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Ao abordar uma doenca rara, € fundamental apoiar-se em conhecimentos gerados
pela pratica baseada em evidéncias cientificas para que o profissional seja o mais
assertivo possivel na assisténcia aos pacientes. A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA)
esta enquadrada no rol de doencas raras, em que o paciente e sua familia, muitas vezes,
sentem que os profissionais de saldde nao tém informagoes seguras o suficiente para
guiar seu tratamento. Isso se torna mais assustador quando consideramos que a ELA é
uma condicao de salde impactante, generalizada e que pode ter uma progressao rapida,
levando a prejuizos na qualidade de vida e menor sobrevida do individuo.

Em contrapartida, como acessar informacoes e conhecimentos bem respaldados se a
doenca € rara, apresenta variagdes na progressao clinica entre os pacientes e toda equipe
de salde deve estar bem sintonizada?

Diante desse dilema vivenciado pelos pacientes, familiares e profissionais de saude,
surgiu a ideia de um guia para orientar da melhor forma os profissionais de satde que se
deparam com um paciente diagnosticado com ELA em sua pratica. Este guia clinico conta
com uma abordagem multidisciplinar para a ELA, oferecendo conhecimentos baseados
em pratica clinica e evidéncias cientificas.

\Vocé, profissional de satde, faca um bom uso dele!
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NEUROLOGIA E ASPECTOS PSICOLOGICOS
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Neste capitulo, apresentamos uma breve discussao sobre a Esclerose Lateral
Amiotrofica (ELA), abordando seus aspectos epidemioldgicos, a apresentacao clinica e
o diagnostico. Em seguida, discutiremos as opgoes terapéuticas, incluindo o tratamento
especifico e o sintomatico.

Visao Geral da ELA

A ELA é uma doenga neurodegenerativa cuja causa é desconhecida na maioria dos
casos. Ocorre devido auma combinacao de fatores genéticos e ambientais. A apresentacao
clinica é bastante variavel, caracterizando-se por um inicio focal com progressao evolutiva
que envolve outros segmentos do corpo.

Quadro 1 - Descricao da ELA
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Neurodegeneracao progressiva que provoca fraqueza muscular, de inicio focal, incapacidade e
morte

Perda de neur6nios motores

Prevaléncia: 7 a9 por 100.000 nos EUA

Incidéncia: 0,6 a 3 casos 100.000/ano

Maior prevaléncia no sexo masculino

10-15% causa familiar

Pode ocorrer em qualquer idade

Habitualmente, tem inicio por volta de 51 a 66 anos

Fonte:

Longinetti et al. (2019); Masrori et al. (2020).

Quadro 2 - Apresentacao clinica na ELA

Heterogeneidade clinica de inicio

Fraqueza de inicio focal, nao dolorosa e progressiva nos segmentos bulbar, cervical, toracico ou

lombossacral

Inicio & assimétrico, na maioria dos casos

Comprometimento proximal e/ou distal

Comprometimento do neurdnio motor inferior (NMI) e do neurénio motor superior (NMS)

o Alteracoes por envolvimento do NMI: fraqueza muscular, hipotonia, atrofia, arreflexia,
fasciculacoes, caibras.

o Alteracoes por envolvimento do NMS: fraqueza muscular, lentidao do movimento, hiperreflexia,
espasticidade, sinal de Babinski/Hoffmann.

Fonte:

Masrori et al. (2020); Van Es et al. (2017).
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Quadro 3 - Evolucao clinica da ELA

UNIDADE 1

+ Piora motora progressiva
« Comprometimento respiratério e bulbar
 Funcao respiratoria:
o Perda progressiva com padrao restritivo
o Dispneia, ortopneig, sinais de hipoventilacao (cefaleia matinal, sonoléncia diurna)
o Pode ser uma manifestacao inicial
o Risco de broncoaspiracao e pneumonia
+ Funcao bulbar:
Atrofia e fasciculacoes linguais
Paresia da lingua
Disfagia e perda de peso de forma progressiva
Aumento da sialorreia pelo distarbio da degluticao
Afeto pseudobulbar
Riso ou choro imotivados, que podem ocorrer de maneira inapropriada ou desproporcional ao real
estado emocional
Deméncia frontotemporal ou déficit cognitivo/comportamental sem deméncia
Ansiedade / depressao

Fonte: Masrori et al. (2020); Van Es et al. (2017).
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Quadro 4 — Prognostico da ELA

A maioria tem 6bito com 3 - 5 anos do inicio da doenca
Cerca de 30% tem sobrevida superior a 5 anos

» 10-20% tem sobrevida de mais de 10 anos

 Sobrevida além de 20 anos é raro, porém, é possivel.

Fonte: Hobson et al. (2016); Longinetti et al. (2019).

Diagnostico da ELA

O diagnostico é clinico e deve ser realizado o mais precocemente possivel. Até o
momento, nao existe um exame especifico capaz de diagnosticar a doenca. Dessa
forma, o paciente com suspeita de ELA deve ser encaminhado prioritariamente para um
neurologista com experiéncia em doencas do neurdnio motor.

e (Casos novos devem ser submetidos a uma avaliagao clinica e laboratorial
detalhada.

A ELA é um diagnostico de exclusao.

Alguns pacientes podem necessitar de investigacoes adicionais.
Ainvestigacao pode ser repetida, se a avaliacao inicial nao for conclusiva.

Revisar o diagnostico se nao houver evidéncia de progressao ou se o paciente
apresentar quadro atipico.

0 atraso no diagnostico €, em média, de 12 meses.
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Quadro 5 — Quando duvidar do diagnoéstico?

+ Presenca de dor radicular isolada
 Fraqueza proximal ou distal simétrica
+ Rigidez do tipo “roda denteada”
 Perda sensitiva proeminente

« Fasciculacoes isoladas e proeminentes
* Inicio agudo e sem progressao

Fonte: Garg et al. (2017); Kwan et al. (2022).

Quadro 6 - Critérios de Gold Coast

Critérios de Gold Coast (“Gold coast” Shefner JM et al. A proposal for new diagnostic criteria for ALS.

