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RESUMO

A esclerose lateral amiotrofica (ELA) ou também conhecida como doenca de Lou
Gehring e Charcot € uma doenca degenerativa que afeta o sistema nervoso central.
Os mecanismos fisiopatolégicos da ELA podem ser distinguidos com base em
hipGteses causais. A fisioterapia desempenha um papel importante nos cuidados
paliativos de pacientes diagnosticados com ELA. A maioria dos artigos em estudo
descreve a importancia do uso de ventilagdo mecéanica nédo invasiva (VNI). No caso
desses pacientes, representa um avancgo na terapia intensiva.Sendo assim tem-se
como objetivo deste trabalho analisar a atuacdo fisioterapeuta na reabilitacdo
pulmonar do paciente com ELA. A abordagem do referido estudo foi uma revisao na
literatura, que observa os procedimentos metodolégicos de uma pesquisa
bibliografica, com fontes materiais de autores que abordem o tema em artigos
cientificos, livros, revistas e sites do periodo de 2010 a 2022. A reabilitacdo é
fundamental para ajudar os pacientes com ELA a viver da maneira mais confortavel
e funcional possivel. Os cuidadores podem fornecer apoio e recursos para ajudar 0s
pacientes a completar os tratamentos e atividades de reabilitacdo. Uma variedade
de fisioterapia e terapias de cuidados estdo disponiveis para ajudar os pacientes a
recuperar a funcdo e a forca de seus musculos respiratorios. A reabilitacdo também
pode ajudar os pacientes a aprender novas estratégias de enfrentamento e
recuperar sua qualidade de vida.
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ABSTRACT

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) or also known as Lou Gehring and Charcot
disease is a degenerative disease that affects the central nervous system. The
pathophysiological mechanisms of ALS can be distinguished based on causal
hypotheses. Physiotherapy plays an important role in palliative care for patients
diagnosed with ALS. Most of the articles under study describe the importance of
using non-invasive mechanical ventilation (NIV). In the case of these patients, it
represents an advance in intensive care. Therefore, the objective of this work is to
analyze the physiotherapist performance in the pulmonary rehabilitation of the
patient with ALS. The approach of the aforementioned study was a literature review,
which observes the methodological procedures of a bibliographic research, with
material sources from authors who address the topic in scientific articles, books,
magazines and websites from 2010 to 2022. Rehabilitation is fundamental to help
ALS patients live as comfortably and functionally as possible. Caregivers can provide
support and resources to help patients complete treatments and rehabilitation
activities. A variety of physical therapy and care therapies are available to help
patients regain the function and strength of their respiratory muscles. Rehabilitation
can also help patients learn new coping strategies and regain their quality of life.

Keywords: Physiotherapy, Rehabilitation, Care, Amyotrophic Lateral Sclerosis.

1 INTRODUCAO

A esclerose lateral amiotréfica (ELA), também conhecida como Lou Gehring e
Charcot, € uma doenca degenerativa que afeta o sistema nervoso central. Os
mecanismos fisiopatolégicos da ELA podem ser distinguidos com base em
hipoteses causais. No entanto, todos os fatores mecéanicos causam degeneracéo
dos neurbnios motores, incluindo aqueles localizados no corno anterolateral da
medula espinhal e no cértex motor primario. Qualquer lesdo no complexo do
neurénio motor apresenta diferentes manifestacdes clinicas, incluindo alteracdes no
tdnus motor, reflexos e paralisia de fraqueza (SANTOS, TEIXEIRA E SILVA, 2020).

O gatilho para a ELA é a deterioracdo do neurotransmissor excitatério
glutamato, e essa alteracdo na demanda excessiva do neurotransmissor € um dos
principais mecanismos fisiopatologicos da doenca. Outro mecanismo € uma
alteracdo genética na proteina SOD1, e mutacdes na proteina podem demonstrar
gue o mecanismo de estresse oxidativo significa morte neuronal. Outros gatilhos da
patologia em estudo séo a relacdo entre desequilibrios imunolégicos e alteracdes
neurovasculares que levam a danos neuronais, progressdo da doenca e aumento
dos sintomas (SOARES et al., 2021; LOUIS, MAYER e ROWLAND, 2018).

Estudos epidemiolégicos e experimentos com animais concluiram que a
doenca esta associada a presenca de determinados fatores genéticos, e sua
presenca em asilos pode estar relacionada a exposicdo desse individuo
geneticamente marcado a determinados fatores durante a degeneracédo do neurdnio
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motor. Ha indicios de que nédo se trata de uma doenca, mas sim de uma sindrome
causada por diversas lesdes do sistema nervoso central (SNC) (ABRELA, 2013).

