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RESUMO

A esclerose lateral amiotréfica (ELA) € uma doenca neuroldgica que provoca a
paralisia progressiva muscular periférica e respiratéria devido a degeneracdo dos
neurdnios motores superiores (NMS) e inferiores (NMI). Esse acometimento gera
impactos negativos na vida desses individuos, principalmente em relacdo aos
aspectos fisicos, mentais e sociais. A fisioterapia contribui de forma fundamental
durante o curso da doenca e integra o atendimento multidisciplinar, promovendo o
aumento da qualidade de vida e sobrevida desses pacientes. O objetivo dessa revisao
bibliografica foi descrever as principais intervencdes fisioterapéuticas na ELA.
Realizou-se busca nas bases de dados eletr6nicas PubMed (National Library of
Medicine),Lilacs (Literatura Latino Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude),
Scielo (Scientific Electronic Library Online — Biblioteca Virtual em Saude) e Google
Académico entre 0os anos de 2004 a 2022. Ao todo, foram incluidos os artigos mais
relevantes e excluidos artigos que ndo abordavam diretamente sobre o tema. Os
resultados sugerem a utilizacdo de intervencdes como exercicios aerébicos,
resistidos, manobra de empilhamento de ar, exercicios respiratorios, uso de ventilagcao
nao invasiva (VNI) e insuflacdo-exsuflacdo mecanica. Conclui-se que o uso dessas
abordagens fisioterapéuticas séo eficazes e viaveis aos pacientes com ELA, a fim de
promover beneficios motores e respiratorios, contribuindo para o aumento da
qualidade de vida.
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ABSTRACT

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a neurological disease that causes progressive
muscle paralysis peripheral and respiratory due to degeneration of upper and lower
motor neurons. This involvement generates negative impacts on the lives of these
individuals, especially in relation to physical, mental and social aspects. Physiotherapy
contributes in a fundamental way during the course of the disease and integrates
multidisciplinary care, promoting an increase in the quality of life and survival of these
patients. The objective of this literature review was to describe the main
physiotherapeutic interventions in ALS. A search was carried out in the electronic data-
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bases PubMed (National Library of Medicine), Lilacs (Latin American and Caribbean
Literature on Health Sciences), Scielo (Scientific Electronic Library Online - Virtual
Health Library) and Google Scholar between the years of 2004 to 2022. The results
suggest the use of interventions such as aerobic and resistance exercises, air stacking
maneuvers, breathing exercises, the use of non-invasive ventilation (NIV) and
mechanical insufflation-exsufflation. It is concluded that the use of these
physiotherapeutic approaches are effective and viable for patients with ALS, in order
to promote motor and respiratory benefits, contributing to an increase in quality of life.

Keywords: Amyotrophic lateral sclerosis. Physiotherapy. Respiratory rehabilitation.
Motor rehabilitation. Quality of life.

1. INTRODUCAO

A esclerose lateral amiotréfica € uma doenca neurolégica fatal caracterizada pela
degeneracéo dos neurbnios motores superiores e inferiores, localizados no cértex, no
tronco cerebral e na medula espinhal. E uma doenca rara e devido a esse
acometimento, 0s principais sintomas sdo a fragueza e a atrofia muscular
(PASENELLI, 2006) além de hipotonia, disfagia, disartria, limitacéo das atividades de
vida diaria (AVDs), insuficiéncia respiratéria e espasticidade, porém as funcdes
cognitivas, sexuais e vesico-esfincterianas permanecem (PROTOCOLO CLINICO E
DIRETRIZES TERAPEUTICA DA ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA, 2021).

A ELA acomete mais os homens do que as mulheres com proporc¢éo de 1,5:1 e possui
um mau prognaostico, com sobrevida de 3 anos apds o inicio dos sintomas e 6 meses
apos o inicio da disfuncdo diafragmatica, isso quando néo € feito o tratamento (Al-
Chalabi et al., 2014). Sua etiologia é multifatorial, podendo ser hereditaria
(autossdmica dominante ou recessiva), alimentar e além disso, pode ser causada por
processos infecciosos ou toxicos e idiopaticos (Byrne et al., 2011). E caracterizada
por ser devastadora ao sistema nervoso central, e desde 1999, confirmou-se que
alguns pacientes com ELA podem apresentar sintomas respiratorios como a
hipoventilacdo noturna ou a faléncia respiratoria, devido a disfuncao diafragmaética,
sendo essa a principal causa de 6bito (Al-chalabi et al., 2014). A fraqueza, o mau
prognostico, a perda da independéncia e o rapido avanco da ELA, geram dificuldades
aos pacientes e afetam drasticamente a sua qualidade de vida, impactando aspectos
fisicos, mentais e sociais, sendo muitas vezes necessario a ajuda de terceiros para a
realizacdo das AVDs (Arnulf et al., 2000).

Muitos desses pacientes se sentem um fardo para os cuidadores e familiares o que
pode acarretar problemas emocionais. Em vista disso, o tratamento deve ser
multiprofissional a fim de envolver o modelo biopsicossocial ao paciente, com apoio
de médicos, fisioterapeutas, nutricionistas, psicélogos, fonoaudidlogos, terapeutas
ocupacionais, assistentes sociais, enfermeiros e sendo necessario o uso de
medicamentos (Dal Bello Haas et al., 2018), permitindo ndo s6 mais autonomia ao
paciente, como também o aumento de sobrevida e qualidade de vida, sendo esse 0
principal tratamento (Van Es et al., 2017).

A contribuicdo da fisioterapia para esses individuos € de fundamental importancia e
tem papel crucial, ja que possui como finalidade a otimizac&o das fun¢cdes motoras e
respiratorias, o0 aumento da qualidade de vida, a manutencdo ou o aumento da forca
muscular, o retardo do declinio funcional, a melhora das trocas gasosas e também a
prevencao de atrofias e de deformidades (Dal Bello Haas et al., 2018). A fisioterapia



domiciliar é bem-vinda a esses pacientes, principalmente em estagios mais
avancados da doencga, jA que evita o deslocamento do paciente, muitas vezes ja
comprometido, diminui complicacdes de saude, diminui os riscos de hospitalizacéo,
permite 0 acompanhamento familiar, mantém a autonomia do paciente, além de ser
um atendimento individualizado e humanizado (PROTOCOLO CLINICO E
DIRETRIZES TERAPEUTICA DA ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA, 2021).
Esse trabalho tem como objetivo realizar uma reviséo bibliografica, a fim de descrever
as principais intervencdes fisioterapéuticas na esclerose lateral amiotrofica.

2. REFERENCIAL TEORICO
2.1. Neuropatologia da Esclerose Lateral Amiotrofica

A esclerose lateral amiotrofica, conhecida por doenca de Charcot, € uma doenca
neuroldgica fatal caracterizada pela degeneracédo dos neurdnios motores localizados
no cortex, tronco cerebral e medula espinhal. Afeta drasticamente o sistema motor
causando lesao cerebral e morte celular dos neurénios inferiores na medula espinhal,
tronco cerebral e dos neur6nios superiores no cortex motor (Pasenelli et al., 2006).

