliar
na tentativa da manutencao da independéncia ventilatéria como também postergar

inicio da terapia ventilatéria artificial.
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4  OBJETIVOS

4.1 Geral
Estudar o perfil epidemiol6gico, a progressdo das alteragBes clinicas e

funcionais e a eficacia do treinamento domiciliar respiratério com PEP-Garrafa em

pacientes portadores de esclerose lateral amiotrofica (ELA).

4.2 Especificos
e Descrever a evolugao temporal, representando o comportamento de cada

parametro da evolucdo da doencga nos pacientes portadores de ELA. Os parametros
avaliados foram:

o Reflexos miotendinosos;

o Presenca de espasticidade;

o Presenca de fasciculagbes musculares;

o Escore de fadiga muscular;

o Escore de funcionalidade;

o Forca muscular;

o Picos de pressao inspiratoria e expiratdria maximas;

e Comparar a evolucdo do quadro clinico dos pacientes com ELA antes e

depois dos 60 anos de idade.

e Verificar o efeito do treinamento ventilatério domiciliar com PEP-Garrafa em
pacientes com ELA na evolugdo dos picos de Presséo Inspiratéria Maxima (PIM) e
Presséo Expiratéria Maxima (PEM).

e Descrever o perfil epidemiol6gico dos pacientes com ELA atendidos no
ambulatorio de doencas neuromusculares do HSL da PUCRS.

e Verificar se o paciente realiza reabilitagéo funcional.
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5 METODO

5.1 Delineamento

Estudo de coorte descritivo e analitico e ensaio clinico controlado.

5.2 Populacao em estudo
5.2.1 Descricéo

A amostra conteve 23 pacientes portadores de ELA residentes no estado do
Rio Grande do Sul, sendo 12 (52,2) do sexo masculino e 11 do sexo feminino (47,8).
No grupo estudado 13 pacientes possuiam idade inferior a 60 anos e 10 com idade
igual ou superior. O predominio da amostra foi individuos de raga braca, casados e

de escolaridade igual ou inferior a 1° grau completo

5.2.2 Procedimento amostral e de Recrutamento
Os pacientes foram alocados por conveniéncia, no periodo de agosto de 2008

a dezembro de 2010, oriundos do ambulatério de doengas neuromusculares do HSL
da PUCRS. No estudo, a amostra foi divida em dois grupos, um grupo controle e
outro experimental O grupo controle era composto pelos pacientes que ja vinham
sendo acompanhados no ambulatério. Ja o grupo experimental foi composto pelos
pacientes que ingressaram ao ambulatério apds o projeto ter sido a autorizado pelo
Comité de Etica em Pesquisa da PUCRS. O projeto foi aprovado no dia 07 de maio
de 2010 sob o protocolo de pesquisa registro CEP 10/05005 (Apéndice A).

5.2.3 Critérios de Selecéao
5.2.3.1 Critérios de Incluséo
Pacientes com diagnostico médico de Esclerose Lateral Amiotréfica que
concordaram em patrticipar do estudo.
5.2.3.2 Critérios de Exclusao

Todos o0s pacientes que apresentaram necessidade ou que utilizassem
ventilagdo mecanica ndo-invasiva para suporte ventilatério na primeira consulta e/ou

que apresentassem doencas pulmonares que limitem a fungdo ou mecanica
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ventilatéria e alteracbes ortopédicas incapacitantes foram excluidos do ensaio

clinico.

5.3 Coletados dados

5.3.1 Rotina de coleta
Todos os pacientes que possuiam diagnostico clinico de ELA foram convidados

a participar do estudo. Todos os pacientes assinaram o termo de consentimento livre
e esclarecido (Apéndice B).

A primeira etapa do protocolo experimental consistiu em uma avaliag&o clinica,
composta por uma equipe multidisciplinar incluindo médicos, fisioterapeutas,
nutricionista, psicologos e fonoaudiélogos do Ambulatério de Doencas
Neuromusculares do HSL/PUCRS. Os pacientes foram submetidos & uma avaliagéo
gque abordava os seguistes parametros:

A. Forca Muscular;

w

Presenca de Espasticidade;

C. Escore de funcionalidade - Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating
Scale (ALSFRS);

Escore de fadiga muscular - Fatigue Severity Scale(FSS);

Reflexos Miotendinosos;

Presenca de Fasciculagbes Musculares;;

Presséo Inspiratéria Madxima (PIM) e Pressao Expiratéria Maxima (PEM);

I o mmo

Tratamento Fisioterapéutico;

As avaliacbes eram armazenadas primeiramente em uma ficha de avaliacao
(Apéndice C) e depois transferidas a um banco de dados eletrénico.

Todo paciente com ELA foi orientado a retornar ao ambulatorio numa
periodicidade de dois meses para 0 acompanhamento clinico. Nestas visitas de
controle ambulatorial, era aproveitado para a realizacdo da reavaliagcdo para coleta
de dados do estudo.

Os pacientes do grupo experimental foram submetidos a um treinamento
ventilatério domiciliar. Esse treinamento foi realizado com um instrumento
denominado PEP Garrafa [figura 1]. Esse instrumento foi confeccionado pelo

pesquisador e foi entregue gratuitamente ao paciente. Apés o final do estudo, néao
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houve a necessidade de devolucdo da PEP Garrafa. Na primeira avaliacdo o
paciente recebeu a PEP-Garrafa, onde aprendeu o seu manuseio. Na primeira
avaliacdo o paciente recebeu a PEP garrafa, onde aprendia o seu manuseio. A
pressdo utilizada pela PEP garrafa foi calculada nesta mesma data. Para o
treinamento ventilatério foi utilizada uma pressdo que correspondesse a uma
sensacao confortvel para o paciente, sem sinais de cansaco.

Os componentes do grupo experimental foram orientados a trazerem a PEP-
Garrafa em todas as reavaliagbes, com o0 objetivo de verificar se estavam
manuseando o instrumento de forma correta e, caso existisse a necessidade,

recalcular a presséo para o treinamento ventilatorio.

Figura 1. Modelo PEP-Garrafa
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5.3.2 Descricédo dos Métodos de Mensuracao.

A avaliacdao fisioterapéutica foi composta dos seguintes parametros:

5.3.2.1 Teste manual de forca muscular:

Neste teste € avaliada a forca muscular do paciente. Para coletar o escore de
forca o examinado realiza uma contracdo muscular de algum segmento contra a

resisténcia manual do examinador. Assim, a forca é graduada com o0s seguintes

escores*®:
(0) para auséncia de qualquer sinal de contracéo;
(1) sinal de discreta contratilidade, contudo incapaz de realizar

movimentos em uma articulacao;

(2) presenca de mobilidade, entretanto incapaz de vencer a for¢a da
gravidade,;
(3) forca de amplitude normal contra a acdo da gravidade, porém

claramente reduzida contra a resisténcia;

4) forca completa contra a acdo da gravidade e discretamente reduzida
contra a resisténcia do examinador;

(5) forca completa contra a acdo da gravidade e acentuada contra a

resisténcia do examinador.
5.3.2.2 Presenca de Espasticidade:
Na avaliacdo da espasticidade foi utilizada a escala de Ashworth®®, que é

aplicada pela movimentacdo passiva dos membros graduando as anormalidades

com escores:

(1) nenhum aumentou do tdnus muscular;

(2) discreto aumento do ténus;

(3) maior aumentou do tdnus com flexao facilmente realizada;

4) consideravel aumento do tbnus com dificuldade de movimentos
passivos;

(5) rigidez articular.
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Para descricdo destes resultados, foi considerado apenas se existia ou a
presenca de espaticidade em membros superiores e membros inferiores.

5.3.2.3 Escore de Funcionalidade - Amyotrofic Lateral Sclerosis
Functional Rating Scale (ALSFRS):

A funcionalidade dos pacientes foi avaliada através da ALSFRS*'. Trata-se de
um questionario aplicado pelo examinador, onde o paciente respondeu como sua
vida funcional se apresentava seguindo um roteiro de 10 itens. Cada item buscou
avaliar determinada funcdo, como fala, salivacao, degluticdo etc. O escore de cada
item variou de 0 a 4, sendo que o maior valor representou 0 menor prejuizo
funcional, e o menor valor o maior prejuizo funcional. O somatério dos escores
indicou o grau de acometimento funcional num paciente com esclerose lateral
amiotrofica (Anexo 1).

Para descricdo dos resultados foram utilizados os valores dos escores do

instrumento.
5.3.2.4  Escore de Fadiga - Fatigue Severity Scale(FSS):

A fadiga dos pacientes foi avaliada através da FSS “?, um instrumento de
avaliacdo que consiste em nove afirmacdes, as quais o examinado homeia uma nota
de um a sete para cada afirmacdo. Quanto mais alta a nota coletada, mais
importante o impacto da fadiga na fungéo diaria do examinado. O somatério destes
escores indicou o impacto da fadiga no dia-dia do entrevistado. (Anexo 2)

Para descricdo dos resultados foi utilizado os valores do escore do instrumento.
5.3.25 Reflexos Miotendinosos:
Cada reflexo miotendinoso foi classificado respeitando uma legenda pré-
determinada, se apresentando da seguinte forma®®:

° Reflexo Ausente ou Normal

o Hiperreflexia

Foram examinados bilateralmente os reflexos biciptal e patelar®.
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5.3.2.6 Presenca de Fasciculagdes Musculares:

As fasciculacdes musculares®® foram classificadas determinando uma legenda
pré-determinada fechada, que definia:
Sim — Fasciculagcbes Musculares Presentes
N&o — Auséncia de Fasciculagdo Muscular
Os seguintes locais que avaliados, foram:

- Membros Superiores;

- Membros Inferiores;

- Torax;

- Lingua.

5.3.27 Teste para verificagdo dos Picos de Presséao
Inspiratérios e Expiratérios:

A coleta dos picos de Pressdo Inspiratéria Maxima (PIM) e de Pressao
Expiratéria Maxima (PEM) consistiu na execucdo de um teste denominado
manuvacuometria®*. No presente estudo, o aparelho utilizado no teste foi o
manovacudmetro digital MV 300 da MDI produtos e sistemas da Globalmed.

O aparelho era acompanhado de um bucal, conectores e de um filtro barreira
isolador de pressao. Entre o bucal e o conector foi acoplado o filtro barreira isolador
de pressao que protegeu o equipamento da contaminacdo bacteriana, evitando a
entrada de umidade no transdutor de pressao, possibilitando a desinfec¢cdo apenas
do bucal. Nado houve passagem de fluxo pelo mesmo, apenas a transmissao de
pressao. Este filtro era de uso individual. Toda essa estrutura era ligada ao aparelho.
Além disso, existia um clipe nasal que foi colocado no nariz do paciente com o
objetivo de evitar o escape de ar.