A ELA danifica os neurbnios motores superiores, desencadeando o clénus, que
sdo contragdes involuntarias causadas pelo alongamento muscular, e 0s neurdnios
motores inferiores, que desenvolvem atrofia, fraqueza muscular e alteracdes no
volume e fasciculos musculares a medida que a doenca progride. A doenga envolve
0s musculos respiratorios e a medula (ABRELA, 2013; BERTOLUCCI et al., 2011).

Portanto, segundo Santos et al (2020), a fisioterapia desempenha um papel
importante nos cuidados paliativos de pacientes diagnosticados com ELA. A maioria
dos artigos em estudo descreve a importancia do uso de ventilagdo mecanica nao
invasiva (VNI). No caso desses pacientes, representa um avan¢o nos cuidados
intensivos. Portanto, o objetivo deste estudo foi analisar a atuacao do fisioterapeuta
na reabilitacdo pulmonar de pacientes com ELA.

2 MATERIAIS E METODOS

A abordagem do referido estudo foi uma reviséo na literatura, que observa os
procedimentos metodolégicos de uma pesquisa bibliografica, com fontes materiais
de autores que abordem o tema em artigos cientificos, livros, revistas e sites do
periodo de 2010 a 2022.

Realizou-se uma abordagem de revisdo bibliografica e exploratoria. Esse tipo
de pesquisa é o tratamento escrito de um tema especifico que resulte de
interpretacdo cientifica com escopo de apresentar uma contribuicdo relevante ou
original e pessoal a ciéncia.

A selecdo do material para o estudo foi por meio de selecdo de artigos
classificados apoés a leitura dos mesmos, de acordo com o tema, artigos obtidos na
integra na lingua portuguesa.

A coleta dos dados se baseou nas bases de dados virtuais como, Google
académico, Scielo, Hearth Sciences e no acervo da biblioteca universitaria usando
0s seguintes descritores: Fisioterapia, Esclerose Lateral, Pulmoes.

3 REFERENCIAL TEORICO

A aplicacdo da VNI é artificial, ndo € utilizada protese endotraqueal e a
interacdo paciente-paciente o ventilador funciona através de uma mascara
especifica que fornece pressdo positiva de duas maneiras, uma Inspire e expire,
este modo VNI proporciona um sono melhor e preserva a funcdo de troca gas,
também reverte e previne a fadiga muscular respiratéria, reduz o consumo de
oxigénio e melhorar a qualidade de vida dos pacientes. Os autores descrevem a
necessidade de intervencdo Ventilagdo mecéanica invasiva nos casos mais graves
de envolvimento bulbar, por Equipe multidisciplinar com familiares e pacientes dos
casos estudados (SANTOS JUNIOR e outros, 2020).

As alteracbes do sistema respiratério na ELA séo devidas a desnervacao de
estruturas, principalmente os musculos inspiratorios, o diafragma € danificado,
afetando o mecanismo respiratorio O papel dos musculos respiratérios. A evolugéao
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da fraqueza muscular ventilatoria leva, assim, a Hiperventilacdo alveolar, ou seja,
aumento do diéxido de carbono corporal (PCO2 > 45 mmHg). A medida que essas
complica¢cBes pulmonares pioram e a doenca progride, o paciente requer ventilacdo
mecanica invasiva e € totalmente dependente de um ventilador. A principal causa de
morte na ELA é o envolvimento pulmonar (GUIMARAES et al. 2017)

Equipe multidisciplinar  incluindo médicos, enfermeiros, psicélogos,
fisioterapeutas, nutricionistas e outros profissionais, desempenham um papel
importante na vida das pessoas com ELA, e cada profissionais da sua &rea visam
melhorar a qualidade de vida dos pacientes, seja em cuidados paliativos, previne
comorbidades e estagios de evolugdo da doenga, também ajuda a retardar os
sintomas e alteracdes causadas pela ELA. Uma equipe multidisciplinar também
oferece atendimento ao paciente, porque requer cuidados individualizados e deve
ser sempre observado globalmente (ANDRADE e outros, 2019).

Especificamente, os exercicios respiratorios de resisténcia sdo ineficazes na
fisioterapia de pacientes com ELA. Mas exercicios de resisténcia moderada sao
benéficos, mas o comportamento mais comumente usado A patologia é a ventilacdo
nao invasiva. Mesmo conhecendo os beneficios e os cuidados paliativos O
comportamento acima, extensa pesquisa € necessaria para estudar o mecanismo
de acao ideal Terapia adjuvante nesta patologia para conhecer novos tratamentos e
até torna-los tedricos. Uma cura para a doenca (BOSSE et al., 2020).