Os neurbnios motores superiores controlam os neurénios motores inferiores por
neurotransmissores que realizam a contragcao dos musculos voluntérios. Sendo assim,
0 neurdnio motor superior realiza sinapses para fazer a contracdo muscular, seguindo
o trajeto de coroa radiada, cépsula interna, tronco encefélico, ponte, bulbo
(decussacdo das piramides), tracto-cortico espinhal, neurénio motor inferior - regiao
do corno anterior ((MACHADO, 2006 p.5). Os neurdnios motores inferiores do tronco
cerebral ativam os musculos da face, boca, garganta, lingua e da medula ativam os
musculos de membros superiores e inferiores, diafragma e tronco. Em virtude disso,
0s principais sintomas da ELA sao a fraqueza e a atrofia muscular (PROTOCOLO
CLINICO E DIRETRIZES TERAPEUTICA DA ESCLEROSE LATERAL
AMIOTROFICA, 2021).

Basicamente, a neuropatologia da ELA é definida como a perda do neurdnio motor
superior na area 4 de Brodmann e do neurénio motor inferior (neurdnios motores alfa
nos nucleos motores do tronco encefalico e lamina Rexed IX dos cornos anteriores
nas colunas espinhais). H4 a degeneragdo dos axdnios nas vias dos neurdnios
motores o que leva a uma desenervacdo muscular (Yamanaka et al., 2011).

A ELA pode ter causa multifatorial que incluem os fatores genéticos (autossémica
dominante ou recessiva, guamaniana (devido a habitos alimentares), secundaria
(processos infecciosos e tdxicos) e esporadica (idiopéaticas) (Byrne et al., 2011).
Possui incidéncia de 1,5 e 2,5 casos por 100.000 habitantes por ano atingindo mais
individuos homens de 60 e 75 anos, mas os sintomas podem surgir em qualquer fase
da vida. Tem prevaléncia de 6 casos por 100.000 habitantes e o individuo com ELA
pode sobreviver cerca de quatro a cinco anos apos o inicio dos sintomas em 50% dos
pacientes (ABRELA, 2013).

Devido a degeneracao das células dos neurbénios motores localizados no cortex motor,
tronco encefalico e medula espinhal, o individuo com ELA tem dificuldade de iniciar o
movimento muscular, mas as funcdes vesico-esfincterianas, sexuais, sensitivas e
cognitivas se mantém preservadas, assim como a inteligéncia e a memoria (ABRELA,
2013).



2.2. Sintomas

A esclerose lateral amiotrofica se divide de acordo com o envolvimento dos NMS e
NMI. A ELA classica ou medular, esta relacionada ao acometimento dos neurénios
motores logo no inicio da doenca e a forma primaria e a atrofia muscular progressiva
tem esse envolvimento de maneira precoce, sendo NMS e NMI respectivamente
(Turner et al., 2010).

Os fendtipos da ELA se caracterizam de acordo com o nivel e parte anatdmica do
neurénio motor acometido, sendo assim na forma classica, a fragueza se inicia
devagar, podendo ser nos musculos da face, membros superiores e membros
inferiores em que mais tarde, havera um avango progressivo, 0 que gera ao paciente
uma expectativa média de vida de 4 anos, sendo atipico uma sobrevida maior ou
envolvimento somente do NMS ou NMI. A ELA classica raramente tem origem nos
musculos do tronco ou respiratérios e ha a degeneracdo simultdnea dos NMS e NMI.
Ja na ELA primaria predomina a degeneracdo do moto neurdnio superior, em que 0S
sintomas comegcam nos membros inferiores prosseguindo em direcdo aos membros
superiores e musculos bulbares. Os pacientes com esse tipo de ELA sem a
anormalidade da eletroneuromiografia (EMG) durante 4 anos apds o inicio dos
sintomas sobrevivem por décadas. A atrofia muscular progressiva tem mais
envolvimento do NMI, podendo ocorrer em qualquer parte do copo como inicio tardio
e 30% desses pacientes desenvolvem sintomas do NMS em 18 meses (Turner et al.,
2010).

Os fendtipos clinicos da ELA primaria e atrofia muscular progressiva sao designados
a partir do nivel da patologia subjacente. As outras sdo baseadas na regido do corpo
afetado no surgimento da doenca. A ELA de inicio bulbar (paralisia bulbar) tem origem
nos muasculos da fala, mastigacdo e degluticdo com maior destruicdo do NMI,
acometendo mais mulheres. Os principais sintomas relatados sdo o envolvimento
cognitivo, expressao emocional alterada e exagera com risco de depressdo e a
variante pseudobulbar € indicativa do envolvimento maior do NMI (Turner et al., 2010).

A ELA bulbar, ha um maior declinio funcional e gradativo a longo prazo, e quando
ocorre a degeneracao do NMS séo gerados sintomas como a incontinéncia emocional
(choro e riso incontrolaveis), disartria, disfagia e hiperreflexia. Ja a degradacéo do NMI
causa disartria, disfagia e a atrofia da lingua. A ELA medular com acometimento do
NMS provocam sintomas como a hiperreflexia, espasticidade, sinal de Babinsky e a
reducdo da agilidade do paciente e ja no NMI, fraqueza, atrofia muscular, caimbras e
fasciculacfes. Além dos sinais e sintomas neuronais, 0s pacientes com ELA podem
apresentam alteracdes psicolégicas e do sono, sialorreias, constipacao,
hipoventilacdo, dor, perda da independéncia funcional, limitacdo das AVD'S e de
mobilidade (PROTOCOLO CLINICO E DIRETRIZES TERAPEUTICA DA
ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA, 2021).

Em ordem decrescente de sintomas prevalentes na ELA, foram relatadas fadiga
(90%), rigidez muscular (84%), caibras musculares (74%), falta de ar (66%),
dificuldade para dormir (60%), dor (59%), ansiedade (55%), depresséao (52%), saliva
aumentada (52%), constipacao (51%), efeito pseudobulbar (38%), perda de apetite
(37%) e perda de peso (29%) (Nicholson et al., 2017).

Em alguns casos, individuos com ELA apresentam, primeiramente, comprometimento
respiratorio sem sintomas medulares ou bulbares podendo ser sintomas de faléncia
respiratéria ou hipoventilagdo noturna, como dispneia, ortopnéia, distlrbios do sono,



dor de cabeca pela manh&, sonoléncia excessiva nas horas do dia, anorexia,
diminuicdo da concentragdo e mudancgas no humor (Bourke et al., 2006).

A escala de estadiamento do King’s College indica a progressao da doenca e estimula
a qualidade de vida com a progresséo da ELA. E dividida em 5 estagios, sendo que o
estagio 1 se refere aos sintomas iniciais, com uma regido funcionalmente acometida,
0 estagio 2 serdo duas regifes funcionalmente acometidas, o estagio 3 com trés
regides funcionalmente acometidas, o estagio 4, qualquer estagio acima, porém com
necessidade do uso de gastrostomia e ventilagdo ndo invasiva (VNI). O ultimo estagio
é 0 5 e refere-se ao 6bito do paciente (PROTOCOLO CLINICO E DIRETRIZES
TERAPEUTICA DA ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA, 2021).