O método utilizado para aplicacdo do teste seguiu 0s passos descritos por
Souza, RB em 2002. Para coletar os picos de pressao o paciente foi submetido ao
teste repetindo-o cinco vezes, tanto para a mensuracao da PIM e da PEM, para fins
de aprendizado. Foram considerados apenas 0s valores que atingiram maior pico de
pressao. Entre cada teste era dado um minuto de repouso para 0s pacientes, pois 0

teste era cansativo.
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Para a realizacdo do evento, o paciente devia estar posicionado na posi¢cao
sentado com o tronco angulado em 90° com as coxas. O bucal foi colocado na boca
do paciente que era ligado ao aparelho através de uma mangueira, conjuntamente, o
prendedor nasal também foi colocado no nariz do avaliado.

A coleta da PIM foi medida a partir da posi¢cdo de expiracdo maxima, quando o
volume de gés contido nos pulmdes era o volume residual. No estado de posicéo
expiratéria maxima, o paciente realizava uma inspiracao profunda que se estendia a
um periodo de dois segundos. O melhor resultado dos cinco testes da PIM, atingido
pelo individuo, foi considerado o pico de presséao.

Ja a coleta da PEM, foi medida a partir da posicdo de inspiragdo maxima,
gquando o volume de gas contido nos pulmdes era a capacidade pulmonar total.
Encontrando-se neste estado, solicitava-se ao examinado uma expiracdo forcada
que se estendia a um periodo de dois segundos também. O melhor resultado dos
cinco testes de PEM atingido pelo individuo foi considerado o pico de pressdo. Os
valores tanto da PIM, quanto da PEM foram expressos em cmH,0.

Em caso de manifestacdo de sinais de cansaco, dispnéia ou outro queixa
ventilatéria, o teste de avaliacdo das PIM e PEM era interrompido.

O pesquisador que aplicava o teste devia ensinar e demonstrar o procedimento
com comandos verbais, incentivando a realizagdo de um esforco maximo do
examinado.

Picos de pressfes encontrados no exame inferiores a 80 cmH,O indicavam
fraqueza muscular. Valores inferiores a 40 cmH,0 representavam estado de fadiga
muscular. Ja valores inferiores a 20 cmH,O representavam faléncia muscular.
Valores muito baixos indicavam uma possibilidade de indicacdo suporte ventilatério
artificial e a contra-indicacao de treinamento de esfor¢co, como a Presséo Expiratoria

Positiva.

5.3.2.8  Tratamento Fisioterapéutico:

O tratamento fisioterapéutico foi abordado com uma questdo fechada. O
paciente foi questionado:
¢ \/OCé esta realizando tratamento fisioterapéutico?

A resposta podera ser apenas sim ou nao.
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5.3.3 Descricdo do método de intervencéo

5.3.3.1 Presséao Expiratoria Positiva (PEP)-Garrafa

No presente estudo, foi utilizado um resistor de pressdo expiratOria positiva
(PEP) no sistema de garrafa* proposto por Mestreiner RG, Fernandes RO, Steffen
LC e Donadio MV em 2009. A escolha deste modelo de PEP foi devido ao seu baixo
custo e a praticidade de sua utilizacdo pelo paciente em ambiente domiciliar. E um
resistor de presséo gravitacional linear, onde o fluxo de ar variava, porém a pressao
sempre era constante.

A PEP tem sido utilizada para melhorar a oxigenacdo, o aumento do volume
pulmonar e a reducgdo do retorno venoso em pacientes com a insuficiéncia cardiaca.
Ainda, tem melhorado a garantia de ventilagdo, a mobilizacdo de secrecdo e a
distribuicdo de aerossolidos. Também, evita colapso de pequenas vias aéreas,
promovendo uma melhora da distribuicdo de gas e um aumento do tempo e do
volume expiratorio.

A Associacdo Americana para Cuidado Respiratério tem recomendado PEP
sob uma pressédo de 10-20 cm H20. Valores inferiores a esse ndo apresentaram
resultados terapéuticos efetivos>°.

Os efeitos fisioldgicos da PEP caracterizam-se pela:

e reexpansao pulmonar;
¢ desinsulflacdo alveolar;

e desobstrucdo das vias aéreas.

O sistema PEP garrafa consiste num recipiente parcialmente cheio de agua,
gue possui um tubo introduzido pelo seu apice que deve ficar em contato com o
fundo do recipiente. O recipiente pode ser de qualguer tamanho. O paciente realiza
manobras expiratorias através do tubo. A quantidade de agua indica a carga de
pressdo do instrumento. O tubo deve possuir um didametro de 8 a 10 mm com
extremidade inferior cortada na diagonal do seu eixo. O tempo de treinamento
executado na pesquisa foi de 3 séries de 1 minuto, duas vezes ao dia, respeitando
uma relacdo de tempo inspiratorio e expiratério que deveria ser de 1:3. Como o

estudo buscava encontrar uma manutencdo da funcao ventilatorio, os parametros
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utilizados foram para um treinamento de endurance. Para o treinamento ser
confortvel para o paciente, evitando sensac¢fes de dispinéia, taquipnéia e fadiga, a
carga inicial utilizada para cada paciente foi de 5 cmH20. Caso o paciente relatasse
que esta carga era confortavel, a carga era incrementada até atingir valores que
variavam entre 10 a 15 cm de H20, considerados segundo a literatura como niveis
de presséao terapéuticos. Os pacientes foram orientados a executar o treinamento

somente se estivessem ausentes de sintomas relacionados ao cansaco.

5.3.4 Descricdo do método de interpretacdo dos dados

Cada paciente da amostra comparecia no ambulatério em determinado
momento da doenca, por vez, alguns mais debilitados e outros com manifestacées
iniciais dos sintomas. Isso provocaria uma baixa homogeneidade do perfil patoldgico
de cada paciente da amostra.

Dessa forma, foi necessario considerar cada avaliacdo um numero da
amostra. Durante o estudo foram realizadas 79 avaliacbes em 23 pacientes com
ELA.

Sempre na primeira avaliacdo o paciente era questionado quando iniciou 0s
sintomas. De acordo com a informacdo colhida pelo paciente, esta avaliacdo
determinava um momento da doenca. Assim cada avaliacdo representa a
caracteristica temporal da doenca em uma linha de tempo. Dessa forma, nesta

pesquisa foi possivel avaliar a evolucdo da doenca em um intervalo de 5 anos.

5.3.5 Analise estatistica

Os dados foram armazenados eletronicamente no banco de dados Microsoft
Access 2010. As analises foram realizadas no programa SPSS (Statistical Package
for the Social Sciences). Os resultados sdo apresentados através de frequéncias,

faixas, medianas, médias e desvios padrdes e através de distribuicdes “box plot”.
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Para comparacdo das varidveis categoricas entre idosos e ndo idosos foi
utilizado o teste do qui-quadrado de Pearson ou, caso ocorresse um valor esperado
inferior a 5, o teste exato de Fisher. Para comparagcdo das variaveis quantitativas
entre estes dois grupos e entre dois periodos de avaliacédo foram utilizados os testes
t de Student (varidveis com distribuicdo semelhante a normal) ou o teste de Mann-

Whitney (com outras distribuicdes).

Para avaliar os efeitos da PEP Garrafa foram calculados valores médios e
desvios padrbes da idade e do tempo de doenca no inicio do acompanhamento, do
tempo de acompanhamento e das medidas antes e apdés o acompanhamento das
escalas de fadiga e funcao e das pressdes inspiratéria e expiratéria maximas de 9
pacientes submetidos a intervencao e 9 controles, pareados por tempo de doenca e
tempo de acompanhamento. Para a comparacdo das médias entre os dois grupos e
entre antes e depois em cada grupo foi utilizado o Teste t de Student para amostras
pareadas.

O nivel de significancia considerado no estudo foi de P<0,10.
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6 RESULTADOS

A amostra do estudo conteve 23 pacientes, sendo 12 (52,2) do sexo
masculino e 11 do sexo feminino (47,8). No grupo estudado 13 pacientes possuiam
idade inferior a 60 anos e 10 com idade superior. O predominio da amostra foi
individuos de raca braca, casados e de escolaridade igual ou inferior a 1° grau
completo. Em relagé@o as caracteristicas demograficas de acordo com a faixa etéaria
na populacdo estudada ndo foram encontradas diferencas significativas (Tabela 1).

Tabela 1. Caracteristicas demogréficas, de acordo com a faixa etéria (adulto ou idoso) e em
toda a populacdo estudada, de 23 pacientes com esclerose lateral amiotréfica
acompanhados no ambulatério de doencas neuromusculares do Hospital S&o Lucas da
PUCRS, no periodo de agosto de 2008 a dezembro de 2010.

Faixa etaria Populacéao
Caracteristica <60anos =260 anos pP* estudada
N (%) N (%) N (%)

Sexo

Masculino 6 (46,2) 6 (60,0) 0680 12 (52,2)

Feminino 7 (53,8) 4 (40,0) ’ 11 (47,8)
Raca

Branca 11 (84,6) 10 (100,0) 0.486 21 (91,3)

Negra 2 (15,4) 0 (0,0) ' 2(8,7)
Escolaridade

lo.grau incompleto 4 (30,8) 5 (50,0) 9(39,1)

lo.grau completo 6 (46,2) 3 (30,0) 0.736 9(39,1)

20.grau completo 3(23,1) 1 (10,0) ' 4(17,4)

Superior 0 (0,0) 1 (10,0) 1(4,3)
Estado civil

Solteiro(a) 3(23,1) 0 (0,0) 3(13,0)

Casado(a) 10 (76,9) 7 (70,0) 17 (73,9)

Separado(a) 0(0,0) 1(10,00 9100 143)

Viavo(a) 0 (0,0) 2 (20,0) 2 (8,7)
TOTAL 13 (100) 10 (100,0) 23 (100)

* Teste do qui-quadrado de Pearson
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A idade dos participantes do estudo variou entre 31 e 82 anos, resultando
numa média de 56,1+15,6 anos. O tempo para o fechamento do diagnéstico médico
variou de 4 a 24 meses, com uma média de 12,4+6,7 meses. Durante o estudo
apenas 9 pacientes vieram a 0Obito. O tempo para o o6bito variou de 16 a 61 meses
apos o inicio dos sintomas com média de 33,5+12,8 meses.