Clin Neurophysiol. 2020 Aug;131(8):1975-1978)

« Comprometimento motor progressivo documentado por historia ou avaliagao clinica repetida,
precedida por fungao motora normal
+
+ Presenca de disfuncao do NMS e NMI em pelo menos 1 segmento do corpo, com:
+ Disfuncao do NMS e NMI observada no mesmo segmento do corpo, se apenas um segmento
estiver envolvido
Ou
+ Disfuncao do NMI em pelo menos duas regides do corpo
+
* Investigacoes excluindo outros processos de doencas
0 envolvimento do NMI é realizado por clinica E/OU eletroneuromiografia (ENMG)
+ O envolvimento do NMS é realizado por clinica
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Evidéncias de envolvimento do NMI:
o Clinica:
Fraqueza e

Atrofia
o Anormalidades na ENMG:

Desnervacao ativa (fibrilagdes e/ou ondas positivas) ou fasciculacoes

+

Sinais cronicos de desnervacao:

PUM (potenciais de unidade motora) com aumento de duragao e/ou aumento da amplitude,

polifasicos e unidades motoras instaveis (nao obrigatorios)

Evidéncias de envolvimento do NMS:

o Hiperreflexia

o Presenca de reflexo em um mdsculo fraco e atrofiado, ou difusao dos reflexos para masculos
adjacentes

o Reflexos patologicos (Babinski, Hoffman, adutor cruzado, succao)

o Espasticidade

o Lentidao dos movimentos: ndo atribuido a fraqueza de origem do NMI ou parkinsonismo

Investigacao complementar para excluir outras doencas: vai depender da apresentacao clinica.
Estudo de conducao nervosa

Eletromiografia de agulha

Ressonancia nuclear magnética e outras imagens

Exames laboratoriais (sangue, urina ou liquor)

Biopsia muscular

Imunoterapia experimental

Fonte: Shefner et al. (2020); VVucic et al. (2021).
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Tratamento Especifico na ELA

Os medicamentos aprovados para o tratamento modificador da ELA apresentam
efeitos terapéuticos modestos na sobrevida e na diminuicao do declinio funcional. A
seguir, descrevemos as terapias que podem reduzir a velocidade de progressao da doenca,
possibilitando maior sobrevida.

UNIDADE 1

RILUZOL

Quadro 7 - Riluzol

UNIDADE 2

Apresentacao Comprimidos com 50 mg

Mecanismo de Inibicao da secregao de glutamato, inativagao de canais de s6dio dependentes de
acao voltagem e interferéncia com processos intracelulares que ocorrem apos a ligacao
do neurotransmissor em receptores excitatorios.
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Dose 01 comprimido, por via oral, de 12 em 12 horas, continuamente, pelo menos uma
hora antes ou duas horas ap6s a refeicao.
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GEEIGESEG T RS Muito comum: nauseas, astenia, elevacao das transaminases (ALT/TGP).
Comuns: taquicardia, cefaleia, tontura, parestesia oral, sonoléncia, diarreia, dor
abdominal, vémito.

Incomuns: anemia, pancreatite, reacao anafilatica, angioedema.

Casos isolados: neutropenia severa, hepatite.

UNIDADE 4

Monitoramento Hemograma, enzimas hepaticas (AST/TGO, ALT/TGP), creatinina, ureia, radiografia
de térax (em caso de sintomas respiratorios como tosse seca e/ou dispneia).
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ol [T TG Insuficiéncia renal ou hepatica; outra doenca grave ou incapacitante, incuravel
ou potencialmente fatal; outras formas de doencas do corno anterior medular;
demeéncia, distrbios visuais, autondémicos, esfincterianos; gravidez ou
amamentacao; ventilagao assistida; hipersensibilidade ao medicamento.

UNIDADE 1

LR G [ EETR Sim, liberado via SUS como farmaco especial de alto custo.

Fonte: adaptado de Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Esclerose Lateral Amiotréfica (2021); SANOFI-A-
VENTIS [2021]; Shoesmith et al. (2020).

EDARAVONA

Quadro 8 - Edaravona

UNIDADE 2

Apresentacao Solucao injetavel com 30 mg / 100 m

| (IE T G EETET Efeito antioxidante e eliminador de radicais livres

Primeiro ciclo: 60 mg, via intravenosa ao longo de 60 minutos, uma vez ao dia, por 14
Dose dias seguidos, com 14 dias de pausa apos.

Ciclos subsequentes: 60 mg, via intravenosa, uma vez ao dia, durante 10 dias em
periodos de 14 dias, seguido por 14 dias de pausa.

| EETGEHEG T SR Constipacdo intestinal, insonia, cefaleia e leucopenia transitoria
Monitoramento Hemograma, enzimas hepaticas (AST/TGO, ALT/TGP), creatinina e ureia.

Contraindicagoes Insuficiéncia renal ou hepatica; gravidez ou amamentacao; ventilacao assistida;
hipersensibilidade ao medicamento. Pode representar risco em pessoas com sindrome
dointervalo QT.

L = e HIB Foi aprovado na Anvisa em 2023 e esta disponivel, mas ndo incorporado ao SUS.

Fonte: adaptado de Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Esclerose Lateral Amiotréfica (2021); Daiichi
Sankyo (2023); Shoesmith et al. (2020).
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TOFERSEN

Quadro 9 - Tofersen

Apresentacao Ampola com 100mg/15mL (6.7mg/mL)

Mecanismo de acao Oligonucleotideo sintético antissentido de RNA, inibidor do gene da
superdxido dismutase 1(SOD1), indicado exclusivamente para adultos com
ELA familiar causada pela mutagao do gene SOD1. Reduz a producao de
neurofilamentos de cadeias leves no LCR.

Administracao intratecal:
Dose de ataque: 100mg a cada 14 dias por 3 dias
Dose de manutencao: 100mg a cada 28 dias

Reacoes adversas Raros e graves: Hipertensao intracraniana e papiledema; mielites e radiculites;
meningite asséptica. Frequentes: Dor nas costas e nas extremidades,
sensacao de cansago, artralgias, aumento de contagem de glébulos brancos
no liquor e dor muscular.

Monitoramento Das reagoes adversas

Contraindicagoes Nao ha

Disponivel no Brasil Nao tem registro na ANVISA. Aprovado pelo FDA.

Fonte: Haberkamp et al. (2024); 1zenberg (2023).
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Tratamento Sintomatico na ELA

As intervencoes sintomaticas e os cuidados de suporte sao primordiais no cuidado da
pessoa com ELA. Os sintomas devem ser tratados a medida que se tornam proeminentes
e incapacitantes, a fim de melhorar a qualidade de vida e manter a autonomia pelo
maximo de tempo possivel. E recomendado que o manejo desses pacientes seja feito de
forma periddica, a cada 3-4 meses, por equipe multidisciplinar (neurologia, clinica médica,
enfermagem, fisioterapia, fonoaudiologia, psicologia, nutricao, odontologia, entre outros,
conforme a necessidade).

Os tratamentos sao escolhidos levando em consideracao as caracteristicas individuais
do paciente e suas comorbidades. O farmaco para determinada queixa sera escolhido de
acordo com os sintomas associados. Por exemplo, um paciente com depressao e sialorreia
pode se beneficiar do uso de antidepressivos triciclicos (amitriptilina ou nortriptilina), que
tém a possibilidade de reduzir a secrecao salivar.