2.3. Etiologia

Esclerose diz respeito ao endurecimento. Esclerose lateral refere-se ao
endurecimento da regido lateral da medula espinhal devido a morte dos NMS e a
palavra “amiotrofica” a atrofia muscular, devido a morte dos NMI (ABRELA, 2013).

2.4. Diagnostico

O diagndstico da ELA pode ser feito de forma precoce ou em individuos com longa
evolucdo da doenca. Ambos os diagnosticos séo feitos a partir dos sintomas do
acometimento do NMS e do NMI, sendo assim dividido em algumas categorias. A ELA
definitiva (sinais de NMS NMI em trés regides), ELA provavel (sinais de NMS e NMI
em duas regides), ELA provavel com suporte laboratorial (sinais de NMS e NMI ou
sinais de NMS em uma ou mais regifes, associados a evidéncia de desenervacéao),
ELA possivel (sinais de NMS e NMI em uma regido somente), ELA suspeita (sinais de
NMI em uma ou mais regides, sinais de NMS em uma ou mais regides, em ambas
devem haver evidéncia de progressdo da doenca e auséncia de sinais sensitivo). E
necessario a realizacdo de exames complementares como a eletroneuromiografia
(ENMG) dos 4 membros, havendo assim a presenca da desenervacao de mais de um
segmento e a neuroconducdo motora e sensitiva normais. Podem ser solicitados a
ressonancia magnética (RM) do encéfalo e juncao cranio-cervical e caso o paciente
tenha algum ente familiar, de primeiro grau, diagnosticado com ELA, sera feito o
exame genético (PROTOCOLO CLINICO E DIRETRIZES TERAPEUTICA DA
ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA, 2021).

2.5. Tratamento na esclerose lateral amiotréfica

A ELA faz parte de um grupo de doencas neurodegenerativas com efeito negativo no
controle muscular, bem-estar e funcdo causando efeitos significativos ao sujeitos
diagnosticados com a doenca, relacionados aos quesitos econdmicos, sociais,
emocionais e familiares (Majmudar et al., 2014).

A qualidade de vida tem sua definicdo como a compreensao que o individuo tem da
sua vida, contexto social inserido, associado com 0s seus objetivos, expectativas,
padrées e preocupacdes de acordo com as suas condi¢cOes fisicas e emocionais,
independéncia funcional e crencas. E considerando que a ELA n&o possui cura, esses
pacientes necessitam de uma assisténcia profissional e cuidados especificos e de
forma individual. Com isso, no que diz respeito a reabilitacdo, o principal objetivo &
manter o paciente ativo trazendo seguranca e eficacia, a fim de promover impactos



positivos e para isso, espera-se uma equipe multidisciplinar que proporcione ao
paciente uma pratica integral e individualizada, para preservar, manter, desenvolver,
restaurar funcdes, sistemas e qualidade de vida (Majmudar et al., 2014).

Portanto, tratamento deve ser multiprofissional, com uma equipe especializada em
diferentes areas, porém de forma integrada a fim de promover qualidade de vida ao
paciente, salude mental, fisica e social com apoio de médicos, fisioterapeutas,
nutricionistas, psicologos, fonoaudidlogos, terapeutas ocupacionais, assistentes
sociais, enfermeiros e uso de medicamentos (Dal Bello Haas et al., 2018). Segundo o
Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Esclerose Lateral Amiotréfica de 2021,
o atendimento multiprofissional aumenta a sobrevida aos pacientes com ELA, cerca
de 7-24 meses.

Dentre essas intervencdes, a fisioterapia € um recurso terapéutico que visa a
melhora da qualidade de vida aos sujeitos com ELA, com programas de
tratamento e condutas planejadas para a movimentacdo funcional e a
independéncia nas AVDs (DAL BELLO HAAS, 2018).

2.6. Fisioterapia respiratéria

A insuficiéncia respiratéria e a fraqueza muscular progressiva sdo sintomas de grande
preocupacdo em pacientes com ELA. A fraqueza muscular respiratéria gera tosse
ineficaz e a diminuicdo da forca dos mdusculos inspiratérios que resulta em
hipoventilacdo alveolar, incompatibilidade da ventilacdo-perfusdo e fadiga dos
musculos respiratorios, ocorrendo a insuficiéncia respiratéria e até ébito do paciente
(Brown & Al- Chalabi, 2017). Devido aos disturbios respiratorios, a ELA também
prejudica 0 sono e a tosse 0 que ocasiona a congestao brénquica e infeccdo (Al-
Chalabi et al., 2014).

Na ELA a insuficiéncia respiratéria resulta em diminuicéo da ventilacao, ja que provoca
retencdo do dioxido de carbono e diminuicdo do oxigénio devido a fraqueza dos
musculos inspiratorios e expiratorios, esse acometimento respiratério geralmente é
fatal. Além disso, pode ser gerado infeccdes, fazendo com que haja o aumento de
muco, obstruindo as vias aéreas. A eficacia da tosse € diminuida, fazendo com que
0s musculos expiratérios figuem em desvantagem (Araujo et al., 2012).

A abordagem terapéutica respiratéria € de extrema importancia, visto que aumenta a
expectativa de vida do paciente, com mais eficacia que o principal medicamento
utilizado na ELA, o riluzol. A fisioterapia usa recursos como a manobra de
empilhamento de ar, o fortalecimento da musculatura respiratoria e dependendo do
estagio do paciente, o uso de ventilagdo néo invasiva (VNI) e ventilagéo invasiva (VI),
a fim de manter a integridade das vias areas, aumentar a capacidade pulmonar, trocas
gasosas e trabalho respiratério, remocao de secrecédo, melhora do sono e diminuicao
de atelectasia, ja que a ELA compromete a forca dos musculos inspiratérios e
expiratorios (PROTOCOLO CLINICO E DIRETRIZES TERAPEUTICA DA
ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA, 2021).

A técnica de Air Stacking (AS) — manobra de empilhamento de ar é considerada a 12
linha de tratamento respiratério na ELA. E utilizado um insuflador manual com uma
mascara de silicone no nariz e na boca do individuo. O paciente é posicionado a 45°
no leito onde realiza uma inspiracdo profunda sustentando e mantendo a glote
fechada, é inserido a mascara e feito as insuflagbes pelo fisioterapeuta com



inspiracfes profundas do paciente (0 ar € mantido nos pulmdes), em seguida é
retirado a mascara e o individuo realiza a tosse espontanea (Sarmento et al., 2016).

A ventilagdo mecanica é utilizada quando o individuo tem dificuldade para respirar,
sendo necessario o ventilador a fim de mover o ar dentro e fora dos pulmdes e os
tipos de ventilacao (invasiva ou nao invasiva) diferem na forma como o ar é fornecido.
Na ventilagcdo mecénica invasiva (VMI), o ar é fornecido por meio de um tubo inserido
na traqueia, boca ou nariz do paciente, sendo usada em casos mais graves e a
ventilagdo mecanica nao invasiva (VNI) o ar é lan¢ado através de uma mascara selada
em que o paciente pode falar, engolir e possui menos riscos (Fang Luo et al., 2017).