A idade dos individuos com menos de 60 anos que manifestaram diagnostico
de ELA variou entre 31 a 56 anos, resultando numa média de 44,9 + 9 anos de
idade. Ja nos idosos, variou de 60 a 82 anos de idade, com média de 70,4 £ 8,7
anos. Apdés o inicio dos sintomas, o0 tempo necessario para a definicdo do
diagnostico da doenca teve comportamento semelhante em ambos os grupos. Os
idosos morrem em média 28,5 + 8,7 meses apoés o inicio dos sintomas, ja os adultos
nao idoso em 38,5 + 15,5 meses. Porém esta diferenca ndo foi estatisticamente
significativa (Tabela 2).

Tabela 2.Distribuicdo da idade e dos tempos decorridos do inicio dos sintomas para o
diagnostico e o 6bito, de acordo com a faixa etéria (adulto ou idoso) e em toda a populagéo
estudada, de 23 pacientes com esclerose lateral amiotrofica acompanhados no ambulatério
de doencas neuromusculares do Hospital Sdo Lucas da PUCRS, no periodo de agosto de
2008 a dezembro de 2010.

Faixa etaria Populacéo
VARIAVEL <60anos 260 anos p* estudada
(n=13) (n=10) (n=23)
Idade
Faixa 31-56 60 — 82 31-82
Mediana 45,0 70,5 56,0
m = dp 449+9,0 70,4+8,7 <0,001 56,1+15,6
Tempo p/ diagnéstico (meses)
Faixa 5-24 424 4-24
Mediana 12,0 12,0 12,0
m = dp 12,8 +6,9 12,0+£6,9 0,793 12,4+6,7
Tempo para Obito (meses)**
Faixa 26 — 61 16 — 36 16 - 61
Mediana 33,5 31,0 32,0
m = dp 385+155 285+8,7 0,303 335+12,8

* Teste t de Student para amostras independentes
**Calculado para 9 pacientes (4 idosos) que foram a 6bito no periodo do
estudo.
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Devido a baixa homogeneidade da populacdo estudada, se fez necessario
analisar as variaveis clinicas, pelo numero de avaliag@es realizadas de acordo com o
tempo da doenca no momento da avaliacdo. Foi realizado um total de 79 avaliacdes,
nos 23 pacientes do estudo, em um periodo maximo de cinco anos de evolucédo da
doenca.

Assim, as avaliacdes realizadas no primeiro ano de evolucdo da doenca
foram de um total de 18. Ja no segundo ano de evolucdo foram realizadas 46
avaliacdes. No terceiro ano foram realizadas 12 avaliacfes. No quarto e quinto ano
foram realizadas apenas 3 avaliagoes.

A FSS, ALSFRS, a PIM e a PEM foram as varidveis quantitativas analisadas
nos estudo.

A FSS apresentou um comportamento ndo linear. Entre o primeiro e o terceiro
anos nao observamos diferenca importante na média desse escore, variando de 37
a 41. J4 no quarto ou quinto ano de evolucdo da doenca foi observado um
crescimento dos valores do escore para 59+4,5.

A ALSFRS teve um comportamento de decréscimo linear em seus escores,
conforme a evolugdo da doenca. A PIM e na PEM, também apresentou este mesmo
comportamento de queda nos seus valores (Tabela 3 e Figura 2).

Ja a comparacédo das variaveis quantitativas dos pacientes com idade igual ou
superior a 60 anos e com idade inferior a 60 anos foram analisadas numa janela de
evolucdo de 3 anos, com uma amostra de 76 avaliagdes, pois no quarto e quinto ano
de evolugao n&o existiam na amostra pacientes idosos (Figura 3).

Os idosos e nao idosos apresentaram diferenga significativa no primeiro ano
nos valores dos escores de FSS. A FSS avaliada no primeiro ano de doenca foi de
28,2 + 18,3 (n=6 avalia¢des) nos idosos e de 45,3 + 15,5 (n=12 avaliagdes) nos nao
idosos (p=0,067 — teste de Mann-Whitney).

Em relacdo ALSFRS, os idosos e nao idosos apresentaram diferencas
significativas no segundo e terceiro ano de evolugao da doenca. A ALSFRS avaliada
no segundo ano de doenca foi de 27,9 + 5,6 (n=18 avalia¢des) nos idosos e de 21,1
+ 7,9 (n=28 avalia¢cbées) nos nao idosos (p=0,007 — teste de Mann-Whitney). A
ALSFRS avaliada no terceiro ano de doenca foi de 23,4 £ 5,8 (n=5 avaliagbes) nos
idosos e de 18,1 + 6,7 (n=7 avaliagbes) nos néo idosos (p=0,149 — teste de Mann-
Whitney).
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Tabela 3. Valores observados nas escalas de fadiga (FSS) e funcional (ALSFRS) e nas
pressdes inspiratdria e expiratdria maximas de 79 avaliacdes, de acordo com o tempo de
doenca no momento da avaliacdo, realizadas em 23 pacientes com esclerose lateral
amiotréfica acompanhados no ambulatério de doengas neuromusculares do Hospital S&o
Lucas da PUCRS, no periodo de agosto de 2008 a dezembro de 2010.

" 1° ANO 2° ANO 3° ANO 4°E S0
VARIAVEL ANO

(n =18) (n = 46) (n=12) (n =3)

ESCALA DE FADIGA (FSS¥)

FAIXA 9—64 9-63 9-63 54 - 63

MEDIANA 41,5 49,5 35,0 60,0

M + DP 39,6+18,0 41,61+20,1 37,1+19,7 59,0+45
ESCALA FUNCIONAL (ALSFRS*¥)

FAIXA 10 — 37 8-36 9-31 8-21

MEDIANA 27,5 23,5 20,5 10,0

M + DP 26,44+76 23,7+77 203+6,6 13+7,0
PRESSAO INSPIRATORIA MAXIMA

FAIXA 11 - 107 0-92 0-87 0-37

MEDIANA 69,0 48,0 38,0 0,0

M + DP 63,7+24,8 47,43+219 425+282 12,3+21,3
PRESSAO EXPIRATORIA MAXIMA

FAIXA 28 — 113 0-99 0-63 0-29

MEDIANA 63,0 51,0 46,0 0,0

M + DP 66,3+23,0 51,0+23,6 40,0+20,9 16,7+9,7

*Fatigue severity scale (FSS)
*Amyotrofic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale (ALSFRS)

Os valores da PIM, apesar de mostrar uma tendéncia de queda nos escores
com a passagem do tempo, os resultados ndo foram estatisticamente significativos.
Porém os valores de PEM no primeiro e no segundo ano de evolucdo da doenca
foram estatisticamente significativos na diferenca entre os grupos idosos e néo
idosos. A PEM avaliada no primeiro ano de doenca foi de 84,2 + 31,0 (n=6
avaliacdes) nos idosos e de 57,3 + 10,9 (n=12 avalia¢cdes) nos nao idosos (p=0,032
— teste de Mann-Whitney). A PEM avaliada no segundo ano de doenca foi de 64,3 +
20,0 (n=18 avaliagdes) nos idosos e de 42,4 + 22,5 (n=28 avaliagbes) nos nao
idosos (p=0,002 — teste de Mann-Whitney)(Figura 3).
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Figura 2. Distribuicdo em “box-plot” dos valores observados nas escalas de fadiga (A) e funcional (B) e
nas pressodes inspiratoria (C) e expiratéria (D) maximas de 79 avaliacbes, de acordo com o tempo de
doenca no momento da avaliacdo, realizadas em 23 pacientes com esclerose lateral amiotrofica
acompanhados no ambulatério de doencas neuromusculares do Hospital S&do Lucas da PUCRS, no
periodo de agosto de 2008 a dezembro de 2010.



43

@
3
1

=
=]
1

Escala de fadiga

o)
=]
1

1207

1007

Pressdo Inspiratéria Maxima
=
3
1

idoso
Wrizo
’ ' ' ‘ ! |
T T T
10.an0 0. ano 30. ano
Momento do exame (por ano)
idoso
Wrizo
Esim

!l

g

T
To.ano

T
2o, ana 3o.ano

Momento do exame (por ano)

Escala de fungio

Pressio Expiratoria Maxima

T
1o.ano

T
Z2o.ano

Momento do exame (por ano)

T
3o ano

idoso

Wnzo
Esim

120+

100

&0

60

20

idoso

| [EH
Esim

T
1o.a@no

T
20.ano

Momento do exame (por ano)

Figura 3. Distribuicdo em “box-plot” dos valores observados nas escalas de fadiga (A) e funcional (B) e
nas pressées inspiratéria (C) e expiratéria (D) maximas de 76 avaliacdes realizadas até o 3° ano de
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dezembro de 2010.
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As alteracdes motoras foram também analisadas em 76 avaliagfes realizadas
até o fim do terceiro ano de evolugcédo da doenca. As variaveis qualitativas analisadas
foram as fasciculacoes, espasticidade, reflexos e forca muscular, para uma amostra
total de 23 pacientes, também dividida em néo idosos e idosos (Tabela 4).

No primeiro ano de evolugdo da doenca na amostra total, 12 (66,7%)
avaliacdes realizadas com os pacientes com ELA apresentavam fasciculacdo de
lingua. Nos membros superiores 4 (22,2%) apresentavam hiperreflexia, 6 (33,3%)
espasticidade (esta s6 no grupo com idade inferior a 60 anos), 16 (88.9%)
fasciculacbes e 7 (44,4%) com assimetria de forca muscular. Ja em 8 (44,4%)
avaliacdes foram presenciadas fasciculacdes de tronco. Nos membros inferiores, 1
(5,6%) apresentavam hiperreflexia, 1 (5,6%) espasticidade, 11(61,1%) fasciculacdes
e 2(11,1%) com assimetria de forga muscular.

No segundo ano, 33 (71,1%) avaliacdes realizadas com o0s pacientes com
ELA apresentavam fasciculacdo de lingua. Nos membros superiores 16 (34,8%)
apresentavam hiperreflexia, 8 (17,4%) espasticidade, 31 (67,4%) fasciculacbes e 14
(30,4%) assimetria de forca muscular. J& em 30 (65,2%) avaliacbes foram
presenciadas fasciculagbes de tronco. Nos membros inferiores, 12 (26,1%)
apresentavam hiperreflexia, 6 (13,0%) espasticidade, 28 (60,9%) fasciculacdes e 7
(15,2%) com assimetria de forca muscular.