Nao incluimos a opgao de cannabis para tratar sintomas especificos de ELA por falta
de evidéncias na literatura. No entanto, o cannabis, por sua atividade farmacologica
pleiotropica, pode ter beneficios terapéuticos no alivio dos sintomas da ELA (incluindo
insOnia, caibras, espasticidade, sialorreia, dor).

NEUROLOGIA E ASPECTOS PSICOLOGICOS
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Quadro 10 - Opcoes para o tratamento sintomatico na ELA

Sintoma

Sialorreia

Opcoes de
tratamento

Amitriptilina

25 — 75 mg/dia, via
oral

Nortriptilina

10 — 100 mg/dia,
via oral

Butilbrometro de
escopolamina

10 mg 6/6 horas,
via oral

Escopolamina
(adesivo)

1 vez por semana

Atropina 1%
(colirio)

1-2 gotas via
sublingual, 1-3
vezes ao dia

Reacoes adversas

Sedacao, constipagao
intestinal, fadiga,
visao turva, retencao
urinaria, tontura,
hipotensao ortostatica

Contraindicacoes

Glaucoma,
hiperplasia
prostatica benigna,
distarbios da
condugao cardiaca

Toxina botulinica

50 Ul, aplicagao nas
glandulas salivares

Pode infiltrar e
comprometer a
musculatura bulbar

Aspiracoes

Conforme
necessidade

Pequenos traumas em
mucosa oral

Radiacao focal das glandulas salivares

NEUROLOGIA E ASPECTOS PSICOLOGICOS
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Afeto
pseudobulbar
(riso e choro
imotivados)

Nao disponivel no
Brasil.

Dose inicial: 1
capsula tomada por

Comuns: Diarreia;
tonturas, vomitos,
tosse, edema
periférico, astenia,
infeccao urinaria;

Dextrometorfano | . o -
. .. |via oral diariamente | alteracao das .
20mg + quinidina . . S, Gravidez
10mg (Nuedexta) durante 7 dias enzimas hepaticas.
"| Dose de Graves: hepatopatia;

manutencao: ap6s | cardiopatia;

7 dias, 1 capsulaa | trombocitopenia;

cada 12 horas sindrome

serotonérgica

Sertralina 25— 100 mg/dia,

via oral
Fluoxetina 20 - 60 mg/dia, via Disfuncao sexual, . o

oral cefaleia, acatisia, Hipersensibilidade

_ 20 - 60 mg/dia, via | distdrbio do sono, aos componentes

Paroxetina oral ansiedade
Citalopram 20 - 60 mg/dia, via

oral

Desvenlafaxina

50 — 200 mg, & noite,
via oral

\/enlafaxina

75 — 300 mg/dia,
via oral

Distirbio do sono,
constipacao intestinal,
déficit cognitivo
minimo

Hipersensibilidade
aos componentes

NEUROLOGIA E ASPECTOS PSICOLOGICOS
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25 — 75 mg/dia, via

Sedagao, constipacao

Afeto Amitriptilina oral iqtgstinal, fadiga, G.Iaucoma.,
pseudobulbar visao tEJr\/a,. N h|per[?|§5|a .
(iso e choro 50— 150 me/di retencao urinaria, p.ros‘tatllca benigna,
imotivados) Nortriptilina v mMg/dia, | tontura, hipotensdo | distdrbios da
via oral ortostatica, conducdo cardiaca
taquicardia
Sertralina 25 - 100 me/dia,
via oral
Fluoxetina 20 - 60 mg/dia, via | pisfuncao sexual,
oral cefaleia, acatisia, Hipersensibilidade
_ 20 - 60 mg/dia, via | distdrbio do sono, aos componentes
_ Paroxetina ansiedade
Depressao oral
Citalopram 20 - 60 mg/dia, via

oral

Desvenlafaxina

50 — 200 mg, & noite,
via oral

\/enlafaxina

75 — 300 mg/dia,
via oral

Distirbio do sono,
constipacao intestinal,
déficit cognitivo
minimo

Hipersensibilidade
aos componentes
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25 — 75 mg/dia, via

Sedacao, constipagao

Amitriptilina oral intestinal, fadiga, Glaucoma,
visao turva, hiperplasia
_ ) retencao urinaria, prostatica benigna,
Depressao Nortriptilina 50 -150mg/dia,  |tontura, hipotensdo | distarbios da
via oral ortostatica, conducao cardiaca
taquicardia
Psicoterapia
Diazepam 2,5-10mg, 12/12 Depressio
horas, via oral . respiratoria,
. | Cansaco, sonoléncia
Ansiedade a 0,5 - 2,0 mg, anoite, glaucoma,
onazepam viaoral insuficiéncia hepatica
Psicoterapia; praticas integrativas (meditacao, massoterapia)
250 mg, 12/12 Sonolenua,. cefalga, .
; dor abdominal, diarreia, . o
. horas, via oral . o Hipersensibilidade
Levetiracetam P dispepsia, nausea,
(maximo: 1.500 mg/ o . aos componentes
dia) agressividade, anorexia,
_ vertigem, rash
Caibras

Mexiletine

150 mg, 12/12
horas, via oral

Bloqueio
atrioventricular

Alteracao do ritmo
cardiaco, tosse, dor
toracica, tontura,
vertigem, boca seca,
dor abdominal

NEUROLOGIA E ASPECTOS PSICOLOGICOS

©

ST

UNIDADE 1

~N
w
(=]
<
(=]
=
2

UNIDADE &4 UNIDADE 3

UNIDADE 5




Sulfato de
quinina

300 mg, a noite, via
oral

Confusao,
irritabilidade, tontura,
zumbido, anorexia,
trombocitopenia

Historico de
zumbido, neurite
oOptica

Dispepsia, ganho

Caibras ponderal, sonoléncia,
. 300 mg, 8/8 horas, |confusao mental, Hipersensibilidade
Gabapentina : - -
via oral elevacao da pressao aos componentes
arterial, vertigem,
diplopia
Fisioterapia motora
Anorexia, ansiedade,
agitacao, cefaleia,
- 100 — 300 mg/dia, |tontura, palpitacoes, Hipersensibilidade
Modafinil : P L
Fadiga via oral nauseas, diarreia, boca |aos componentes

secq, rash, elevacao de
GGT

Fisioterapia motora
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5 mg, 8/8 horas, via