Na VMI e VNI é esperado que a pressdo positiva consiga compensar a fraqueza
muscular respiratéria, afim de recrutar os alvéolos pulmonares para restaurar a
ventilagdo, evitar o colapso de vias aéreas superiores, melhorar a depuragéo de CO2
do sangue arterial, reverter as atelectasias pulmonares e normalizar a
incompatibilidade da ventilagdo/perfusdo. Esses recursos trazem beneficios aos
sujeitos com doencas neuromusculares, ja que nos pacientes com ELA, a VNI a longo
prazo pode proporcionar a melhoria do bem-estar, o aumento da sobrevida,
principalmente aqueles sem comprometimento bulbar (Radunovic et al., 2017). E
recomendado a VNI como abordagem terapéutica de primeira linha para o manejo da
insuficiéncia respiratoria aguda, relacionada ou néo a distlrbios neuromusculares, ja
gue evitam a intubacao endotraqueal, diminuicdo do tempo de exposi¢cado da pessoa
a ventilacdo mecanica e a UTI, prevencao de infecgcbes pulmonares, barotrauma,
estenose traqueal e a necessidade de traqueostomia. (Davidson et al., 2016).

A diretriz atual da Academia Americana de Neurologia sugere iniciar o suporte
ventilatério em situacfes de capacidade vital abaixo de 50%. A American Thoracic
Society recomenda que sejam seguidos os critérios: sintomas de hipoventilacao,
hipercapnia (>45 mmHg), dessaturacéo de oxigénio no periodo noturno com indices
menores de 88% por 5 minutos seguidos, pressao inspiratéria maxima (PImax) menos
gue 60 cmH20 e a capacidade vital forcada (CVF) menor que 50% do predito. Os
sinais e sintomas de hipoventilacdo alveolar sédo grandes requisitos para a indicacéo
de ventilacdo. Em casos mais graves, como na ELA bulbar, os individuos com quadro
grave de sialorreia, disfagia com broncoaspiragdo e por consequéncia infeccao
pulmonar, ha indicacdo de ventilacdo mecanica invasiva (VMI) com o objetivo de
aumentar a qualidade de vida.

2.7. Fisioterapia motora

Devido a progresséo dos sintomas da ELA, ocorrem a fraqueza por desuso, atrofia
muscular, descondicionamento fisico, diminuicdo das atividades motoras, da forca,
inatividade, rigidez articular, contraturas e alteracdo da postura. A fisioterapia motora
€ um componente integral da equipe multidisciplinar da ELA que reabilita com
exercicios aerobicos, de resisténcia e alongamentos a fim de ndo s6 melhorar e
prevenir esse ciclo, mas também para ajudar no bem-estar e nos efeitos positivos
cardiovasculares e musculoesqueléticos (Dal Bello Haas et al., 2008).

Em 2002 Dal Bello Haas propds trés niveis de estrutura da ELA para tomada de
decisbes na doenca. O inicial, mesmo com a fraqueza muscular, os individuos séo
independentes, com mobilidade, funcdo e realizam as AVDs. O intermediario ha um
aumento das limitacdes das AVDs, avanco progressivo da doenca e restricdes de
participacdes, sendo necessério os cuidadores. E o ultimo, o tardio, o individuo torna-



se totalmente dependente na mobilidade, ocorre sintomas como disartria, disfagia e
problemas respiratérios. A dor pode ser sentida na ELA, principalmente nas regides
de cervical, lombar e ombro e podem ser ocasionadas, devido a deficiéncias
musculoesqueléticas, imobilidade, perda da amplitude de movimento (ADM), edema,
lesbes agudas, céibras e espasticidade. A fisioterapia nesses casos pode atuar com
intervencdes, a fim de propor a educagcao ao paciente e aos cuidadores, prevengao
de quedas, conservacao de energia, técnicas de posicionamento, alivio de pressao,
prevencao de dores, modificacdo do ambiente, exercicios de ADM e de mobilidade,
exercicios aerobicos, resistidos, respiratorios e alongamentos (Zucchi et al., 2019).

Os efeitos dos exercicios aerdbicos e de resisténcia continuam sendo controversos
para os pacientes com ELA, mas esses podem ter sido fundamentais aos individuos
com ELA, jA& que possuem um papel de extrema importancia nas doencas
neurodegenerativas no quesito salde e bem-estar e os profissionais de fisioterapia,
com a sua formacgao séo aptos para prescreve-los (Dal Bello Haas et al., 2018).

Para Hallum (2004), a fisioterapia motora contribui aos individuos com ELA,
diminuindo dores e mantendo a integridade do osteomioarticular, neurofuncional ou
motora para o fortalecimento, aumento de amplitude de movimento, diminuir
deformidades e atrofias, ganho de funcionalidade, minimizar os efeitos da doenca e
também manter condicdes fisicas preservadas, diminui pressdo por longo tempo em
decubito, quedas, constipacdo, atelectasia, edema, dores e risco de trombose
profunda.

O autor citado (HALLUM, 2004) aponta que os exercicios devem ser de movimento
ativo, ativo-assistido ou passivo sem gerar fadiga muscular, os exercicios excessivos
e com carga provocam fadiga e a progressao da doenca, com maior degeneracao
neuronal.

Para avaliar a funcionalidade dos pacientes com ELA, é utilizado o questionario
Amyotrofic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale-Revised (ALSFRS-R), que inclui
itens de funcao respiratdria, membro superior, membro inferior e bulbar. Possui 12
itens com pontuacao de zero a quatro (cada item) e um escore total de zero a quarenta
e oito pontos que significam funcionalidade normal e zero a incapacidade (Guedes et
al., 2010).

2.8. Fisioterapia domiciliar

A ELA possui um mau prognostico e o avango da doenca, diminuigdo da mobilidade,
autonomia, dificuldade nas AVDs irdo afetar drasticamente a vida do paciente ao
ponto de perder a sua independéncia. Nesses casos, torna-se fundamental a opcao
terapéutica do atendimento domiciliar, em prol do conforto, aumento da qualidade de
vida, da participacao familiar e diminuigdo de custos. Nesse tipo de atendimento sera
realizado condutas da fisioterapia respiratéria e motora. (PROTOCOLO CLINICO E
DIRETRIZES TERAPEUTICA DA ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA, 2021).

2.9. Medicamento

O medicamento riluzol 50mg é o unico eficaz aos pacientes com ELA. Estudos de
Bensimon et al mostram um amento da sobrevida desses individuos, em que 58% dos
pacientes placebo vivos, em comparacdo com 74% do grupo riluzol, sendo esses
portadores da ELA bulbar. O riluzol é um farmaco com efeito neuroprotetor, em que o



paciente ingere 50mg a cada 12 horas (1 hora antes ou 2 horas apos a refeicdo) de
longo prazo com o objetivo de melhorar os sintomas bulbares, a fungdo dos membros
e a sobrevida. Porém, é contraindicado aos individuos com insuficiéncia renal,
hepatica, outras doencas do corno anterior medular, gestantes, lactantes e no uso de
ventilacdo assistida. Os pacientes com ELA serdo reavaliados a cada 3-4 meses
(PROTOCOLO CLINICO E DIRETRIZES TERAPEUTICA DA ESCLEROSE
LATERAL AMIOTROFICA, 2021).