Segundo a AMIB (2013), nas diretrizes de ventilacdo mecanica, a ventilacdo
mecanica invasiva via tragueotomia é recomendada para ELA com acometimento
muscular de vias aéreas e regifes bulbares jA em situacdo critica. O modo de
ventilacdo sera baseado nas circunstancias individuais de cada paciente e se eles
tém alguma lesdo pulmonar associada.

O exercicio terapéutico € considerado um elemento central na maioria dos
planos de assisténcia da fisioterapia, com a finalidade de aprimorar a funcionalidade
fisica e reduzir incapacidades. Inclui uma ampla gama de atividades que previnem
complicagbes como encurtamentos, fraquezas musculares e deformidades
osteoarticulares e reduzem a utilizagdo dos recursos da assisténcia de saulde
durante a hospitalizacdo ou ap6s uma cirurgia. Esses exercicios aprimoram ou
preservam a funcao fisica ou o estado de salde dos individuos sadios e previnem
ou minimizam as 3 suas futuras deficiéncias, a perda funcional ou a incapacidade
(SILVA, MAYNARD, CRUZ, 2010).

De acordo com Bandeira (2010) o individuo com ELA pode apresentar sinais e
sintomas indiretos, resultantes dos sintomas primarios que sdo: disturbios
psicologicos desencadeados, em muitos casos, pela incapacidade de realizagdo das
atividades de vida diarias (AVD’s).

A primeira descricdo sobre a ELA foi em 1874, por Charcot. Sua principal
caracteristica € a degeneracdo progressiva dos neurbnios motores. O termo
“amiotrofica” esta associado a atrofia muscular, fraqueza e fasciculagdes, que sao
indicativos do comprometimento do neurbnio motor inferior. O sinal de Hoffman,
sinal de Babinski, clénus e hiperreflexia sdo achados clinicos relacionados ao
comprometimento do neurénio motor superior (PALLOTA et al., 2012).

Deste modo Chaves et al., (2010) afirma que o periodo de confirmacédo do
diagndstico da doenca até a morte ou dependéncia de ventilagdo mecéanica é, em
meédia, de dois a quatro anos. A causa principal de morte clinica € insuficiéncia
respiratoria em 70% dos casos.

A certeza do diagnostico deve ser definida dentro da evidéncia de sinais de
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imparidade de neurdnio motor inferior, por intermédio de exame clinico, alteracfes
eletrofisiolégicas ou neuropatologicas, associados a degeneragdo clinicamente
comprovada de neurbnio motor superior, com evolucéo crénica e progressiva. Sao
necessarias para a confirmacdo do diagndstico: a auséncia de achados
eletrofisiolégicos e patologicos caracteristicos de outras doencas que explicam a
degeneragdo dos neurdnios motores, bem como alteragcbes na neuroimagem para
justificar os sinais eletrofisiolégicos (CHIEIA et al., 2010).

Por ainda nao existir um marcador definitivo para o diagndstico DNM / ELA, o
estudo da eletroneuromiografia € um aliado importante ndo sO6 para detectar
anormalidades semelhantes com o diagndstico da doenca, mostrando atividade de
danos neurais agudos e reinervacdo, como também para descartar outras
sindromes que podem imitar DNM / ELA (CHIEIA et al., 2010).

Apesar de a fadiga fisica ser um dos sintomas mais incapacitantes na ELA, é
de extrema importadncia a reabilitacdo fisica, entre as técnicas de intervencéo
fisioterapéutica (MARINHO JUNIOR et al., 2013).

O acompanhamento da ELA é dificil, principalmente em testes em que as
medidas dos resultados tém que ser idénticas e capazes de captar progressdes de
todos os tipos. Dessa forma, a procura de indicadores de progressao da doenca é
particularmente importante. Um software que pode ser utilizado como parametro de
acompanhamento motor € o MIBRELA (Manual Interativo Brasileiro de Esclerose
Lateral Amiotrofica), ja que € autoexplicativo e acessivel. Quanto a progressao da
capacidade respiratoria, o ideal € a medicdo da Capacidade Vital Forcada (LINDEN
JUNIOR, 2012).

Individuos acometidos pela ELA tém sua fungdo motora afetada, mas sua
funcdo cognitiva preservada, 0 que permite ao paciente acompanhar
conscientemente a degeneracdo progressiva de suas fungdes motoras, como
marcha e degluticdo. (Mauro; Soller; Giottoli, 2013).

A ELA é caracterizada como uma doenca do neurbnio motor que envolve a
degeneracdo do sistema motor em todos os niveis, desde o cortex até o corno
anterior da medula espinhal. Os sinais desta doenga incluem neurdnios motores
superiores e inferiores. (Silva, 2012).