No terceiro ano, 9 (75,0%) avaliacdes realizadas com os pacientes com ELA
apresentavam fasciculagdo de lingua. Nos membros superiores 4(33,3%)
apresentavam hiperreflexia, 1 (8,3%) espasticidade, 7(58,3%) fasciculagbes e
7(58,3%) com assimetria de forca muscular. Ja em 8 (66,7%) avaliacdes foram
presenciadas fasciculacbes de tronco. Nos membros inferiores, 1 (8,3%)
apresentavam hiperreflexia, 1 (8,3%) espasticidade, 8(66,7%) fasciculagcbes e néo

existiu manifestacéo de assimetria de forca.
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Tabela 4. Frequéncia das alteracbes motoras encontradas em 76 avaliacdes realizadas até o 3° ano
de doenca, de acordo com o tempo de doenca no momento da avaliacdo, em 13 pacientes nao
idosos (< 60 anos) e 10 pacientes idosos (= 60 anos) com esclerose lateral amiotroéfica,
acompanhados no ambulatério de doencas neuromusculares do Hospital Sdo Lucas da PUCRS no
periodo de agosto de 2008 a dezembro de 2010.

FAIXA ETARIA POPULACAO
VARIAVEL <60 ANOS 260 ANOS pP* ESTUDADA
N (%) N (%) N (%)
PRIMEIRO ANO
Fasciculagéo de lingua 11 (91,7) 1(16,7) 0,004 12 (66,7)
Membros Superiores
Hiperreflexia 2 (16,7) 2 (33,3) 0,569 4(22,2)
Espasticidade 6 (50,0) 0 (0,0) 0,054 6 (33,3)
Fasciculagéo 11 (91,7) 5(83,3) 1,000 16 (88,9)
Assimetria de forca 3 (25,0) 4 (66,7) 0,141 7 (38,9)
Fasciculacao de tronco 7 (58,3) 1(16,7) 0,152 8 (44,4)
Membros Inferiores
Hiperreflexia 1(8,3) 0 (0,0) 1,000 1(5,6)
Espasticidade 1(8,3) 0 (0,0) 1,000 1(5,6)
Fasciculagéo 10 (83,3) 1(16,7) 0,013 11 (61,1)
Assimetria de forca 2 (16,7) 0 (0,0) 0,529 2(111)
SEGUNDO ANO
Fasciculagéo de lingua 24 (85,7) 9 (50) 0,017 33(71,7)
Membros Superiores
Hiperreflexia 11 (39,3) 5 (27,8) 0,533 16 (34,8)
Espasticidade 6 (21,4) 2 (11,1 0,453 8 (17,4)
Fasciculacéo 24 (85,7) 7 (38,9) 0,001 31 (67,4)
Assimetria de forca 7 (25,0) 7 (38,9) 0,345 14 (30,4)
Fasciculag&o de tronco 20 (71,4) 10 (55,6) 0,347 30 (65,2)
Membros Inferiores
Hiperreflexia 8 (28,6) 4 (22,2) 0,739 12 (26,1)
Espasticidade 3 (10,7) 3 (16,7) 0,666 6 (13,0)
Fasciculagéo 19 (67,9) 9 (50,0) 0,354 28 (60,9)
Assimetria de forca 3 (10,7) 4(22,2) 0,407 7 (15,2)
TERCEIRO ANO
Fasciculagéo de lingua 7 (100,0) 2 (40,0) 0,045 9 (75,0)
Membros Superiores
Hiperreflexia 4 (57,1) 0 (0,0) 0,081 4 (33,3)
Espasticidade 1(14,3) 0 (0,0) 1,000 1(8,3)
Fasciculagéo 5(71,4) 2 (40,0) 0,558 7 (58,3)
Assimetria de forca 4 (57,1) 3 (60,0) 1,000 7 (58,3)
Fasciculagéo de tronco 6 (85,7) 2 (40,0) 0,222 8 (66,7)
Membros Inferiores
Hiperreflexia 1(14,3) 0 (0,0) 1,000 1(8,3)
Espasticidade 1(14,3) 0 (0,0) 1,000 1(8,3)
Fasciculagéo 6 (85,7) 2 (40,0) 0,222 8 (66,7)
Assimetria de forca 0 (0,0) 0 (0,0) 0 (0,0)

* Teste exato de Fisher
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Comparando essas variaveis, nestes periodos de evolugdo da doenca, foi
possivel verificar algumas diferencas entre 0os néo idosos e os idosos. No primeiro
ano de doenca, 11 (91,7%) avaliacbes demonstrou que 0s pacientes nao idosos
apresentaram fasciculacédo de lingua, j& nos idosos apenas 1 (16,7%) (p= 0,004 —
teste exato de Fischer) Neste mesmo periodo, 6 (50%) avaliacBes evidenciaram a
presenca de espasticidade nos membros superiores, ja nos idosos, ndo houve a
manifestacdo de espasticidade (p = 0,054 — teste exato de Fischer). Nos ndo idosos
constatou-se 10 (83,3%) avaliagbes com fasciculagdo em membros inferiores,
diferente dos idosos, que representaram apenas 1 (16,7% ).

No segundo ano de evolucdo da doenca, manteve-se a diferenca de
manifestacdo de fasciculacdo de lingua. Os ndo idosos apresentaram fasciculacéao
de lingua em 24 (85,7%) avaliagfes, diferente dos idosos manifestaram apenas 9
(50%). (p=0,017 — teste exato de Fischer). J& 24 (85,7%) avaliagbes em néo idosos
apresentaram fasciculacées de membros superiores, diferente do idosos que foram
representadas apenas por 7 (38,9%) avaliacfes. (p= 0,001 — teste exato de Fischer).

No terceiro ano, manteve-se a diferenca estatistica entre 0os grupos nas
fasciculagcbes de lingua. Os ndo idosos apresentaram fasciculacdo de lingua em 7
(100%) avaliacOes, diferente dos idosos, que manifestaram apenas em 2 (40%).
(p=0,045 — teste exato de Fischer). Também, destaca-se a diferenca da hiperreflexia
dos membros superiores entre 0s grupos. Neste mesmo periodo, 4 (57,1%)
avaliacOes evidenciaram a presenca de hiperreflexia nos membros superiores, ja nos
idosos, ndo existiu este tipo de sinal (p = 0,081 — teste exato de Fischer), (Tabela 4).

Foi observada uma queda linear da forca muscular tanto nos membros
superiores como nos membros inferiores no periodo de acompanhamento da
evolugcdo da doencga, porém nao existe diferenca significativa entre os pacientes
idosos e nao idosos, como também, nos que realizaram ou nao realizaram
tratamento fisioterapéutico (Figura 4).

Para analise da eficacia do treinamento ventilatorio domiciliar, a amostra
tambeém foi dividia em grupo PEP e grupo controle. Apenas as variaveis quantitativas
foram analisadas, devido o seu enfoque na fungéo ventilatoria.

No grupo PEP, os pacientes tinham idade média de 56,3+16,8 anos, com
tempo de doenca de 13,2+4,9 meses e tempo de acompanhamento de 6,7+2,8

meses. O grupo Controle foi composto por pacientes com idade média de 54,8+13,7
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anos de idade, com um tempo de doenca 13,9+5,3 meses e com um tempo de
acompanhamento de 8,7+3,1 meses.

Apenas os valores do escore da PEM foram estatisticamente significativos. O
grupo PEP antes de ser submetido a interveng¢do possuia um média de 66,7+14,5.
No final da intervencéo os valores tiveram um queda para uma média de 46+20,9. Ja
0 grupo controle possuia uma meédia nos valores da PEM no inicio do
acompanhamento de 71,6+17,3. Ao final da intervencdo os pacientes possuiam uma
média da PEM de 43+20,9. Foi observada uma queda maior na PEM no grupo
controle (-28,6 £ 25.0) que no grupo intervencao (-21,7 = 17,9) (p= 0,014 — Teste T
Student para amostras pareadas) (Tabelab).
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Figura 4. Distribuicao em “box-plot” dos valores médios de forga muscular (considerando a proximal e a
distal, do lado direito e esquerdo) nos membros superiores e nos membros inferiores de 79 avaliagbes
realizadas na populacdo total (A-membros superiores; B-membros inferiores) e de 76 avaliagbes
realizadas até o 3° ano de doenca, de acordo com a faixa etaria (C-membros superiores; D-membros
inferiores), se nao idosos (azul) ou idosos (verde) e com o fato de ter realizado (azul) ou ndo (verde)
fisioterapia (E-membros superiores; F-membros inferiores), em 23 pacientes com esclerose lateral
amiotréfica acompanhados no ambulatério de doengas neuromusculares do Hospital S&o Lucas da

PUCRS, no periodo de agosto de 2008 a dezembro de 2010.



Tabela 5. Valores médios e desvios padrdes da idade e do tempo de doenca no inicio do
acompanhamento, do tempo de acompanhamento e das medidas antes e apés o
acompanhamento das escalas de fadiga e funcdo e das pressdes inspiratéria e expiratéria
méaximas de 9 pacientes submetidos a intervencdo com PEP-Garrafa e 9 controles pareados
por tempo de doenca e tempo de acompanhamento, todos com diagnostico de esclerose
lateral amiotrofica acompanhados no ambulatério de doencas neuromusculares do Hospital
Sao Lucas da PUCRS, no periodo de agosto de 2008 a dezembro de 2010.

PEP Controle

A *
VARIAVEL m + dp m + dp P
ldade 56,3+ 16,8 54,8+13,7 0,832
Tempo de doenca 132+49  139+53 0,786

(meses)
Tempo de
acompanhamento 6,7+2,8 8,7+3,1 0,168
(meses)
Escala de Fadiga
Antes 31,4+21,3 46,4 £ 19 0,134
Depois 38,8+19,4 44 + 19,1 0,573
p* 0,075 0,052
Diferenca 7,3+17,8 -2,4 £ 15,7 0,270
Escala de Funcao
Antes 31,4+ 34 28,2+4 0,085
Depois 23,1+6,8 15,9+5,6 0,027
pP* 0,231 0,991
Diferenca -8,3+6,1 -12,3+6,9 0,206
PIM (cmH0)
Antes 63 + 15,9 66,2+ 195 0,705
Depois 40,1 £ 20,5 39,9+22 0,983
pP* 0,378 0,478
Diferenca -229+213 -26,3+25,1 0,315
PEM (cmH20)
Antes 67,7+145 716+17,3 0,612
Depois 46 £ 20,9 43 £ 20,9 0,765
p* 0,135 0,693
Diferenca -21,7+17,9 -28,6 + 25 0,014

* Teste t de Student para amostras pareadas
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7 DISCUSSAO

O presente estudo foi desenvolvido com o objetivo de estudar a progressao
das alteracdes clinicas e funcionais e a eficacia do treinamento domiciliar respiratorio
com PEP-Garrafa em pacientes portadores de ELA.