Sonoléncia, tontura,
tremor, cefaleia,

Hipersensibilidade

Baclofeno oral (maximo: 80 distarbios visuais,
. . - - aos componentes
mg/dia) hipotensao, confusao
mental
Espasticidade =
Depressao
: 5-10 mg/dia, via N respiratoria,
Diazepam Cansaco, sonoléncia
oral glaucoma,
insuficiéncia hepatica
Fisioterapia motora; hidroterapia; exercicios fisicos
- 1g,6/6 horas, via | Nauseas, prurido, Disfungao da medula
Dipirona A P
oral rubor, urticaria 0ssea
750 mg, 6/6 horas, Hepatgtoxmdade, Doenca hepatica
Paracetamol . elevacao das
via oral : grave
transaminases
Historico de Glcera
Dor
600 mg, 8/8 horas, | Tontura, rash, gastrp iuodenal,
Ibuprofeno . P . ._ | insuficiéncia renal,
via oral nauseas, epigastralgia . P
hepatica ou cardiaca
graves
Codeina + 00 mg + 30 mg, !\Iausga, constipacao Hipersensibilidade
6/6 ou &4/4 horas,  |intestinal, boca seca,
paracetamol aos componentes

via oral

tontura, sonoléncia
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Alteracao respiratoria,
tontura, sedacao,
nausea, desorientagao,

Arritmia cardiaca,

Morfina 5 — 10 mg, via oral . . o 3
boca seca, anorexia, insuficiéncia cardiaca
Dor bradicardia, palpitacao,
retencao urinaria
Massagem; calor local; movimentos passivos; mudanca de decibito; uso de cama
hospitalar.
, - Hematoma local,
Infiltracao o
. bradicardia
Capsulite do nervo . -
) - Hipersensibilidade
adesiva/ ombro |supraescapular | 5-10 ml de solucao . PP
. b . A bupivacaina é mais |aos componentes
congelado Ropivacaina a0,5% NP
. - cardiotdxica do que a
Bupivacaina

ropivacaina

Fasciculacoes

Carbamazepina

100 - 200 mg,
12/12 horas, via
oral

Sonoléncia, vertigem,
nausea, aumento do
peso, retencao de
liquido, alteragao de:
GGT, FA, leucopenia,
trombocitopenia,
eosinofiling,
hiponatremia

Disfuncao da medula
6ssea, bloqueio
atrioventricular

Clonazepam

0,5-2,0mg a
noite, via oral

Cansaco, sonoléncia

Depressao
respiratoria,
glaucoma,
insuficiéncia hepatica
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Ranitidina

150 mg, 12/12
horas, via oral

Alergia, nausea,
tontura

Alergia, insuficiéncia
renal grave

Metoclopramida

10 mg, 8/8 horas,
via oral

Sonoléncia, acatisia,
depressao, diarreia,

Historico de
parkinsonismo

Laringoespasmo hipotensao
Lorazepam 1 mg/dia, via oral Depressao
. respiratoria,
. o Cansaco, sonoléncia
Diazepam 5 mg/dia, via oral glaucoma,
insuficiéncia hepatica
Sedacao, constipagao |Glaucoma,
25— 75media v MieStnalfadiga - hiperplasia
Amitriptilina visao turva, retencao | prostatica benigna,
oral o o
urinaria, tontura, distarbios da
hipotensao ortostatica | condugao cardiaca
Insonia o3 5
. 5-10mg, ao Ag¢agao, depr.essao, Insuficiéncia
Zolpidem . . fadiga, amnésia, dor s
deitar, via oral hepatica

abdominal, nausea

\/entilacao nao invasiva

Colchao pneumatico; cama hospitalar
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Constipacao
intestinal

Lactulose

15 — 30 ml/dia, via
oral

Flatuléncia, distensao
abdominal, nauseas,
hiperglicemia, reducao
do potassio sérico

Intolerancia a
lactose, galactose ou
frutose

Supositorio retal
de glicerol

72mg

Enema de glicerol

120 mg/ml, solucao
retal

Colicas intestinais e
diarreia

Obstrucao intestinal,
sangramento retal

Hidratacao

Dieta rica em fibras, frutas e vegetais

Remocdo manual, caso impactacao (fecaloma)

Nausea / vomito

Butilbrometo de
escopolamina

10 mg 6/6 horas,
via oral

Taquicardia, tontura,
boca seca

Glaucoma,
hiperplasia
prostatica benigna,
estenose no trato
gastrointestinal
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Urgéncia urinaria

12,5 — 75 mg/dia,

Sedacao, constipagao
intestinal, fadiga,

Glaucoma,
hiperplasia

Amitriptilina ) visdo turva, retencao | prostatica benigna,
via oral o o
urinaria, tontura, distarbios da
hipotensao ortostatica | condugao cardiaca
Tontura, sonoléncia,
2,5-5mg, 12/12 |boca seca, Glaucoma. obstrucio
Oxibutinina horas ou 8/8 horas, | xeroftalmia, arritmia, ' ¢

via oral

dor precordial, fadiga,
hiperglicemia

intestinal

Evitar cafeina e alcool

Edema nos
membros
inferiores /
Prevencao de
TVP

Fisioterapia motora

Movimentacao passiva

Meias de compressao

Elevacao das pernas

Secrecao
espessa das vias
respiratorias

Carbocisteina

5—-10ml, 8/8 horas,
via oral

Nausea, diarreia,
desconforto gastrico

Ulceras gastricas ou
duodenais

Nebulizagao com solucao salina e
ipratropio 0,25 mg/ml, 40 gotas, 3 - 4

vezes ao dia

Cefaleia, tontura, boca
seca, nauseas

Sensibilidade a
atropina
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Secrecao
espessa das vias
respiratorias

Cloridrato de
propranolol

10mg, 12/12
horas, via oral

Fadiga, bradicardia,
distarbio do sono

Hipotensao, bradicardia
sinusal, sindrome
dond sinusal,

distdrbio da circulacao
arterial periférica,
insuficiéncia cardiaca
descompensada,
histérico deasma
brénquica

Nebulizacao com
solucao salina e
broncodilatador
anticolinérgico
(Brometo de
ipratropio)

4 ml soro fisiologico
+ 40 gts de brometo
de ipratropio, 3
vezes ao dia

Comuns: dor de cabega,
tontura, irritacao na
garganta, tosse, boca
seca, enjoo, alteragoes
nos movimentos e ritmo
intestinais. Incomuns:
Reacoes incomuns:
alergia; glaucoma,
taquicardia, diarreia,
prisao de ventre, vomito.