3. METODOLOGIA

O presente estudo trata-se de uma revisao bibliografica de carater qualitativo que foi
conduzida durante o periodo de agosto de 2021 a junho de 2022. Foi realizada a
busca nas bases de dados eletronicas PubMed (National Library of Medicine),Lilacs
(Literatura Latino Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude), Scielo (Scientific
Electronic Library Online — Biblioteca Virtual em Saude) e Google Académico entre 0s
anos de 2006 a 2022 e utilizando-se as seguintes palavras-chave, tanto em portugués,
como em inglés: esclerose lateral amiotrofica (amyotrophic lateral sclerosis),
fisioterapia (physioterapy), atendimento domiciliar (home care), reabilitagdo
respiratoria (respiratory rehabilitation), reabilitacdo motora (motor rehabilitation)
exercicios (exercises), treinamento aerébico (training aerobic), exercicio fisico
terapéutico (therapeutic physical exercise) juntamente com os operadores booleanos
AND e OR, sendo selecionados ensaios clinicos, testes controlados e aleatdrios que
abordava individuos com ELA ou com doenca neuromuscular (DNM). Ao todo, foram
incluidos os artigos mais relevantes e excluidos artigos que ndo abordavam
diretamente sobre o tema.

4. RESULTADOS

Foram selecionados 15 artigos encontrados nas bases de dados Pubmed, Scielo,
Medline e Lillacs. Ao todo, observou-se um total de 620 participantes sujeitos a teste,
do quais 381 realizaram intervencdes contendo avaliacdes, exercicio fisico, exercicio
respiratorios, interrupcdo da fisioterapia, uso de ventilacdo ndo invasiva, técnica de
Air Stacking, insuflagdo—exsuflagdo mecanica e beathstacking e o restante dos
individuos fizeram parte do grupo controle. Para apresentar as caracteristicas e 0s
resultados dos estudos incluidos foi elaborado um quadro contendo titulo, autor,
objetivo e resultado de cada pesquisa.

QUADRO 1- Artigos selecionados nessa pesquisa.

TITULO DO ARTIGO AUTOR / ANO OBJETIVO RESULTADOS
Efeitos de um programa de Kalron et al., Comparar a eficacia de um A intervencdo realizada mostrou-
treinamento aerdbico e de (2021). programa combinado de se mais eficaz do que o
forca combinada de 12 treinamento aerdbico, de forca e treinamento de flexibilidade
semanas em pacientes de flexibilidade em comparacéo sozinho na preservacgédo da
ambulatoriais com esclerose com o treinamento de flexibilidade | funcéo respiratoria, mobilidade e
lateral amiotréfica. sozinho em pacientes com ELA. bem-estar.
O papel do exercicio Marques Avaliar os efeitos do exercicio Foi observado que o exercicio
aerobico moderado Braga et al., aerdbico moderado com aerobico definido pelo TCPE é
determinado pelo teste de (2018). intensidade controlada viavel e pode melhorar o

determinada pelo TCPE e o seu resultado funcional na ELA.
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exercicio cardiopulmonar
(TCPE) na ELA.

papel no estado funcional em
pacientes com ELA.

Eficacia de exercicios
domiciliares sem superviséo
de fisioterapeutas para
pacientes com esclerose
lateral amiotréfica em estagio
inicial.

Kitano et al.,
(2018).

Verificar os efeitos de exercicios
domiciliares estruturados sem
supervisdo de um fisioterapeuta
em pacientes com esclerose
lateral amiotréfica (ELA) em
estagio inicial.

O estudo presente verificou que
o0s exercicios domiciliares sem a
supervisao do fisioterapeuta
podem ser utilizados para aliviar a
deterioracdo funcional em
paciente com ELA em estagio
inicial.

Programa de exercicios

Lunetta et al.,

Avaliar o efeito de programas de

Sugere-se que um programa de

rigorosamente monitorado (2016). exercicios estritamente exercicios estritamente

reduzem a deterioragéo monitorados em pacientes com monitorado pode diminuir

motora na ELA: resultado ELA. significativamente a deterioracéo

preliminares de um estudo motora em pacientes com ELA.

controlado randomizado.

Reabilitagcdo motora de alta Zucchi et al., Avaliar se o regime de exercicios | O estudo demostrou que o

frequéncia na esclerose (2019). intensivos (IER) diminuiu a exercicio fisico de alta

lateral amiotréfica. progresséao da esclerose lateral intensidade nao foi superior ao
amiotrofica, medida através da grupo controle nos seguintes
Escala de Avaliagdo Funcional da | escores: ALSFRS-R, funcdes
Esclerose Lateral Amiotréfica motoras, funcdes respiratorias,
Revisada (ALSFRS-R). sobrevida, fadiga e qualidade de

vida de pacientes com ELA.

Terapia de exercicio Van Estudar a eficacia da AET A AET associado aos cuidados

aerdbico (AET) em pacientes | Groenestijn et | associados aos cuidados usuais usuais pode preservar a

ambulatoriais com ELA. al., (2019) em comparacao aos cuidados qualidade de vida e a funcéo

usuais isolados em pacientes
ambulatoriais com ELA.

respiratoria dos pacientes com
ELA com caracteristicas de
progressoes lenta da doenca e
com maiores probabilidades de
sobrevida.

Beneficios da utilizagdo da

Sarmento et

Avaliar os efeitos agudos da

A técnica de AS mostrou-se

técnica de Air Stacking em al., (2016). aplicacéo da técnica de AS no eficaz e segura no aumento do
sujeitos com ELA. pico de fluxo de tosse (PFT) e PFT e nos volumes pulmonares.
volumes pulmonares em
individuos com ELA.
Efeitos a curto prazo do Veldhoen et Estudar o efeito a curto prazo de Foi demostrado que a AS e MI-E
empilhamento de ar e al., (2022). AS e MI-E na func¢éo pulmonar melhoram a CVF imediatamente
insuflacdo — exsuflacéo em pacientes com doenga apos o tratamento e que o efeito
mecénica (MI-E) na funcéo neuromuscular. persistiu 1h apés o tratamento
pulmonar em pacientes com com MI-E.
doencas neuromusculares.
Impacto do treinamento de Plowman et Determinar o impacto do EMST Verificou-se que o EMST foi bem
forca muscular expiratoria al., (2019). na funcdo pulmonar, degluticdo e | tolerado e trouxe melhorias na

(EMST) na esclerose lateral
amiotrdfica.

tosse em individuos com ELA.

presséo expiratoria maxima e na
degluticao.

Efeitos da ventilacdo n&o
invasiva (VNI) nos resultados
do sono na ELA.

Katzberg et
al.,, (2013).

Estudar os efeitos da VNI sobre
0s resultados do sono em
pacientes com ELA (oxigenagéo e
qualidade geral do sono).