Foi descrito a evolucdo temporal, representando o comportamento de cada
parametro, durante a evolucdo da doenca nos pacientes portadores de ELA. Os
parametros avaliados foram:

¢ Reflexos miotendinosos;

e Presenca de espasticidade;

e Presenca de fasciculacdes musculares;

e Escore de fadiga muscular;

e Escore de funcionalidade;

e Assimetria de For¢ca muscular;

e Pressdes inspiratorias e expiratorias maximas.

Também foi comparada a evolucdo do quadro clinico dos pacientes com ELA
com inicio da doenca antes e depois dos 60 anos de idade. Avaliou-se o efeito do
treinamento ventilatorio domiciliar com PEP-Garrafa em pacientes com ELA na
evolucdo dos picos de Pressdo Inspiratoria Maxima (PIM) e Pressdo Expiratoria
Maxima (PEM) e o comportamento do da forca muscular nos pacientes que
realizaram tratamento fisioterapéutico.

Nesta pesquisa, foi possivel observar, que a doenca ndo apresentou
diferenca na manifestacdo de acordo com o sexo, porém existiu um predominio de
pacientes de cor branca, casados e de escolaridade reduzida. Porém, Benditt e
Boitano em 2008, defendem que a doenca pode afetar todas as racas, mas com um
predominio nos individuos do sexo masculino, equivalente a 1,5 vezes quando
confrontado com o sexo feminino’.

No estudo, a idade dos participantes variou entre 31 e 82 anos, resultando
numa média de 56,1+15,6 anos. A incidéncia da doenca é descrita na literatura com
variacdo de 0,4 a 2,4 casos para cada 100.000 habitantes. A média de idade é
definida com 57 anos como valor aproximado®. O pico de manifestacdo da doenca

ocorre de entre os 55 e 75 anos de idade®. J4 Srickland em 1996 defende que a
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doenca se manifesta principalmente na meia idade ou nos idosos, sendo que
apenas 10% dos casos ocorrendo antes dos 40 anos de idade®.

Na amostra, a média do tempo para o diagnéstico (a partir do inicio dos
sintomas) foi de um ano e quatro meses na populacdo estudada, ndo havendo
diferenca significativa entre idosos e nao idosos. Esse tempo tédo prolongado para a
definicdo do diagndstico pode ser justificado devido a sua gravidade®®. Sao
necessarios uma série de requisitos para o diagnostico meédico, sendo necessario
abordar a historia, sinais clinicos e um exame eletroneuromiografia (demonstrando
sinais de desnervacdo) ',

A média do tempo para o 6bito (a partir do inicio dos sintomas) foi de trés
anos e dois meses para os ndo idosos e de dois anos e quatro meses para 0S
idosos. Existe uma tendéncia em gue os idosos possuam um tempo de sobrevida
inferior aos ndo idosos, porém a diferenca ndo é estatisticamente significativa.

O resultado referente aos ndo idosos é similar ao encontrado na literatura. A
maioria dos estudos determinam uma sobrevida média dos pacientes portador de
ELA de 3 a 5 anos, apés o inicio do sintomas®?>*®. Nenhum estudo abordou o
comportamento da doenga nos idosos.

A FSS apresentou um comportamento néo linear. As médias dos escores nao
aumentaram de forma gradativa com o avan¢co da doenca. No terceiro ano, 0S
pacientes apresentaram médias inferiores, comparados com 0S outros momentos.
Esse evento traz a impressao que devido a evolucdo da doenca, no periodo do
terceiro ano, as limitac6es funcionais sdo mais evidentes. Nesta fase, é necessario
um grande auxilio funcional. Todo o paciente € dependente de um cuidador. A
limitacdo € tdo avancada, que o paciente usualmente queixa-se da falta de forca, de
funcionalidade, de independéncia, porém, ndo refere queixa de cansaco.

Os pacientes raramente descrevem fadiga como um sintoma isolado, mas
freqientemente enfatizando fraqueza, descoordenacéo e dificuldades motoras como
principais queixas®. Alguns investigadores relatam que a fadiga muscular na ELA
tem uma correlacdo eletrofisiolégica em resposta a repetida estimulacdo nervosa.
Deve-se ajustar continuamente a intensidade do exercicio para prevenir a fadiga®. A
fadiga em doencas neuromusculares é multifatorial e € devida, em parte, a ativagao
muscular prejudicada, ao descondicionamento geral e a diminuicdo do desempenho

cardiopulmonar causada pela imobilidade®°.
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A fadiga muscular € comum em 80% dos pacientes portadores de doenca
neuromusculares®’. A fadiga nas doencas neuromusculares é uma consequéncia
dos distarbios neuromotores e que sdo manifestados com perda de forca, alteracdes
eletromiograficas e de outras manifestacdes clinicas®. O impacto negativo na
qualidade de vida dos pacientes portadores de doencas neuromusculares se
relaciona ao fato de esses pacientes apresentarem dificuldades de executar tarefas
leves e moderadas, como as atividades de vida diaria. Na ELA, a fadiga tem carater
primariamente central devido a rarefagdo dos neurbnios motores superiores e
inferiores [52,53]. Além disso, foi observada progressiva reducéo na capacidade de
producéo de energia do misculo por disfuncéo mitocondrial®**°,

Ja para as variaveis ALSFRS, PIM e a PEM, os resultados apresentaram uma
diminuicdo gradativa dos valores conforme o avanco da doenca. Esse tipo de evento
€ descrito por diversos autores. Resultados com caracteristicas semelhantes
também pode ser observado na forga muscular.

Em relacdo aos valores de PIM e da PEM, desde o primeiro ano de evolucéo
da doenca, o pacientes apresentaram indices fragueza muscular. J4 a partir do
terceiro ano os valores caracterizaram um perfil de fadiga muscular e no quarto ano
os resultados sdo mais tragicos, os indices atingidos correspondem a faléncia
funcional do sistema ventilatério.

De certa forma, deve ser levado em consideracéo o estado fisico do paciente.
No quarto ano de evolucdo da doencga, o paciente esta tdo debilitado que pode
apresentar uma capacidade funcional inadequada para executar o teste de
manovacuometria com exatiddo. Por exemplo, o paciente tem um déficit de forca na
musculatura que executa o movimento de oclusdo da boca. Ao executar a
manovacuometria, provavelmente ocorrerd um escape de ar. Os valores ndo serao
fidedignos em relagéo a verdadeira PIM e PEM deste paciente. Por isso, antes de
qualquer conclusdo é importante associar os resultados de PIM e PEM, com outros
métodos de investigacdo, como a espirometria, que avalia a funcionalidade
ventilatoria e a gasometria, que indica também a pressédo parcial de diéxido de
carbono (PCO2) no sangue arterial®®.

Como ja comentado, € esperada essa diminuicdo progressiva da
funcionalidade ventilatoria nos pacientes com ELA. Essa perda funcional podera
caracterizar a este paciente um estado de hipercapnia, devido a hipoventilacao

alveolar. Valores de PCO2 superiores a 45mmHg caracterizam um estado de
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hipercapenia e preenchem requisitos para critérios de indicacdo de terapia de
suporte ventilatorio ndo-invasivo®.

Com os resultados descritos, a manovacuometria pode ser um instrumento
que auxilia na identificacdo da necessidade de implementacdo da ventilacdo
mecanica nao invasiva nos pacientes com ELA. Para ventilagdo mecanica nao
invasiva promover uma melhora da qualidade de vida desses pacientes, é
necessario uma minima autonomia funcional ventilatéria®. Sugerimos que ao atingir
valores aproximados a 40 cmH,O no teste de manovacuometria, seja necessaria a
indicacdo do suporte ventilatorio, Neste estudo, o momento da doenca em que
evidencia-se essa necessidade ocorre entre 0 segundo e terceiro ano de evolucéo
de doenca.

Observando as variaveis como hiperreflexia, espasticidade, fasciculacdo e
assimetria de forca, foi constada uma maior presenca de manifestacdo nos membros
superiores comparados aos membros inferiores. Ja a fasciculagdo de lingua foi
observada constante em todas as fases da doenca.

Drory et al., 2001 realizou um estudo randomizado utilizando dois grupos de
25 pacientes portadores de ELA divididos em grupos controle (11) e experimental
(14). O grupo experimental foi submetido a uma rotina de exercicios com cargas
baixas a moderadas envolvendo a musculatura do tronco, membros superiores e
inferiores, duas vezes diarias e com duracdo de 15 minutos. Os pacientes foram
submetidos a trés avaliacbes (pré-programa, 3 e 6 meses). Foram utilizadas: a
escala estabelecida pela Medical Research Council Scale, a escala de espasticidade
de Ashworth, ALSFRS, FSS, o0 questionario SF-36 (36-ltem Short-Form Survey) e
uma escala subjetiva para dor graduada de 0 a 10. Os beneficios temporarios do
exercicio para esses pacientes foram evidentes no que diz respeito ao déficit motor,
fadiga, incapacidade e qualidade de vida, segundo as escalas: FSS e FRS. O
exercicio ndo alterou o carater terminal da doenca, no entanto tornou mais lento o
processo degenerativo e melhorou a qualidade de vida do paciente quando
comparado ao grupo ndo exercitado™®.

Neste estudo foram encontrados resultados similares a pesquisa atual.
Observando apenas os resultados num foco evolutivo da doenca, descartando a
comparagao com o treinamento muscular, os escores de FSS foram inconclusivos.
Ja os resultados referentes a ALSFRS e a For¢ca Muscular apresentaram durante o

acompanhamento do estudo um declinio gradativo em seus escores™®.
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A experiéncia clinica indica que, antes da propagacao dos sintomas, a doenca
comeca com fadiga, caibras, fraqueza muscular e fasciculacdo nos segmentos
articulares (membros superiores ou inferiores) ou na lingua (bulbar). A auséncia de
reflexos é menos comum do que a reflexos aumentados*®.