Alergia a atropina ou
seus derivados (tais
como o brometo de

ipratropio)

Aspiracao da cavidade oral

Exercicios com Ambu

Maquina de tosse
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https://consultaremedios.com.br/doenca/tontura
https://consultaremedios.com.br/doenca/irritacao-na-garganta
https://consultaremedios.com.br/doenca/irritacao-na-garganta
https://consultaremedios.com.br/doenca/tosse
https://consultaremedios.com.br/doenca/boca-seca
https://consultaremedios.com.br/doenca/boca-seca
https://consultaremedios.com.br/doenca/enjoo
https://consultaremedios.com.br/doenca/taquicardia
https://consultaremedios.com.br/doenca/diarreia
https://consultaremedios.com.br/doenca/vomito
https://consultaremedios.com.br/atropina/p

Secrecao
espessa das vias
respiratorias

Umidificar a ventilacdo nao invasiva (VNI)

Reduzir a ingestao de laticinios

Aumentar a ingestao de liquidos (com sucos de abacaxi ou mamao)

Faléncia
respiratoria

Ventilagdo nao invasiva (VNI)

Ambu

Maquina de tosse

0,5 mg, via oral /

Lorazepam GEP
Midazolam 2,5mg, via Depljess’éq
Agitacao subcutanea o respiratoria,
. Cansaco, sonoléncia | glaucoma,
terminal 05-20mg a . PR
C|0nazepam "~ ! ! insuficiéncia
noite, via oral / PEG hepatica
Diazepam 2,5-10mg, 12/12
P horas, via oral / PEG
. . 30 mg, 6/6 horas ou | Nausea, constipacao . I
Dispneia na fase Codeina 4/4 horas, viaoral |intestinal, boca seca, Hipersensibilidade

final de vida

(se dispneia leve)

tontura, sonoléncia

aos componentes
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Dispneia na fase
final de vida

Morfina

5mg, 6/6 horas ou
4/4horas, via oral ou 2
mg, 6/6 horas ou 4/4
horas, via subcutanea
/ endovenosa (se
dispneia moderada ou
intensa)

*Obs — paciente ja
em uso de opioide:
Aumentar a dose em
25% e titular doses. No
€aso de exacerbacoes
da dispneia, doses de
resgate de morfina

de 10 a 15% da dose
total dicria podem

ser realizadas em
intervalos menores

Alteracao
respiratoria, tontura,
sedacao, nausea,
desorientacao,

boca seca, anorexia,
bradicardia,
palpitacao, retencao
urinaria

Arritmia cardiaca,
insuficiéncia cardiaca
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Dispneia na fase
final de vida

Lorazepam

05-10mg 6/6horas,
viaoral

Diazepam

5mg/dia, via oral —
para iniciar Titular

a dose conforme os
sintomas e os efeitos
colaterais, podendo
chegar até 10 mg,
6/6 horas, via oral

Clonazepam

0,25 -2,0mg,
12/12 horas, via
oral

Cansaco, sonoléncia

Depressao
respiratoria,
glaucoma,
insuficiéncia
hepatica

Fisioterapia respiratoria

Psicoterapia, acupuntura, musicoterapia, técnicas de relaxamento, usar um leque ou
outro objeto para abanar o rosto

Fonte: Adaptado de Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Esclerose Lateral Amiotréfica (2021); Hobson et al.
(2016); Shoesmith et al. (2020).
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Outras Terapias de Suporte na ELA

1. Disfagia:
e (aracteriza-se por engasgos ocasionais, inicialmente para liquidos, progredindo
para engasgos mais frequentes, incluindo sdlidos e pastosos.

e Necessita de acompanhamento conjunto com a fonoaudiologia.
e Medidas de cuidado:
o Mudanca na consisténcia dos alimentos.

o Técnicas de alimentacao para minimizar risco de aspiracao (comer lentamente,
manter-se concentrado na comida, fazer exercicios para os labios e lingua,
separar a comida em pequenas porgoes).

e Via alternativa para alimentacgao: gastrostomia, de preferéncia por via endoscopica
(GVE).

o Haevidéncias de que a alimentacao por GVE prolonga a sobrevida.

o Orisco do procedimento aumenta com o declinio da fungao respiratéria (maior
risco CVF < 50%).

o Indicagoes:
= Perda progressiva de peso (> 10% do peso habitual).
= Alimentacao demorada e com fadiga.
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= Tosse durante a alimentacao.
= Dificuldade importante para deglutir medicamentos.

Pacientes que nao aceitam a GVE e que nao tém condi¢oes de alimentacao oral
podem ser alimentados por meio de sonda nasoenteral e hidratagao venosa
paliativa.

2.Comunicacao:
A comunicacao verbal fica prejudicada em quase todos os pacientes com ELA. Na
forma de inicio bulbar, a disartria ocorre precocemente e progride para anartria.

Também é indicado ter o acompanhamento conjunto com a fonoaudiologia.
Estratégias para otimizar a compreensao verbal:

o Reduzir barulho de fundo.

o Ficar de frente para o paciente.

o Falar devagar.

o Amplificadores de voz podem ser Gteis para os pacientes com articulacao boa,
mas uma voz fraca (devido a fraqueza dos misculos respiratorios).

Opcoes para a comunicagao alternativa:

o Linguagem escrita.

o Quadro com alfabeto ou com desenho de situacoes do dia a dia.
o Uso de softwares especializados.
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3. Insuficiéncia respiratoria:

e Muitos pacientes com ELA falecem por complicagdes da insuficiéncia respiratoria.
A fraqueza dos mdsculos da respiracao (intercostais, diafragma, abdominais) é
o problema mais grave durante a evolucao da doenca. Nao ha um tnico teste da
funcao pulmonar que detecte precocemente os sinais de insuficiéncia respiratoria.
Entretanto, os sintomas e sinais sao sutis e facilmente negligenciados se nao
procurados. Clinicamente, o paciente passa a apresentar respiracao mais curta e
dificuldade para tossir.

e Ha evidéncias de que a utilizacao de ventilacdao nao invasiva (VNI) é efetiva para o
tratamento da hipoventilacao, melhora a qualidade de vida e aumenta a sobrevida.
A ventilagao invasiva (traqueostomia) pode prolongar a vida por anos, porém
necessita de mais cuidados.

e Recomendagoes para a avaliacao da funcao respiratoria:

o Vigilancia quanto aos sinais precoces de hipoventilacao.
o Medir Capacidade Vital Forcada (CVF) e as pressoes respiratorias (inspiratoria -
Pl e expiratoria - PE) a cada 3 meses.
o Oximetria noturna e/ou polissonograma podem ser utilizadas também.
e Indicagoes para VNI — qualquer um dos seguintes:
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o SNIP <40 cmH20.
o CVF < 65%.
o CVF deitado < 80% com sintomas ou sinais de insuficiéncia respiratoria.

o Hipercapnia diurna > 45 mm Hg.
o Oximetria noturna alterada (SatO2 < 88% por 5 minutos).
- Disturbio do sono identificado em polissonografia.