Com o uso da VNI encontrou-se
um aumento significativo na
oxigenacgdo durante a fase REM,
mas néo trouxe efeitos
significativos na qualidade do
sono.
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Efeitos da ventilacdo ndo Bourke et al., Avaliar o efeito da VNI na Com o uso da VNI houve melhora
invasiva na sobrevida e (2006) qualidade de vida e sobrevida na | da sobrevida e da qualidade de
qualidade de vida em esclerose lateral amiotrofica. vida em pacientes com esclerose
pacientes com esclerose lateral amiotréfica sem disfuncéo
lateral amiotréfica. bulbar grave.

Exercicio respiratério na Pinto et al., Avaliar o papel potencial do O exercicio inspiratério promove
esclerose lateral amiotrofica. | (2012). exercicio respiratdrio através da uma melhora na ventilagéo

implementacéo de treinamento
muscular inspiratério especifico
de pacientes com ELA.

voluntaria maxima, fluxo
expiratério maximo e pressao
inspiratoria.

Medidas respiratérias e
prescrigdo de dispositivos de
desobstrucdo das vias
aéreas ao longo de 1 ano na
ELA.

Tattersall et
al., (2020).

Observar o declinio na fungéo
respiratéria na ELA.

Nesse estudo concluiu-se que as
medidas respiratérias na ELA
apresentam uma rapida
diminuicao significativa.

Efeitos da interrupcéo

Gongalves et

Avaliar os efeitos do lockdown,

Analisado que as interrupgdes ou

prolongada das rotinas de al., (2021). durante a pandemia da COVID- desisténcias de reabilitacdes, em

reabilitacdo em pacientes 19, nas taxas de funcionalidade e | especial a fisioterapia, podem

com ELA. qualidade de vida em pacientes acelerar o declinio funcional e
com ELA, comparando dados atenuar a inclinagéo das escalas
antes e depois. aplicadas nos pacientes com

ELA.

Correlacdo de quedas em Wendy E Correlacionar medidas clinicas de | Foi verificado que a diminui¢éo da

pacientes com ELA com Schell et al., velocidade, equilibrio, forca e forca dos membros inferiores tem

medidas objetivas de (2019). espasticidade e uma escala de correlacéo positiva significativa

equilibrio, forca e
espasticidade.

avaliacdo de funcdo autorreferida
com a incidéncia de quedas em
individuos com ELA.

com o numero de quedas em
individuos com ELA.

Fonte: elaboracédo prépria

5. DISCUSSAO

O estudo de Kalron et al., (2021) foi realizado com o intuito de comparar a eficacia de
um programa combinado com treinamento aerdbico, de forca e de flexibilidade em
comparacao com o treinamento de flexibilidade sozinho em pacientes com ELA. Para
ISS0, 0s participantes foram avaliados pela escala ALSFRS-R, teste de caminhada de
dois minutos (2MWT), sendo esse a fim de verificar a maior distancia percorrida pelo
paciente em um corredor de 30 metros no tem de dois minutos, o teste de sentar a e
levantar de cinco repeticdes (5STS), cujo o objetivo é sentar e levantar o mais rapido
possivel cinco vezes, a escala de gravidade de fadiga (FSS), que faz a medicdo da
fadiga em condi¢Bes neuroldgicas, o questionario SF-36 contendo perguntas que
abrangem o dominio de saude e além disso foi medido a capacidade vital lenta (CVL)
e a capacidade vital forcada (CVF).

Ao final, foram observados os resultados significativos como o aumento da PEmakx,
2MWT, ALSFRS-R e SF-36 (funcionamento fisico, fadiga e bem-estar) a favor do
grupo intervencdo e a diminuicdo significativa no grupo controle nos quesitos CVL,
CVF, PEmAX, PImax, 2MWT, ALSFRS-R e SF-36 (funcionamento fisico) o que pode
ser explicado, ja que o exercicio fisico promove o aumento da capacidade funcional e
pulmonar, retarda a perda de jungdes neuromusculares em risco, fornece protecao
das fungbes do neurdnio motor, aumenta a densidade dos vasos sanguineos e gera
a angiogénese, protegendo contra o dano mediado pela ELA as estruturas
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neurovasculares. O aumento do bem-estar € importante uma vez que o mal-estar esta
associado ao aumento da gravidade da doenga, como autor cita na pesquisa de Prell
et al. Assim, foi verificado que sessdes de um programa de treinamento aerobico,
forca e flexibilidade foi superior do que somente um treinamento de flexibilidade,
havendo ganhos na funcdo respiratéria, mobilidade, bem-estar e progressdao do
paciente com ELA.

Individuos diagnosticado com ELA participaram do estudo de Marques Braga et al.,
(2018) onde demostrou que o exercicio aerdbico moderado, determinado pelo teste
de exercicio cardiopulmonar (TCPE), visa melhorar o estado funcional do paciente
com ELA e é considerado seguro a esses individuos. O TCPE é um teste realizado a
partir de uma esteira acoplada ao analisador de troca gasosa com um sistema de
ergoespirometria monitorado. Tal resultado obtido pode ser explicado ja que o
exercicio fisico aerdbico possui a caracteristica de utilizar o oxigénio para atender as
demandas de energia durante a sua realizagdo sendo extremamente importante a
esses pacientes, devido aos beneficios para a saude, bem-estar, funcéo
cardiovascular, respiratoria, musculoesquelética, psicolégica e aumento da sobrevida.
O exercicio de intensidade moderada pode ter o efeito de beneficiar o equilibrio de
radical livre e melhorar o metabolismo oxidativo (uma vez que na ELA os neurdnios
motores sao sujeitos a danos oxidativos) da fibra muscular o que gera uma protecao
contra esse estresse e desencadeia a excitabilidade neuronal.

Kitano et al., (2018) elaborou dois grupos para estudar a eficacia dos exercicios
domiciliares (aerdbico, resistido e alongamento) no estégio inicial da ELA, sem a
supervisdo do profissional de fisioterapia. Ao final, foi observado que houve um
aumento significativo tanto na funcao respiratéria, quanto na escala ALSFRS-R em
relacdo a funcdo bulbar, membro e respiracdo. Logo, considera-se apto e seguro a
utilizacéo dos exercicios domiciliares sem a superviséo do fisioterapeuta em pacientes
com ELA no estagio inicial, ja que o autor constatou diminuicédo da deterioracdo motora
e a estabilizacao do declinio funcional.

Corroborando com o autor acima, o ensaio clinico randomizado de Lunetta et al.,
(2016) também trouxe o resultado de diminuicéo significativa na deterioracdo motora
nos pacientes com ELA, além do aumento significativo na escala ALSFRS-R. Esse
estudo teve o objetivo de avaliar o efeito de programas de exercicios estritamente
monitorados em pacientes com ELA, sendo exercicios ativos e aerébicos, com 0 uso
do cicloergométrico, e um treinamento dos cuidadores para a realizacdo de exercicios
domiciliares passivos. O exercicio estritamente monitorado resulta em um declinio da
funcdo global menos significativo na ELA com um efeito protetor promovendo
beneficios fisiolégicos e psicolégicos na fragueza muscular por desuso na ELA,
especialmente antes que ocorra a atrofia muscular significativa. Caso o individuo com
ELA néo esteja ativo, ocorre o descondicionamento (perda de desempenho muscular)
e fraqueza por falta de uso, efeito prejudicial que agrava a doenca, podendo causar a
rigidez muscular, articular, contratura e dores. O exercicio ativo e passivo com 0
cicloergométrico parece nao ser prejudicial e deve ser sugerido aos pacientes com
ELA.