Uma apresentacdo clinica habitual de um paciente com ELA é a de um
individuo com gradual e progressiva assimetria de fraqueza muscular associada a
hiperreflexia e fasciculacdes. A doenca se apresenta com uma freqiéncia similar na
parte superior e nos membros inferiores (40%) e menos freqlientemente com
envolvimento bulbar muscular (20%)’.

Ja a atrofia muscular é muitas vezes assintomatica no inicio da doenca, mas
apresentando sempre um carater progressivo. As cdibras e as fasciculacdes as
vezes precedem os sintomas Bulbares, que é constituido de disartria ou disfagia. Os
sintomas bulbares podem se manifestar em cerca de um terco dos casos?,

Neste estudo, foram abordados enfoques originais, como o0 comportamento
da ELA no idoso. Na literatura, os autores em sua maioria ndo abordam este
assunto. Foi possivel descrever alguns comportamentos, com resultados
significativos da ELA na terceira idade.

Nesta pesquisa, nos nao idosos, a fasciculacao de lingua € evidenciada com
presenca constante comparado aos idosos, durante os trés primeiros anos da
doenca. Os nado idosos tem maior espasticidade comparado com o0s idosos no
primeiro ano de evolugcdo da doenca. Os ndo idosos apresentaram uma
caracteristica de maior presenca de fasciculagdo nos membros superiores
comparados com os idosos no segundo ano de evolugdo da doenca. No terceiro
ano, os nao idosos manifestaram uma presenca maior de hiperreflexia comparado
com os idosos. Todos esses resultados séo estatisticamente significativos.

Outra andlise realizada foi referente ao comportamento dos picos de pressdes
ventilatorias associados com os escores de ALFRS e FSS. No primeiro ano da
doenca observa-se uma tendéncia do idoso a ter menos FSS e melhor PEM. No
segundo ano da doencga, o idoso tem uma melhor PEM e uma melhor ALFRS
(resultados estatisticamente significativos). No terceiro ano, a ALFRS do idoso
também foi melhor, embora de forma né&o significativa devido ao pequeno numero de
observacdes. Esses dados sugerem que nos primeiros dois anos da doenca 0s
idosos tém melhor fungéo respiratéria e menos fadiga e que nos dois ultimos anos

os idosos sobreviventes tém melhor funcionalidade.
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Todos esses resultados sdo de comum conhecimento nos pacientes com
ELA. Mas o comportamento diferenciado entre uma populacdo néo idosa e idosa
permite uma discussao

Como ja dito, a literatura ndo aborda o comportamento da ELA no idoso. Mas
€ possivel observar, com resultados estatisticamente significativos, que a doenca se
manifesta de forma mais agressiva nos nao idosos comparados com 0s idosos.
Todas as variaveis, independentemente de serem oriundas do primeiro neurdnio
motor, segundo neurdnio motor ou de niveis bulbares, sdo mais presentes, mais
visiveis e com manifestacdo mais intensa nos ndo idosos. Apesar de visualizarmos
que o idoso possuia uma sobrevida inferior ao ndo idoso, aparentemente o idoso
portador de ELA convive com menos debilidade funcional.

Uma abordagem terapéutica que busca uma promocdo de melhor qualidade
de vida e um meio de minimizar o avanco da doenca é o tratamento fisioterapéutico.
Porém, existe uma falta de consenso referente a esta tipo de terapéutica. Devido a
isso, foi avaliado no estudo o comportamento da forca muscular nos pacientes que
realizavam ou ndo o tratamento fisioterapéutico. Os resultados ndo apresentaram
diferencas estatisticamente significativas.

Ja na literatura, podem-se observar algumas conclusées sobre o exercicio
fisico na ELA. Um estudo randomizado e controlado analisa os efeitos do exercicio
resistido na qualidade de vida e na fadiga de individuos nos estagios iniciais de ELA.
A metodologia consistiu em utilizar um programa de exercicios resistidos 3 vezes por
semana com cargas moderadas, associado a mobilizacdo dos segmentos inferiores
e superiores dentro das limitacbes de cada paciente e acrescido de um programa de
alongamentos. O grupo controle realizou apenas exercicios de alongamento. Apos
seis meses, a avaliagdo da CVF, a forca isométrica maxima voluntaria da extensao
dos joelhos e as escalas ALSFRS, FSS e a SF-36 foram utilizadas na metodologia
do estudo. Os resultados apontaram diferencas significativas, a favor do grupo que
se submeteu ao treinamento, exceto na capacidade vital forcada dos individuos®.

Em um estudo randomizado e controlado com 25 ratos portadores de ELA
durante 4 meses de acompanhamento foram avaliadas as velocidades de corrida e a
forca muscular. Nao houve diferencas de sobrevida significativa entre os grupos
treinado e sedentario. Apenas, 0 grupo treinado obteve um melhor rendimento na

corrida do que o sedentario®.
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Porém, apesar desses estudos com resultados animadores, considerando o
contexto da fisioterapia motora, observa-se que ainda ndo existe consenso na
literatura em relacéo a prescricdo de exercicios para pessoas com ELA, pois ha a
preocupacdo com a possibilidade de induzir uma lesédo por sobrecarga através da
pratica excessiva de atividades ou a realizagdo de exercicios de fortalecimento. Por
outro lado, efeitos fisiolégicos e psicolégicos positivos tém sido descritos como
decorrentes da pratica de exercicios, principalmente se implementados antes da
instalacdo de um estagio avancado de atrofia muscularr®’.

Outro ponto a ser considerado, € que um musculo fraco encontra-se mais
suscetivel a lesGes por sobrecarga, pois ja trabalha préximo ao seu limite méaximo.
Portanto, exercicios realizados com cargas elevadas e com grande numero de
repeticbes podem acentuar a perda de forca muscular nos grupamentos musculares
ja enfraquecidos ou desnervados®®.

Pode-se afirmar que a pratica de exercicios, embora ndo aumente a
expectativa de vida dos pacientes até o momento, pode influenciar positivamente na
qualidade de vida e no desempenho funcional desses individuos®.

Além das comparacdes realizadas entre idosos e ndo idosos, este estudo
propéem um treinamento ventilatério domiciliar com um instrumento denominado
PEP-Garrafa. No estudo foi possivel observar uma tendéncia favoravel aos
pacientes submetidos ao treinamento em relacdo a FSS, a ALFRS e aos valores da
PIM. Porém os resultados ndo foram estatisticamente significativos. Ja os resultados
referentes & PEM, os individuos submetidos a PEP-Garrafa atingiram uma menor
reducdo comparados com o grupo controle e isto foi estaticamente significativo.

Com a progressao da doenca, a fraqueza muscular respiratéria também se
manifesta, interferindo na funcionalidade ventilatéria. Em geral, a insuficiéncia da
funcao respiratéria é um fator de prognéstico negativo na ELA*. Fraqueza muscular
respiratoria € um forte fator que interfere na qualidade de vida do paciente,
consequentemente, causando perturbagdes do sono, cefaléia matinal, letargia, etc™S.

Varios estudos tém mostrado que a ventilagdo mecénica ndo-invasivo tem um
efeito positivo na melhora do prognostico na qualidade de vida dos individuos com
ELA No entanto, trata-se de um tipo de terapia de custo elevado e de dificil acesso.

Presto et al. em 2009, defendem que a ventilacdo mecanica nao invasiva
pode prolongar a sobrevivéncia e melhorar a qualidade de vida dos pacientes com

ELA durante o curso da doenca. Aléem disso, o gerenciamento dos musculos
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respiratérios, quando aplicado de forma cautelosa, melhora a funcdo pulmonar,
ameniza o declinio do volume corrente e retarda o inicio da faléncia respiratéria’ ®.
Como ja foi descrito neste trabalho a PEP melhora a ventilacdo e coopera na
mobilizacdo de secrecdo. Também evita colapso de pequenas vias aéreas, promove
uma melhora da distribuicdo de gas e aumento do tempo e volume expiratério™.
Esse tipo de resultado é importante, pois poder& permitir um periodo maior de
autonomia ventilatoria, retardando o inicio da abordagem terapéutica com suporte

ventilatorio artificial.
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8 CONSIDERACOES FINAIS

O estudo apresentou algumas limitacdes, como o tamanho amostral, a baixa
homogeneidade da amostra, em relacio ao momento da doenca em que 0s
pacientes ingressavam na pesquisa, € a pequena adesdo dos pacientes no
compromisso de comparecerem num periodo de cada dois meses no ambulatorio

para a revisdo médica.

A proposta do estudo, além de abordar a descricdo das alteracdes clinicas e
funcional nos pacientes com ELA, buscou apresentar um paralelo no comportamento

da doenca no idoso comparado com 0 n&o idoso.

Foi possivel encontrar resultados estatisticamente significativos que sugerem que
a ELA se manifesta de forma mais agressiva nos ndo idosos comparados com 0sS
idosos. Todas as variaveis, independente de ser oriundo do primeiro neurénio motor,
segundo neurbnio motor ou de niveis bulbares sdo mais presentes e com
manifestacdo mais intensa nos néo idosos. Apesar de visualizar que o0 idoso possui
uma sobrevida inferior ao ndo idoso, aparentemente o idoso portador de ELA

convive com menos debilidade funcional.

Esses resultados sao interessantes porque descreve o comportamento desta
doenca num individuo da terceira idade. Sao escassos os peridédicos que abordam a
ELA no idoso.

Ja relacdo ao tratamento fisioterapeutico, vinculado ao refor¢co muscular, 0s
resultados sédo inconclusivos. Mas na literatura, esse tipo de discussdo vem sendo
bem difundida. Atualmente o que acaba sendo mais defendido € que se deve cuidar
a manifestacdo de sintomas como cansaco e fadiga, durante o tratamento
fisioterapeutico. Apesar de ndo aumentar o tempo de sobrevida destes pacientes,

pode oferecer uma melhor qualidade de vida.

Nesta pesquisa verificamos resultados animadores vinculados a um treinamento

da funcionalidade da musculatura ventilatéria. Os resultados referentes a utilizacéo
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da PEP- Garrafa foi observada uma melhor evolugédo da PEM, em comparacao aos

individuos que ndo utilizaram, sugerindo um melhor desempenho ventilatério.