Cerca de 5% a 10% das pessoas diagnosticadas com ELA tém um histdrico
familiar, mas na maioria dos casos nenhuma composi¢cdo genética 6bvia. (Ensino
Médio, 2013)

Cerca de 66% das pessoas com doenca do neurbnio motor tém esclerose
lateral amiotréfica, que afeta principalmente homens mais velhos. Os sintomas
comecam na 52 década de vida, mas as alteracdes patolégicas podem ocorrer em
gualgquer idade em adultos. Cinquenta por cento dos casos sobrevivem cerca de 4 a
5 anos, mas 15% dos casos excedem 10 anos. (BANDEIRA et al. 2010).

Os sintomas clinicos da ELA variam desde o envolvimento do NMI (fraqueza
muscular, hiporreflexia, espasmos musculares e fasciculacdes seguidas de atrofia)
até o envolvimento do NMSI (espasmos, hiperreflexia, clénus e sinais de Hoffmann:
indicando leséo do trato piramidal, se dedo indicador positivo teste de extenséo,
pingar o dedo médio, sinal de Babinsk: onde o ded&do do pé se alonga quando a
ponta da caneta passa sobre a area plantar) e sinal bulbar (fraqueza nos musculos
faciais e pescoco, disartria, disfagia e salivacdo). Esses sintomas eventualmente
levam ao envolvimento do diafragma, resultando em dispneia devido a dependéncia
prolongada de ventilagdo invasiva ou morte por parada respiratéria. Reflexos
abdominais, controle esfincteriano, inteligéncia e sensibilidade foram preservados

5




Revista Multidisciplinar do Nordeste Mineiro, v9,
2022/09
ISSN 2178-6925
na maioria dos casos. (Lima; Gomez, 2010)

Pontes et al. (2010) enfatizam que a marca inicial da ELA é a fraqueza
muscular, que ocorre em 60% dos pacientes, podendo acometer maos e pés nos
estagios iniciais da doenca, resultando em dificuldade para caminhar, levantar da
cama , ou até mesmo realizando atividades simples com as maos, como lavar roupa
e abotoar. Se essa fraqueza se espalhar, pode afetar os musculos do tronco e,
finalmente, a fala, a mastigacao e a degluticao.

Na busca pela cura da ELA, alguns pesquisadores tém investigado o uso de
células-tronco que podem hipoteticamente induzir a diferenciacdo do NMI, projetada
para substituir os neurdnios danificados pela doenca. Ao resgatar neurbnios
motores afetados, reconecte-os a porcdo desnervada do mdasculo; induza a
diferenciacdo em NMS no cortex cerebral; induza a diferenciagédo de células-tronco
em células gliais (astrocitos ou oligodendrdcitos), que geram fatores de suporte para
neurénios motores (LIMA; GOMES, 2010).

Também € importante notar que ndo ha tratamento curativo para a ELA. No
entanto, acredita-se que os efeitos da intervencéo reflitam a melhoria da qualidade
de vida e a sobrevida prolongada das pessoas afetadas pela patologia. (BANDEIRA
et al. 2010).

Os fisioterapeutas desempenham um papel importante no tratamento de
pacientes acometidos por ELA, como parte importante de uma equipe
multidisciplinar, onde a fraqueza muscular progressiva € uma das maiores gueixas
de desconforto, e € neste foco no sistema musculoesquelético que o terapeuta ira
focar sua atencdo. em demonstrar a importancia da fisioterapia do exercicio na ELA.
(Costa; Martins; Silva, 2010).

Entre os objetivos da fisioterapia estdo a promocdo da educacdo em saude
para pacientes e familiares, alivio ou prevencao da dor, prescricdo de exercicios
adequados, prevencao relacionada a imobilidade, manutencédo da independéncia e
melhora da qualidade de vida. (Costa; Martins; Silva, 2010).

Segundo Costa, Martins e Silva (2010), a evolucdo natural da ELA pode ser
dividida em 6 estagios com base na perda progressiva dos musculos do tronco e
sua funcdo de extremidades, por isso € importante entender cada estagio para
desenvolver um plano de tratamento para Descrever o plano de tratamento de
acordo com cada etapa.

* No estagio 1, a independéncia funcional e a mobilidade ainda sdo mantidas,
havendo apenas fraqueza leve em alguns grupos musculares, sabendo disso, o
fisioterapeuta pode realizar exercicios de movimento livre, de resisténcia (os
musculos n&do sdo danificados), exercicios aerébicos (caminhada, natacdo, alguns
alongamentos) orientacao familia e aos pacientes.