O estudo de Zucchi et al., (2019) concluiu que o exercicio fisico de alta intensidade
(frequéncia de 5 vezes na semana) nao foi superior ao grupo controle nos seguintes
escores: ALSFRS-R, fun¢Bes motoras, fungdes respiratorias, sobrevida, e qualidade
de vida de pacientes com ELA. Porém, o estudo revela um aumento da fadiga no
grupo que realizou exercicios intensivos no segundo ano, uma fadiga de inicio tardio
devido ao excesso de perda muscular ou pela propor¢do maior de pacientes sob esse



13

protocolo, ja os individuos que apenas realizaram os cuidados usuais, a fadiga foi
menos precisa devido a pouca quantidade de pacientes. A pesquisa relata que o
treinamento 2 vezes por semana ndo € inferior, em termos de eficacia, em
comparacdo a 5 vezes na semana para manter uma boa reserva funcional do
paciente, ambos possuem o mesmo efeito benéfico.

Na pesquisa de Van Groenestijn et al., (2019) os autores estudaram a eficacia da um
treinamento de exercicios aerdbicos (AET) associados aos cuidados usuais em
comparacao aos cuidados usuais isolados em pacientes ambulatoriais com ELA. Foi
percebido que o AET preservou a funcéo respiratoria e a qualidade de vida comparado
aos pacientes que desistiram da intervencdo AET, sendo esses pacientes com
caracteristicas de uma progressao lenta da doenca e uma probabilidade de sobrevida
maior, mostrando-se viadvel a esse subgrupo de pacientes com ELA. Esse tipo de
exercicio aumenta a capacidade aerObica em varias doencas musculares,
recomendando a preservacao de um estilo de vida ativo no estagio inicial da ELA.

Os beneficios da técnica de Air Stacking (AS) foram relatados por Sarmento et al.,
(2016) que mostrou um aumento do pico de fluxo de tosse (PFT), capacidade
inspiratoria (Cl) e capacidade vital (CV). A técnica de AS atua na fase inspiratéria
através de insuflacdes profundas, melhorando a relacdo comprimento-tensdo dos
musculos expiratorios e pressao de retracdo pulmonar e da caixa toracica, com
volumes de ar de forma rapida e consecutivas apdés uma inspiracdo maxima e
fechamento da glote, atingindo uma insuflacdo méaxima expandindo o pulméo e
gerando um aumento na PFT a fim de eliminar as secre¢fes. Ja o aumento do Cl e
CV é explicado é devido a técnica atuar no recrutamento alveolar e na diminuicdo do
desenvolvimento de microatelectasias. No geral, pacientes com DNM e fraqueza dos
musculos respiratorios, estdo propensos a morbidades respiratéria podendo ocorrer o
aumento da producdo de muco e tosse ineficaz provocando a obstrucdo de vias
aéreas e mortalidade associada a infec¢des respiratérias agudas.

No estudo de Veldhoen et al., (2022) foi verificado que a utilizacdo da manobra de Air
Stacking e da insuflagcdo—exsuflagdo mecéanica (MI-E) aumentaram a capacidade vital
forcada (CVF) imediatamente e que apds o uso da MI-E, esse aumento persistiu 1
hora apés em paciente com DNM (incluindo individuos com ELA). Esse efeito é
explicado ja que a AS visa a eficicia da tosse aumentando os volumes pulmonares
inspiratérios em pacientes com doencas neuromusculares, auxiliando manualmente a
inspiracdo, aumentando o fluxo expiratorio (recrutamento de musculos expiratorios).
E uma técnica de baixo custo e com disponibilidade. A ineficacia da tosse compromete
principalmente a desobstrucdo das vias aéreas, causa risco de infeccbes e
internagcdes hospitalares. J& a MI-E é utilizado quando a AS ja ndo é eficaz ao
paciente, sendo um recurso mais caro. Este, também ajuda na expiracao, utilizando a
pressao inspiratoria positiva que € rapidamente seguida por uma pressao expiratoria
negativa, essa mudancga de presséo imita as mudancas de fluxos que ocorrem na
tosse, removendo as secre¢cfes bronquicas. Ambos os recursos melhoram a tosse
imediatamente apés o tratamento. O autor sugere possivel explicagdo neuromuscular
para a melhora persistente apds 1 hora, ja que a maioria do grupo MI-E apresentava
atrofia muscular espinhal (AME).

Na pesquisa de Plowman et al., (2019) foi feito treinamento de forca muscular
expiratério (EMST) de intensidade leve a moderada em casa a fim de verificar o
impacto na fungéo pulmonar, degluticdo e tosse em pacientes com ELA no inicio da
doenca, em que o grupo placebo simulou o EMST com a mola interna removida. No
estudo abordado, foram observados efeitos positivos na pressao expiratOria maxima
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(PEMax) e na ingestdo e a manutencédo do PFT e na degluticdo. O pico de fluxo de
tosse se manteve estével e ficou mais fraco em quem néo realizou esse treinamento,
ou seja, foi significativo ja que pacientes com ELA tem dificuldade de gerenciar a
secrecdo e possuem um acumulo de muco nas vias aéreas inferiores. O grupo
controle piorou o quesito degluticdo, mas se manteve preservado para o grupo EMST,
uma vez que houve a ativagdo dos musculos submentoniano, lingual, palatino,
velofaringeo e faringeo a fim de gerar uma pressdo adequada para facilitar o
transporte do bolo alimentar. Logo, é possivel notar que é um programa de
treinamento de forca muscular expiratério simples nao invasivo, domiciliar em que

mantem e melhora a fung&o a curto prazo.

Katzberg et al., (2013) avaliaram o efeito da VNI com presséo positiva em dois niveis
durante o sono em paciente com ELA, com indicacdo por disfuncdo respiratoria e
comprometimento do sono. Assim, foi percebido um aumento na oxigenacao durante
a fase REM do sono, visto que a VNI ajuda a reverter a queda méaxima da saturacao
de oxigénio nesses pacientes. A dessaturacao de oxigénio ocorre mais no sono REM
em pacientes com ELA ja que possuem a atonia de muasculo acessorio.
Consequentemente, o diafragma se torna o Unico musculo respiratério funcional, logo
a utilizacdo da VNI ajuda no aumento da oxigenacao, porém esse estudo ndo trouxe
efeitos significativos no aumento de sobrevida, ao contrario da pesquisa de Bourke et
al., (2006) que em sua pesquisa, avaliou o efeito da VNI na qualidade de vida e
sobrevida na esclerose lateral amiotrofica. Em resumo, notou-se que 0 uso desse
recurso, promoveu beneficios como o aumentou a sobrevida em 7 meses dos
pacientes, promoveu melhora na qualidade de vida, retardou a deterioracdo da funcéo
respiratoria, gerou qualidade de vida em relagdo ao sono, trouxe efeitos positivos nos
parametros gasométrico e sintomas associados a hipercapnia.