Assim, um treinamento ventilatério, executado com baixa intensidade, com
instrumento de baixo custo, podendo auxiliar na tentativa de minimizar com um
retardo momentaneo o processo degenerativo sobre a funcionalidade ventilatéria da
doenca, deve ser considerado como medida terapéutica no tratamento reabilitativo
desses pacientes. Esse tipo de resultado é importante, pois podera permitir um
periodo maior de autonomia ventilatoria, retardando o inicio da abordagem

terapéutica com suporte ventilatorio artificial

Porém, € preciso manter a cautela, em relacdo aos resultados expostos. S&o
necessarias um numero maior de pesquisas com amostras mais numerosas, para
defender essas conclusées. A ELA é uma doenca com muitos paradigmas que
devem ser desvendados. A alternativa € buscar cada vez mais um maior
entendimento da manifestacdo desta patologia e encontrar medidas terapéuticas

compativeis para o combate desses sintomas tdo devastadores.
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Anexo 1
ALS Functional Rating Scale

a. Fala
4 Normal
3 Disartria leve
2 Disartria moderada, fala inteligivel
1 Disartria grave, necessita comunicagao néo verbal
0 Anartria

b. Salivacao
4 Normal
3 Excesso leve, pode haver sialorréia a noite ou no decubito
2 Excesso moderado, sialorréia minima
1 Excesso grave, sialorréia evidente
0 Salorréia intensa, necessita aspiracdo constante

c. Degluticao
4 Normal
3 Disfagia leve, ocasionalmente engasga
2 Disfagia moderada, necessita mudanca na quantidade ou consisténcia
1 Disfagia grave, necessita sonda
0 Dieta parenteral ou por gastrostomia

d. Escrita
4 Normal
3 Lentificada, todas as palavras sao legiveis
2 Algumas palavras ilegiveis
1 Capaz de manipular caneta mas incapaz de escrever
0 Incapaz de manipular

e. Manipulacéo de alimentos e utensilios (patientes sem gastrostomia)
4 Normal
3 Lento mas nédo necessita de ajuda
2 Lento e necessita de ajuda
1 Necessita de terceiros para os utensilios, mas pode alimentar-se
sozinho
0 Necessita ser alimentado

e.1l.Manipulacao de alimentos e utensilios (patientes com gastrostomia)
4 Normal
3 Lento mas capaz de todas as manipulacbes sem auxilio
2 Necessita algum auxilio
1 Praticamente toda a manipulacdo da dieta necessita de auxilio
0 incapaz/necessita de auxilio total
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f. Vestuario e higiene
4 Normal
3 independente para todas as atividades, mas c/ dificuldade e eficiéncia
diminuida
2 Necessita assisténcia intermitente ou p/ tarefas especificas
1 Necessita assisténcia total
0 Totalmente dependente

g. Atitude no leito e manipulacdo roupa de cama
4 Normal
3 Lento mas nédo necessita de ajuda
2 Pode mexer-se e ajustar roupa sem auxilio, mas com grande
dificuldade
1 Pode iniciar tais atividades, mas necessita auxilio para termina-las
0 Depende de auxilio total

h. Marcha
4 Normal
3 Alteracdes precoces
2 Necessita de auxilio
1 Restrito cadeira rodas ou leito
0 Paraplégico

i. Subir escadas
4 Normal
3 Lento
2 Perda equilibrio ou fadiga
1 Necessita assisténcia
0 Incapaz

j. Respiracéo
4 Normal
3 Dispnéia com esforco leve (andar/falar)
2 Dispnéia ao repouso
1 Assisténcia ventilatéria intermitente (noturna)
0 Dependente ventilador

ESCORE:



69

Anexo 2
Fatigue Severity Scale (FSS)

NOME:

DATA:

Instrucodes:

“Farei agora 9 afirmagdes. Vocé devera dar uma nota de 1 a 7, onde 1 significa que

vocé discorda completamente e, 7 indica que vocé concorda plenamente com a

afirmacao. Lembre-se que estas afirmacdes referem-se as suas 2 ultimas semanas”.
AFIRMACOES

1. Minha motivag¢édo é menor quando eu estou fatigado.

2. Exercicios me deixam fatigado.

3. Eu fico facilmente fatigado.

4. A fadiga interfere em meu desempenho.

5. A fadiga causa problemas freqientes para mim.

6. Minha fadiga impede um desempenho fisico constante.

7. A fadiga interfere na execucao de certas obrigacdes e responsabilidades.

8. A fadiga e um dos trés sintomas mais incapacitantes que tenho.

9. A fadiga interfere em meu trabalho, familia ou vida social.

Escore:
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Apéndice A
Autorizagéo do Comité de Etica em Pesquisa HSL/PUCRS

4 ' 5, Pontificia Universidade Catdlica do Rio Grande do Sul
N R PRO-REITORIA DE PESQUISA £ POS-GRADUACAO
LARE COMITE DE ETICA EM PESQUISA
[ et
OF.CEP-499/10 Porto Alegre, 07 de maio de 2010.

Senhor Pesquisador,

O Comité de Etica em Pesquisa da PUCRS apreciou e aprovou
Seu protocolo de pesquisa registro CEP 10/05005 intitulado “Evolucio
clinica e funcional de pacientes com esclerose lateral amiotrofica e
a eficacia do treinamento respiratério domiciliar com PEP-
GARRAFA",

Salientamos que sey estudo pode ser iniciado a partir desta

data.
Os relatorios parciais e final deverdo ser encaminhados a este
CEP.
Atenciosamente,
{7 o : (
‘ { I 5 ; ‘\ ‘\ ! { LA i
.
Prof. Dr. Rodolfo Herberto Schneider

Coordenador do CEP-PUCRS
IImo. Sr.
Prof. Irenic Gomes da Silva Filho
IGG

Nesta Universidade

Campus Central

PUC Av. Ipiranga, 6690 - 3°andar - CEP: 90610-000
1Sala 314 - Fone Fax: (51) 3320-3345
[E—mail: cep@pucrs.br

WWW.pucrs.br/prppg/cep
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Apéndice B
Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

Titulo do Estudo: EVOLUCAO CLINICA E FUNCIONAL DE PACIENTES COM
ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA E A EFICACIA DO TREINAMENTO
RESPIRATORIO DOMICILIAR COM PEP-GARRAFA

Este é um trabalho de pesquisa que busca descrever a evolugéo clinica e funcional
de pacientes com Esclerose Lateral Amiotrofica e a eficdcia do treinamento respiratério
domiciliar com a PEP-Garrafa.

O tratamento aos portadores de Esclerose Lateral Amiotréfica possui dois objetivos
principais, melhorar a qualidade de vida e a sobrevida desses pacientes. A literatura
descreve que a melhor abordagem para esse tipo de paciente é através de uma intervencao
multidisciplinar, que possua todas as especialidades (nutricdo, fisioterapia, fonoaudiologia,
psicologia e neurologia). Porém, ndo ha um consenso quanto ao momento de utilizacdo
dessas intervencdes nem quanto ao papel da fisioterapia no tratamento de portadores da
ELA. Assim, é importante a descricAo da evolugdo dos parametros fisiologicos e da
experiéncia fisioterapica para auxiliar na busca de definicbes mais precisas que visem uma
padronizag&o no atendimento dessa patologia.

Todos os pacientes com Esclerose Lateral Amiotréfica sdo submetidos a uma
avaliagdo multidisciplinar a cada 2 meses no ambulatério de doengas neuromusculares do
HSL da PUCRS. Neste estudo serdo levados em consideracdo apenas os resultados destas
avaliacdes. Serao avaliados como esta se comportando aspectos funcionais como: reflexos
miotendinosos, grau de espasticidade, presenca de fasciculagbes musculares, escore de
fadiga muscular, escore de funcionalidade, forca muscular, pressdo parcial de CO, do
sangue arterial, picos de presséo inspiratoria e expiratéria maxima e espirometria.

Além disso, os participantes do estudo serdo questionados se estdo realizando o
tratamento fisioterapéutico. Também sera descrito um perfil epidemiolégico dos pacientes
com Esclerose Lateral Amiotréfica atendidos no ambulatério de doengas neuromusculares
do HSL da PUCRS.

O treinamento respiratério domiciliar sera executo com a presséo expiratoria positiva,
método utilizado com frequiéncia no dia-dia na fisioterapia. Esse método buscara manter por
um periodo maior a funcionalidade do Sistema Respiratério, promovendo uma melhor
gualidade de vida e funcionalidade com esses pacientes.

Esse treinamento sera realizado com instrumento denominado PEP-Garrafa, que é

um instrumento de presséo expiratdria positiva, validado cientificamente, de baixo custo e de
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facil manuseio. A PEP-Garrafa serd confeccionada pelos pesquisadores e entregue aos
pacientes sem custo e sem a necessidade de devolucéo ao final do estudo.

O(A) Sr(a) ndo estara exposto(a) riscos adicionais por participar da pesquisa. A PEP
auxilia na melhora da funcionalidade, na mobilizacdo de secre¢des e no treinamento
respiratorio, porém pode provocar a sensacdo de fadiga apds o tratamento. Caso seja
verificado algum tipo de alteracdo ou queixa excessiva de cansago apos o uso da PEP-
Garrafa, o treinamento domiciliar sera interrompido imediatamente.

E assegurado que todas as informacdes prestadas pelo (a) senhor (a) s&o sigilosas e
serdo utilizadas apenas para a pesquisa. A divulgacdo das informacbes sera anénima e em
conjunto com os resultados de um grupo de pessoas.

Se o(a) senhor (a) tiver alguma pergunta a fazer antes de decidir, sinta-se a vontade
para fazé-la. Alternativamente, posteriormente poderd esclarecer as suas duvidas o
pesquisador Pedro Henrique Deon pelo telefone (51) 84117959, ou com o Comité de Etica
em Pesquisa da PUCRS pelo telefone (51) 33203345.

Este documento foi revisado e aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa dessa

Instituicioem __ /[

Eu, (nome por extenso do
participante), consinto em participar do estudo “EVOLUCAO CLINICA E FUNCIONAL
DE PACIENTES COM ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA E A EFICACIA DO
TREINAMENTO RESPIRATORIO DOMICILIAR COM PEP-GARRAFA” Declaro ter

recebido uma c6pia deste termo de consentimento.