UNIDADE 1

o Traqueostomia pode ser considerada em caso de importante disfungao
respiratoria e paresia das cordas vocais. Entretanto, € preciso discutir sobre a
possibilidade de ventilagao invasiva por tempo prolongado.

0 >

A suplementacao com oxigénio nao deve ser empregada de formarotineira
nos pacientes com ELA. Em casos de hipoxemia aguda, o suporte com
VNI deve ser empregado primeiro. Se a hipoxemia persistir apos isso, a
etiologia do quadro precisa ser investigada de forma mais ampla e pode-
se considerar a suplementacao com oxigénio.

N J

Nesse contexto de doenca complexa, com heterogeneidade clinica e fisiopatologica,
é necessario o cuidado multiprofissional, envolvendo profissionais de sadde da atencao
primaria a terciaria. O olhar para o paciente com ELA deve ser integral e abrangente,
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incluindo também o suporte a familia. Nossa maior missao € proporcionar dignidade,
maxima autonomia e a melhor qualidade de vida possivel ao paciente.

Praticas Integrativas e Complementares em Saiide

Explore o uso de terapias complementares e alternativas. O SUS
disponibiliza, na Rede de Atencdao a Saude, em especial na Atencao
Primaria as "“Praticas Integrativas e Complementares (PICS)’, com o
objetivo de aliviar os sintomas e melhorar a qualidade de vida.

A medicina complementar e alternativa (MICA) é caracterizada como um conjunto
de tratamentos nao convencionais utilizados para complementar ou, em alguns casos,
substituir os cuidados padrao baseados em evidéncias. Em algum momento da progressao
da doenca, os pacientes com ELA podem buscar ao menos uma forma de MCA. Isso é
compreensivel dado que a ELA &, entre todas as doencas neurodegenerativas, aquela
que apresenta progressao mais rapida e ainda carece de tratamentos eficazes para
interromper e reverter as deficiéncias causadas por essa doenca devastadora.

Outros fatores incluem a pressao dos familiares e amigos, que frequentemente tém
expectativas elevadas e acreditam que a MCA pode oferecer cura ou alivio da doenca.
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A internet tornou mais facil do que nunca para os pacientes encontrar informagoes
sobre MCA. Por exemplo, uma simples busca no Google sobre os tratamentos para ELA
resulta em 127.000 resultados. Muitas vezes, porém, esses sites oferecem informagoes
superficiais e imprecisas, expondo os pacientes a riscos fisicos, financeiros e psicologicos.

As praticas de MCA englobam uma variedade de abordagens, como dietas especificas,
suplementos nutricionais, vitaminas, cannabis, e diversas modalidades integrativas e
complementares, como Medicina Tradicional Chinesa (incluindo Acupuntura), homeopatia,
uso de plantas medicinais e fitoterapia, meditacao, musicoterapia, quiropraxia, yoga, e
bioenergética.

Vitaminas, suplementos e medicamentos off label

Os pacientes com ELA muitas vezes consideram tratamentos complementares/
alternativos e off label sobre os quais leram na Internet.

e Entre esses tratamentos estao: vitaminas, suplementos e medicamentos off label.
e Muitas dessas substancias ja foram testadas, com estudos que nao confirmaram
sua eficacia. Alguns estudos necessitam de validagao por agéncias reguladoras.

e Abaixo, estao listados alguns suplementos, com mecanismo de acao plausivel,
aparentemente seguro e de eficacia promissora para ELA. Ha necessidade de mais
estudos para determinar os seus beneficios e riscos.

NEUROLOGIA E ASPECTOS PSICOLOGICOS

O

ST

UNIDADE 1

~N
w
(=]
<
(=]
=
2

UNIDADE &4 UNIDADE 3

UNIDADE 5




Quadro 11 - Vitaminas, suplementos e medicamentos off label na ELA

Nome Mecanismo deacao Doserecomendada Eficacia Efeito adverso
L-acetil-carnitina | Reduz o estresse 1g, trés vezes ao dia, | Reduza Raro;
(aminoacido) oxidativo e melhoraa | via oral velocidade de desconforto
funcao mitocondrial progressao da gastrointestinal,
escala funcional odor de peixe
L-serina Blogueia a toxicidade | 15 mg, duas vezes ao | Reduz a Raro;
(aminoacido) do BMAA dia, via oral velocidade de desconforto
progressao da gastrointestinal
escala funcional
Reduz o estresse 2.000 Ul pordia, via | Reduza Bem tolerado;
Vitamina D3 oxidativoea oral velocidade de desconforto

neuroinflamacao;
promove a liberagao
de fatores de
crescimento

progressao da
escala funcional

gastrointestinal
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Nicotinamida
(250mg)/
pterostilbeno
(50mg)

Reduz o estresse
oxidativo e acao
antioxidante

2 comprimidos, via
oral, pela manha

Reduza
velocidade de
progressao da
escala funcional
e melhora a forca
respiratoria

Gastrointestinal;
relato de

dois casos

de hepatite e
depressao

Metilcobalamina
em altas doses

E precursor

da vitamina
B12.Tem acao
antioxidante; anti-
inflamatorio; reduz
a excitotoxicidade
neuronal; reduz a
neurotoxicidade da
homocisteina. Altera
a composicao da
microbiota intestinal

50 mg, duas vezes
por semana, via
intramuscular

Reduza
velocidade de
progressao da
escala funcional
eaumenta a
sobrevida quando
iniciado no
primeiro ano da
doenca

Bem tolerado;
dor e infeccao
no local da
aplicacao

Fonte: Bedlack et al. (2015); Carrera-Julia et al. (2020).
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Cuidados Paliativos

A definicao de Cuidados Paliativos envolve um conjunto coordenado de agdes
destinadas a garantir o cuidado integral a satde de pacientes com enfermidades que nao
respondem a tratamentos curativos. Isso inclui o controle da dor e de outros sintomas,
alem da assisténcia psicoldgica, social e espiritual, tanto em ambiente hospitalar quanto
domiciliar, com o objetivo de preservar a melhor qualidade de vida possivel.

Apesar de a ELA ser uniformemente fatal, ha uma extrema variabilidade no curso da
doenca devido a diferencas significativas na apresentacao inicial, progressao e sobrevida.
O tempo médio de sobrevivéncia geralmente varia de 20 a 48 meses a partir do inicio dos
sintomas, embora 10% dos pacientes sobrevivam por mais de 10 anos.