Na populacédo total, o uso da VNI apresentou maiores médias de melhoria nos
dominios de salude mental, vitalidade energética e percepcdo geral da saude. No
comprometimento bulbar grave, trouxe diminuicdo da dispneia, isolamento social e
sintomas relacionados ao sono, porém nao houve melhoria na sobrevida. E nos
individuos com a funcdo bulbar normal ou moderada prejudicada, o aumento da
sobrevida foi grande e muito maior do que comparado ao uso do medicamento riluzol
(2-3 meses). Logo, em relacdo aos pacientes com comprometimento respiratorio e a
funcdo bulbar normal ou moderada prejudicada, a VNI proporcionou melhora na
sobrevida e na qualidade de vida.

Os autores Tattersall et al., (2020) realizaram a avaliacéo respiratéria dos pacientes
com ELA e a partir dessas medidas, foram prescritos dispositivos de desobstrucao
das vias aéreas de forma individual. Em virtude disso, foi utilizado o sniff nasal que
avalia a forga muscular inspiratéria, a capacidade vital lenta, sendo realizada por
inspiragdes e expiragdes de forma lenta, o peak flow, capaz de avaliar a forga da tosse
com uma mascara, a escala ALSFRS-R, taxa de infeccdo toracica e o uso de
antibiotico. Observou-se que quando o0s escores dos pacientes indicavam uma
fraqueza muscular respiratéria significativa, os autores fizeram o uso dos dispositivos
de insuflagdo-exsuflagdo mecénica, no qual é caracterizado por ser um recurso nao
invasivo que aplica pressdes positivas e negativas nas vias aéreas e o breathstacking
gue maximiza o volume de ar inalado fazendo o uso de uma bolsa de ressuscitacao
combinada com uma mascara, ambos a fim de desobstruir as vias aéreas e
consequentemente provocar um aumento da tosse. Quando esses dispositivos foram
prescritos, os medidores respiratorios foram registrados. Mas, ao longo de 1 ano
verificou-se que o0s pacientes que receberam o dispositivo de desobstrucéo
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apresentaram meédias respiratorias muito baixas em relacdo a quem nao recebeu,
observado nos valores de peak flow, sniff nasal, capacidade vital lenta e ALSFRS-R
gue mantiveram em declinio, confirmando que medidas respiratérias na ELA
diminuem rapidamente.

Pinto et al., (2012) avaliou dois grupos de pacientes com ELA do sexo masculino que
realizaram um treinamento muscular inspiratorio (IMT) ativo 2 vezes por dia durante 8
meses e 0 grupo controle executou exercicios placebos nos primeiros quatro meses
e depois exercicios ativos no segundo periodo de 4 meses. O exercicio inspiratério
promoveu uma melhora na ventilagdo voluntaria maxima, fluxo expiratério maximo e
pressédo inspiratoria. Exercitar os masculos ventilatérios séo importantes em doencgas
que causam diminuicdo da forca e da resisténcia desses musculos, sendo um
protocolo util e seguro na prevencdo dos sintomas respiratdrios nos estagios iniciais
da ELA, porém o autor sugere que sejam feitos mais estudos com o tema.

A pesquisa de Gongalves et al., (2021) propds a analise dos efeitos da interrupcao
prolongada das rotinas de reabilitacdo em pacientes com ELA. Essa interrupcéo foi
causada devido a pandemia do virus da COVID-19, uma vez que ac¢bes de
distanciamento social, bloqueio temporario e fechamento de instalacdes néo
essenciais, para minimizar os riscos de exposi¢ao principalmente nos pacientes com
ELA, foram aplicadas. Os autores verificaram que houve uma diminui¢cdo progressiva
significativa ndo s6 na escala ALSFRS-R (subdominios bulbar, membros superiores e
inferiores), como também na escala de forma curta de qualidade de vida especifica
para ELA (ALSSQOL-SF), sendo essa um instrumento global de qualidade de vida
para pessoas com essa doenca. Além disso, foi percebido um aumento no escore na
escala de gravidade de fadiga (FSS). Em visto disso, € possivel dizer que rotinas de
reabilitacdo, interrompidas pelo lockdown podem ter acelerado a diminuicdo do
declinio funcional nas habilidades motoras dos pacientes com ELA, trazendo
consequéncias como a diminuicédo da qualidade de vida e 0 aumento da fadiga, sendo
essas por sua vez, consequéncias da falta de treinamento e a progresséao da fraqueza
natural da esclerose lateral amiotrofica. Esse estudo pode ser implicado aos pacientes
gue pensem em abandonar ou interromper as rotinas de reabilitacdo de fisioterapia.

Wendy E Schell et al., (2019) realizaram um estudo a fim de verificar os fatores de
risco que contribuem para quedas em individuos com ELA. Sendo assim, 0s
fisioterapeutas realizaram avaliagbes contendo testes de velocidade de marcha, em
qgue o individuo percorre, no seu ritmo, uma distancia de 20 pés em uma superficie
plana, coletaram o histérico de quedas nos ultimos 3 meses, aplicaram a escada
ALSFRS-R, a escala de equilibrio de Berg (contém 14 itens a fim de prever quedas),
verificaram a forga dos membros inferiores (0s musculos dos membros inferiores
foram avaliados na posicdo de resisténcia a gravidade e depois sem a gravidade, de
acordo com o livro do autor Kendall) e a espasticidade muscular pela Escala de
Ashworth Modificada. Ao final, percebeu-se que a diminuicdo da forgca dos membros
inferiores foi um fator positivo para o nimero de quedas nos sujeitos com ELA.
Certamente, as quedas podem levar a resultados negativos para a saude do paciente,
visto que provoca aumento de gastos, lesbes, internacdes hospitalares, perda de
independéncia, inatividade e até mortalidade. Com isso, 0 autor sugere algumas
intervencdes como o treinamento funcional, retreinamento de equilibrio, educacéo
sobre prevencédo de quedas e a modificagdo do ambiente domiciliar do paciente.

6. CONSIDERACOES FINAIS
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Esta revisao bibliografica apresentou artigos sobre estudos acerca das intervencdes
fisioterapéuticas nos pacientes com esclerose lateral amiotrofica. Dessa forma, é
possivel concluir que primeiramente, cabe-se ao fisioterapeuta a realizacdo de uma
avaliacdo do paciente com ELA, antes de qualquer tipo de intervencdo. Os exercicios
fisicos, exercicios respiratorios, uso da ventilacdo nao invasiva, Air Stacking e
insuflacdo—exsuflagdo mecénica s&o eficazes e de extrema importancia para esses
pacientes ja que promovem o0 aumento da sobrevida, funcionalidade, ventilacdo
pulmonar, oxigenacdo, fungcéo respiratoria, pico de fluxo de tosse, aumento ou
preservacao da qualidade de vida e diminuicdo da deterioragdo motora. Em vista
disso, a interrupgcdo prolongada da fisioterapia, pode agravar 0s sintomas,
contribuindo para o mau prognostico da doenca. Contudo, ainda é escasso estudos
envolvendo essa populagdo, sendo necessério a realizacdo de mais pesquisas de
intervencdes com individuos com ELA.
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