Data_/ [
Nome e assinatura do  Nome e assinatura do Nome e assinatura do
Paciente ou voluntario  responsavel legal, responsavel pela obtengéo

guando for o caso do presente consentimento

Observacdo: O presente documento, baseado no item IV das Diretrizes e Normas
Regulamentadoras para a Pesquisa em Saude (resolucdo 196/96), sera assinado em duas
vias, de igual teor, ficando uma via em poder do Paciente ou de seu Representante Legal e

outra com os Pesquisadores Responséavel.
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Apéndice C
ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA
PROTOCOLO DE AVALIACAO FISIOTERAPEUTICA

DATA DE AVALIACAO:

Dados de identificacéo: N° do Prontuério:
Nome do paciente:

Sexo: () Masculino () Feminino Data de Nascimento: [/ /
Idade: Raca:

Endereco:

Telefones:

Escolaridade:

Profissao: ( ) Em Atividade ( ) Incapacitado ( ) Aposentado
Estado Civil:

Filhos:

Cuidador: ( ) Sim ( ) Nao Parentesco:

Historia de ELA na familia:

Tempo de Sintomas:

Data do Diagnéstico:

Céibras:

Fisioterapia: () sim ( )néo

Frequéncia semanal do tratamento fisioterapéutico:

() 1vez por semana () 2 vezes por semana () 3 vezes por semana ou mais
Tipo de tratamento:

() Fisioterapia Motora () Fisioterapia Respiratéria

Avaliacdo Funcional:

1) Reflexos: 0 ausentes /diminuido
+ Hiperflexia
D E
Biciptal

Patelar




2) Espaticidade: ( ) Sim

( ) Nao
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Grupo Muscular

Flexores de Cotovelo

Extensores de Cotovelo

Flexores de Punho

Extensores de Punho

Flexores de Dedos

Extensores de Dedos

Flexores de Joelho

Extensores de Joelho

Plantiflexores

Inversores

3) Fasciculagdes: O

+
() MSD
() MID
() MSE
( ) MIE
() Dorso
() Lingua

4) Fadiga

ausente

Presentes / espontidneos

Fatigue Severity Scale (FSS)

“Farei agora 9 afirmagdes. Vocé devera dar uma nota de 1 a 7, onde 1 significa que vocé

discorda completamente e, 7 indica que vocé concorda plenamente com a afirmacao.

Lembre-se que estas afirmacgdes referem-se as suas 2 ultimas semanas”.

AFIRMACOES

.. ( )Minha motivag&o € menor quando eu estou fatigado.

.. ( )Exercicios me deixam fatigado.

.. () Eu fico facilmente fatigado.

.. ( )A fadiga interfere em meu desempenho.

.. ( )Minha fadiga impede um desempenho fisico constante.

.. ()A fadiga interfere na execucao de certas obrigacdes e responsabilidades.

.. ( )Afadiga e um dos trés sintomas mais incapacitantes que tenho.

1
2
3
4
5.. ( )A fadiga causa problemas freqiientes para mim.
6
7
8
9

.. ( )Afadiga interfere em meu trabalho, familia ou vida social.

Escore:
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5) ALS Functional Rating Scale
a. Fala
4 Normal
3 Disartria leve
2 Disartria moderada, fala inteligivel
1 Disartria grave, necessita comunicagéo nao verbal
0 Anartria
b. Salivacédo
4 Normal
3 Excesso leve, pode haver sialorréia a noite ou no decubito
2 Excesso moderado, sialorréia minima
1 Excesso grave, sialorréia evidente
0 Salorréia intensa, necessita aspira¢cdo constante
c. Degluticdo
4 Normal
3 Disfagia leve, ocasionalmente engasga
2 Disfagia moderada, necessita mudanc¢a na quantidade ou consisténcia
1 Disfagia grave, necessita sonda
0 Dieta parenteral ou por gastrostomia
d. Escrita
4 Normal
3 Lentificada, todas as palavras sao legiveis
2 Algumas palavras ilegiveis
1 Capaz de manipular caneta mas incapaz de escrever
0 Incapaz de manipular
e. Manipulacéo de alimentos e utensilios (patientes sem gastrostomia)
4 Normal
3 Lento mas ndo necessita de ajuda
2 Lento e necessita de ajuda
1 Necessita de terceiros para os utensilios, mas pode alimentar-se
sozinho
0 Necessita ser alimentado
e.1l.Manipulacéo de alimentos e utensilios (patientes com gastrostomia)
4 Normal
3 Lento mas capaz de todas as manipulacées sem auxilio
2 Necessita algum auxilio

1 Praticamente toda a manipulacéo da dieta necessita de auxilio



0 incapaz/necessita de auxilio tota
f. Vestuario e higiene
4 Normal
3 independente para todas as atividades, mas c/ dificuldade e eficiéncia
diminuida
2 Necessita assisténcia intermitente ou p/ tarefas especificas
1 Necessita assisténcia total
0 Totalmente dependente
g. Atitude no leito e manipulagéo roupa de cama
4 Normal
3 Lento mas ndo necessita de ajuda
2 Pode mexer-se e ajustar roupa sem auxilio, mas com grande
dificuldade
1 Pode iniciar tais atividades, mas necessita auxilio para termina-las
0 Depende de auxilio total
h. Marcha
4 Normal
3 Alteracdes precoces
2 Necessita de auxilio
1 Restrito cadeira rodas ou leito
0 Paraplégico
i. Subir escadas
4 Normal
3 Lento
2 Perda equilibrio ou fadiga
1 Necessita assisténcia
0 Incapaz
j- Respiracdo
4 Normal
3 Dispnéia com esfor¢o leve (andar/falar)
2 Dispnéia ao repouso
1 Assisténcia ventilatéria intermitente (noturna)
0 Dependente ventilador
ESCORE:

7



6) Forca Muscular
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Flexores de Cotovelo

Extensores de Cotovelo

Flexores de Punho

Extensores de Punho

Flexores de Dedos

Extensores de Dedos

Flexores de Quadril

Extensores de Quadril

Flexores de Joelho

Extensores de Joelho

Dorsiflexores

Plantiflexores

Avaliac@o Respiratoria

Manovacuometria:

PIM:

PEM:

PIM

PEM

al | WO| N| P
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Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

Titulo do Estudo: EVOLUCAO CLINICA E FUNCIONAL DE PACIENTES COM
ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA E A EFICACIA DO TREINAMENTO
RESPIRATORIO DOMICILIAR COM PEP-GARRAFA

Este é um trabalho de pesquisa que busca descrever a evolugéo clinica e funcional
de pacientes com Esclerose Lateral Amiotrofica e a eficacia do treinamento respiratério
domiciliar com a PEP-Garrafa.

O tratamento aos portadores de Esclerose Lateral Amiotrofica possui dois objetivos
principais, melhorar a qualidade de vida e a sobre vida desses pacientes. A literatura
descreve que a melhor abordagem para esse tipo de paciente é através de uma intervencao
multidisciplinar, que possua todas as especialidades (nutricdo, fisioterapia, fonoaudiologia,
psicologia e neurologia). Porém, ndo hd um consenso quanto ao momento de utilizacéo
dessas intervencdes nem quanto ao papel da fisioterapia no tratamento de portadores da
ELA. Assim, é importante a descricAo da evolugdo dos parametros fisiologicos e da
experiéncia fisioterapica para auxiliar na busca de definicbes mais precisas que visem uma
padronizag&o no atendimento dessa patologia.

Todos os pacientes com Esclerose Lateral Amiotréfica sdo submetidos a uma
avaliacdo multidisciplinar a cada 2 meses no ambulatério de doencas neuromusculares do
HSL da PUCRS. Neste estudo serdo levados em consideragdo apenas os resultados destas
avaliacdes. Serdo avaliados como esta se comportando aspectos funcionais como: reflexos
miotendinosos, grau de espasticidade, presenca de fasciculagbes musculares, escore de
fadiga muscular, escore de funcionalidade, forca muscular, pressdo parcial de CO, do
sangue arterial, picos de presséo inspiratoria e expiratéria maxima e espirometria.

Além disso, os participantes do estudo serdo questionados se estdo realizando o
tratamento fisioterapéutico. Também sera descrito um perfil epidemiolégico dos pacientes
com Esclerose Lateral Amiotréfica atendidos no ambulatério de doencas neuromusculares
do HSL da PUCRS.

O treinamento respiratério domiciliar serd executa com a pressao expiratéria positiva,
método utilizado com freqiiéncia no dia-dia na fisioterapia. Esse método buscara manter por
um periodo maior a funcionalidade do Sistema Respiratério, promovendo uma melhor
gualidade de vida e funcionalidade com esses pacientes.

Esse treinamento sera realizado com instrumento denominado PEP-Garrafa, que um
instrumento de pressdo expiratoria positiva, validado cientificamente, de baixo custo e de
facil manuseio. A PEP-Garrafa serd confeccionada pelos pesquisadores e entregue aos

pacientes sem custo e sem a necessidade de devolucéo ao final do estudo.
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O(A) Sr(a) ndo estarad exposto(a) riscos evidentes. A PEP auxilia na melhora da
funcionalidade, na mobilizacdo de secrecdes e no treinamento respiratério, porém pode
provocar a sensacdo de fadiga apos o tratamento. Caso seja verificado algum tipo de
alteracdo ou queixa excessiva de cansaco ap0s o uso da PEP-Garrafa, o treinamento
domiciliar sera interrompido imediatamente.

E assegurado que todas as informacdes prestadas pelo (a) senhor (a) sdo sigilosas e
serdo utilizadas apenas para a pesquisa. A divulgacdo das informacdes ser4 andnima e em
conjunto com os resultados de um grupo de pessoas.

Se o(a) senhor (a) tiver alguma pergunta a fazer antes de decidir, sinta-se a vontade
para fazé-la. Alternativamente, posteriormente poderad esclarecer as suas duvidas o
pesquisador Pedro Henrique Deon pelo telefone (51) 84117959, ou com o Comité de Etica
em Pesquisa da PUCRS pelo telefone (51) 33203345.

Este documento foi revisado e aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa dessa

Instituicioem __ /[

Eu, (nome por extenso do
participante), consinto em participar do estudo “EVOLUCAO CLINICA E FUNCIONAL
DE PACIENTES COM ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA E A EFICACIA DO
TREINAMENTO RESPIRATORIO DOMICILIAR COM PEP-GARRAFA” Declaro ter

recebido uma c6pia deste termo de consentimento.

Data_/ [
Nome e assinatura do Nome e assinatura do Nome e assinatura do
Paciente ou voluntario  responsavel legal, responsavel pela obtengéo

guando for o caso do presente consentimento

Observacdo: O presente documento, baseado no item IV das Diretrizes e Normas
Regulamentadoras para a Pesquisa em Saude (resolugdo 196/96), sera assinado em duas
vias, de igual teor, ficando uma via em poder do Paciente ou de seu Representante Legal e

outra com os Pesquisadores Responséavel.