Quadro 12 - Fatores associados a menor sobrevida

« ELA deinicio bulbar

« Idade de inicio avancada

+ Perda de peso inicia

« Deméncia frontotemporal coexistente

« Tempo curto desde o diagndstico (< 12 meses desde o inicio dos sintomas)

Fonte: Chio et al (2009); Longinetti et al. (2019).
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Quando Indicar o Cuidado Paliativo

Dada a expectativa de vida curta na maioria dos pacientes com ELA, os cuidados
paliativos sao apropriados logo apos o diagnostico, diferentemente do cancer terminal,
onde os cuidados paliativos se concentram no estagio final da doenca. Um exemplo
classico é quando um individuo com cancer terminal, sem resposta aos tratamentos,
recebe a reanimacgao cardiopulmonar e ventilagao mecanica invasiva, que geralmente
sao ineficazes para prevenir a morte por progressao do cancer; portanto, tais medidas
raramente sao uma opcao. Ja os pacientes com ELA tém menos opcoes de tratamento. No
entanto, quando a insuficiéncia respiratoria ameaca a vida, o uso de ventilacao mecanica
invasiva pode aumentar a sobrevida por mais de 10 anos, sem impedir a progressao da
doenca.

As visitas frequentes, incluindo visitas domiciliares, boa anamnese e exame fisico,
busca ativa de sinais e sintomas com o proprio paciente ou seus familiares ajudarao a
equipe de salde a reconhecer o declinio funcional e nutricional dos pacientes e o risco de
piora nos proximos meses.

Plano de Cuidados

Na ELA, o controle dos sintomas e a promocao da qualidade de vida durante todo o
processo da doenca ja sao considerados cuidados paliativos.
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Mantenha linhas de comunicacao abertas em relacao as questoées de fim
de vida, para identificar o momento certo para discutir o planejamento de
cuidados avancados e tomar decisoes e encaminhamentos apropriados
quando necessario.

Os objetivos do tratamento devem ser discutidos com pacientes e familiares e revisados
segundo a evolucio da doenca. A medida que a ELA progride para uma fase terminal, o
objetivo dos cuidados paliativos muda de maximizar para fornecer cuidados paliativos
compassivos, garantindo uma morte digna de acordo com as crencas e preferéncias do
paciente.

Tranquilize o paciente de que ele nao sera abandonado, mesmo que uma cura provavel
nao seja possivel; muitos pacientes com ELA relatam sentir-se abandonados apods
diagnodstico. Encaminhe o paciente para uma equipe de cuidados paliativos.
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Quadro 13 - Abordagem de cuidados paliativos para ELA

* Manejo de sintomas

+ Equipamentos de alta tecnologia

+ Dispositivos de comunicacao

« (adeiras de rodas (ndao motorizadas e motorizadas)

» Sondas de alimentacao

+ Ventilagao nao invasiva

 \/entilagao mecanica invasiva

+ Elaboracao de planos de cuidados e diretivas antecipadas de vontade

« Cuidados de suporte aos familiares e cuidadores no fim da vida e no luto

Fonte: D'Alessandro et al. (2023); Everett et al. (2020); Hilkner et al. (2012); Mitsumoto et al. (2007).

Pratique a tomada de decisao compartilhada, levando em consideracao
explicacoes profissionais, preferéncias pessoais e crengas religiosas ou
culturais.

Em face da caracteristica progressiva da ELA, devem ser feitos esforcos para
identificar e documentar objetivamente as preferéncias de tratamento antes do individuo
desenvolver a perda total da fala e dos movimentos (Diretivas Antecipadas de Vontade -
DAV). Dessa forma, no decorrer do planejamento, & importante antecipar as preferéncias
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do paciente para futuras decisoes especificas, como o momento da colocacao de sonda
para alimentacao, a traqueostomia e a ventilacdo mecanica invasiva. Tais medidas
invasivas tém como objetivo prolongar o tempo de vida do paciente com ELA e nao tratar
a doenca. Uma vez que o paciente esteja considerado apto para essas intervencoes de
suporte a vida, & fundamental identificar o resultado minimo aceitavel pelo paciente. Além
disso, é sabido que muitos pacientes com ELA apresentam comprometimento cognitivo e
deméncia do espectro fronto-temporal. Portanto, & importante identificar tais pacientes
em uma fase precoce, dada a necessidade de cuidados médicos adicionais.

As conversas sobre o fim da vida podem ser fonte de grande ansiedade e desconforto para
0 paciente, seus familiares e os profissionais de satde. Como consequéncia, tais discussoes
muitas vezes sao evitadas ou adiadas. Em muitas situacoes, a equipe de satde acata pedidos
de familiares que nao desejam que o paciente com ELA entre em contato com a perspectiva
de sua finitude. Alguns sinais de alerta sao reconhecidos como indicadores de fase final de
vida - ver quadro.
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Quadro 14 — Oportunidade / momento para iniciar a discussao sobre problemas de
fim de vida em pacientes com ELA

O paciente ou familia pede — ou abre a porta — sobre informagodes e intervencoes
 Angustia ou sofrimento psicolégico, social ou espiritual grave

+ Dor que requer altas dosagens de medicamentos analgésicos

+ Disfagia necessitando de sonda de alimentacao

+ Dispneia ou sintomas de hipoventilagao ou capacidade vital <= 50%

- Perda de funcao em duas regides do corpo (as regides incluem bulbar, bragos e pernas)

Fonte: D'Alessandro et al. (2023); Everett et al. (2020); Hilkner et al. (2012); Mitsumoto et al. (2007).

Os pacientes que optam pela traqueostomia o fazem para prolongar sua vida. Com a
progressao da doenca, podem ficar em um estado de sindrome de encarceramento (/ocked-
in syndrome) e ter dificuldade em expressar o desejo de mudar o plano terapéutico futuro.
Esses pacientes requerem cuidados 24 horas por dia, seja em casa, em hospitais ou em
instituicoes de cuidados de longa duragao, sendo as dltimas muito escassas no Brasil. Esse
nivel de cuidado gera desgastes fisicos e emocionais, além de demandas financeiras sobre
familiares e cuidadores.

E importante, no planejamento dos cuidados, definir claramente com o paciente (DAV),
em que momento o prolongamento da vida ndao € mais aceitavel e a ventilagao mecanica
invasiva deveria ser interrompida. Para muitos, a perda da capacidade de comunicagao
é um endpoint comumente escolhido, portanto, o conhecimento prévio dos desejos
do paciente é necessario. A escolha pela traqueostomia é uma decisao incrivelmente
complexa, que deve ser compartilhada entre paciente, familia e médico.
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Avaliando o Cuidador

"0 apoio ao cuidador por parte da equipe de salide comeca por avaliar
adequadamente suas necessidades”.

E crucial que todo profissional de salde perceba a necessidade de apoio adequado as
pessoas que assumem a funcao de cuidador principal em um contexto de uma doenca
progressivaeincuravel. O cuidador sofreimpactos relacionados aoisolamento psicossocial,
problemas de salde, dificuldades para gerir o trabalho fora de casa, paralisacao de
diversos contextos da vida e mudanca de perspectivas para o futuro, resultando em um
nivel de sobrecarga elevado.