* No estagio 2, ha fragueza muscular moderada e envolvimento de mais grupos
musculares, por isso é recomendado continuar 0s exercicios no estagio 1 com
aumento do uso de oérteses e aclimatacgao.

* No estagio 3 desta fase, ha deterioracdo da forca muscular, limitacbes
funcionais leves ou moderadas e fadiga, sendo necessaria a manutencado do
exercicio do estagio 2 e o uso de cadeira de rodas (de forma preventiva) para
reducdo do gasto energeético.

* No estagio 4, a forgca muscular dos membros superiores e inferiores se
deteriora, exigindo tratamento no estagio 3, exceto que o exercicio resistido deve
ser evitado para evitar sobrecarga muscular, estdgio no qual a respiracdo e a
fisioterapia respiratoria 26 demonstraram prevenir Ulceras por pressao (mudanca de
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posicdo no leito)

* No estagio 5, ha dependéncia funcional e fragilidade variando de moderada a
grave, e o tratamento neste estagio serd o0 mesmo associado as técnicas de alivio
da dor no estagio 4.

 Por fim, no estagio 6, 0 paciente necessita de assisténcia maxima, pois esta
acamado e dependente de tratamento mecéanico invasivo, caso em que exercicios
passivos e alongamentos podem retardar o desenvolvimento de contraturas e
deformidades ou impedir o progresso de deformidades existentes.

A ventilacdo mecénica invasiva (VMI) € um procedimento de suporte
respiratdrio que cria pressao positiva nas vias aéreas atraveés de um tubo traqueal e
€ usado para tratar pacientes com insuficiéncia respiratoria aguda ou cronica. Para
manter as trocas gasosas e reduzir o consumo de oxigénio, pois reduz o trabalho
dos musculos respiratorios, a VMI reduz o desconforto respiratorio e permite a
aplicacdo da terapia necessaria. (MAZULLO et al. 2012).

Ainda relevante a fisioterapia por exercicios para esses pacientes Costa,
Martins; Silva (2010) apontaram que ndo h& consenso na literatura, mas a
prescricdo de exercicios deve ser feita com cautela devido a preocupacdes de que
exercicios excessivos possam levar a lesbes por sobrecarga. Por outro lado, os
efeitos fisicos e psicologicos do exercicio fisico apresentam efeitos positivos,
portanto, a fisioterapia desempenha um papel importante no tratamento da ELA,
pois o exercicio diario pode manter a funcéo por mais tempo.

Conclui Santos (2014) que a prevencédo de possiveis sintomas que fazem parte
da evolucdo da doenca é uma meta desafiadora e, portanto, os fisioterapeutas nao
devem dificultar para os pacientes mais sim auxiliar nos exercicios para regredir a
evolucdo da doenca.

4 CONSIDERACOES FINAIS

A esclerose lateral amiotrofica (ELA, também conhecida como doenca de Lou
Gehrig) € uma doenca neurodegenerativa que afeta o sistema nervoso central. Os
principais sintomas da ELA sao fraqueza muscular e dificuldade para falar. A ELA
afeta os pulmdes de véarias maneiras. Primeiro, a doenca faz com que as células
nervosas que normalmente controlam a respiracdo morram. Como resultado, os
pacientes acometidos com a doenca ndo podem respirar por conta propria e,
eventualmente, precisam de cuidados respiratérios ao longo da vida. Em segundo
lugar, os musculos que nos ajudam a respirar tornam-se mais fracos com o tempo,
levando a perda da forca respiratoria e a incapacidade de respirar profundamente.
Finalmente, ela danifica as paredes celulares dos pulmbes e as torna mais
suscetiveis a infec¢des e inflamacdes.

As pessoas com ELA eventualmente perdem a capacidade de mover o0s
musculos simetricamente e podem apresentar problemas respiratorios, como
pneumonia recorrente ou bronquite. membros e reduzir a dor. Os fisioterapeutas
usam varios exercicios para ajudar as pessoas com ELA a manter uma melhor
funcao articular, equilibrio e amplitude de movimento em todo o corpo.

A reabilitagdo é fundamental para ajudar os pacientes com ELA a viver da
maneira mais confortavel e funcional possivel. Os cuidadores podem fornecer apoio
e recursos para ajudar os pacientes a completar os tratamentos e atividades de
reabilitacdo. Uma variedade de fisioterapia e terapias de cuidados estao disponiveis
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para ajudar os pacientes a recuperar a funcdo e a forca de seus musculos
respiratérios. A reabilitacdo também pode ajudar os pacientes a aprender novas
estratégias de enfrentamento e recuperar sua qualidade de vida.
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