\/arias estratégias devem ser recomendadas aos cuidadores, entre elas:
e tempo para dormir sem a demanda do cuidado com o paciente;
momentos de lazer com familia e amigos;

participacao em suas atividades espirituais;

e tempo parasi;

busca de ajuda nas tarefas domésticas;

identificacao de pessoas de confianga para desabafar;
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e possibilidade de expressar seus sentimentos sobre o paciente com alguém que
passou pela mesma experiéncia;

e discussao sobre seus sentimentos em relagao ao paciente para ter a certeza
de que é habitual ter fortes sentimentos negativos, tais como ansiedade,
preocupacao, tristeza, culpa e raiva.

Diretrizes Antecipadas de Vontade

Faz parte da boa pratica médica discutir com os pacientes sobre preferéncias na fase
final da vida. A Resolucao do Conselho Federal de Medicina 1995/2012 trata da definicao
das DAV, que sao instrucoes escritas preparadas pelo paciente para ajudar a guiar seu
cuidado médico. Sao manifestacdes de vontade que terao efeito quando o paciente nao
conseguir manifestar livre e autonomamente suas vontades e sao aplicadas a situacoes
especificas, como uma doenca terminal ou um dano irreversivel. O documento que
compoe uma DAV inclui o Testamento Vital (documento em que o paciente define os
cuidados, tratamentos e procedimentos médicos que deseja ou nao para si mesmo) e
Mandato Duradouro (o paciente escolhe alguém em quem confia para que essa pessoa
tome decisoes em nome do paciente quando este nao puder fazé-lo).

Ja a partir do diagnostico de doenca, € recomendado falar sobre DAV com o paciente e
familiares. Quanto mais precocemente o paciente entra em contato com as possibilidades
terapéuticas frente a progressao de sua doenca, mais informacoes e clareza ele tera
para tomar suas decisoes. As DAV devem ser revisadas ao longo do tempo e podem ser
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alteradas pelo paciente a qualquer momento enquanto estiver consciente. Mesmo apos
decidir realizar um procedimento invasivo, o paciente tem o direito de manifestar o desejo
de retirar os dispositivos caso se sinta em grande sofrimento.

Comunicacao de Mas Noticias

As relacoes humanas sao a base do trabalho dos profissionais de salude, e, portanto,
esses precisam aprimorar suas habilidades em comunicacdao. Algumas ferramentas,
como o protocolo SPIKES, orientam os profissionais de satde a comunicar mas noticias,
abordando diretrizes basicas, como: postura do profissional (setting);percep¢ao do paciente
(perception); troca de informacao (invitation); conhecimento (knowledge); busca por explorar
e enfatizar as emocgodes (explore emotions); estratégias e sintese (strategy and summary).
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Quadro 15 - Etapas e estratégias de comunicacao no cuidado paliativo - protocolo
SPIKES

-
w
:
Etapas Estrategias a
=
Setting u . . 5
s up Escolha um local tranquilo e reservado, onde haja lugar para sentar-
S |Preparando-se para o
se. Reserve tempo para a conversa.
encontro
. ~N
Descubra o quanto o paciente sabe, o quanto quer ou tolera saber s
Utilize perguntas abertas: <
p Perception 0 que vocé sabe sobre sua doenga? %
Percebendo o paciente 0 que vocé teme sobre sua condicao? Identifique sinais de ansiedade
extrema, sofrimento exacerbado, atente a linguagem nao verbal,
avaliando as condicoes emocionais do paciente " -
o
. . w
Invitation . . . - S =)
| . . Convite ao paciente para troca de informagdes © =
Convidando para o dialogo a =
P - y 9 =]
Com tom de voz suave, porém firme, utilizando vocabulario adequado &
a condicao do outro, explique fatos clinicos e possibilidades a
~ . =
terapéuticas. o
Knowledge ap . w <
K 2 . ~ __|Seja claro, faga pausas para que o paciente possa falar 7] w
Transmitindo as informacgoes | ;. - < o
Valide a compreensao fazendo perguntas curtas . =
Utilize o toque afetivo e a proximidade fisica 3 H
Verbalize compaixao e solidariedade ao sofrimento do outro =
5
w
=

n
w
o
<
=
=
=)
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Permaneca junto do paciente

Emotions . . - .
E - Permita e estimule a expressao de sentimentos
Expressando emocoes . . o . -
Verbalize a disponibilidade para ouvi-lo w
Fale claramente sobre sintomas, possibilidades de tratamento e g
Strategy and Summary prognosticos 5
S |Resumindo e organizando Estabeleca junto com o paciente metas e agoes
estratégias Verbalize disponibilidade para o cuidado e o nao abandono

Deixe claro como e onde encontra-lo, se necessario.
Fonte: D'Alessandro et al. (2023); Everett et al. (2020); Hilkner et al. (2012), Mitsumoto et al. (2007).
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Nos latinos, de uma forma geral, temos uma emotividade que contrasta com os
sentimentos dos europeus e orientais, sendo que cada nagao e cultura apresenta uma
abordagem distinta para um mesmo problema. Em nosso meio, para a tomada de decisao,
predomina a cultura médica paternalista (“Doutor, o senhor decide” e “estou em suas
maos”). Existe um espectro de modelos de decisao baseados na relacao médico-paciente,
em que um extremo constitui o modelo paternalista e o outro o modelo informativo; entre
ambos, existem diversos graus de decisao compartilhada, nos quais médicos, pacientes
ou seus substitutos compartilham informacoes entre si e participam conjuntamente na
tomada de decisdo. E necessario avaliar qual o modelo de decisio adequado para aquele
paciente e sua familia, naquele determinado momento. A boa decisao sera aquela que
combina tratamentos considerados adequados as preferéncias e valores do paciente.

Quadro: exemplo de decisao compartilhada
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Quadro 16 — Exemplo de como falar com o paciente sobre a traqueostomia e a
ventilacao mecanica invasiva

"Eventualmente, vocé pode precisar de mais ajuda com sua respiracao. \/océ poderia considerar
submeter-se a uma traqueostomia e receber ventilacdo mecanica invasiva (VMI). Essa & uma decisdo
que envolvera toda a sua familia e requer uma avaliacao cuidadosa. Com a traqueostomia e a VM|, a
respiracao fica mais facil, o risco de pneumonia por aspiracao torna-se menos provavel e aumenta a
sobrevida, o que pode ser importante para aqueles com metas especificas de tempo. A medida que a sua
doenca progride, vocé pode atingir um estado de encarceramento, tornando a comunicacao impossivel.
Alguns pacientes que conseguem falar antes do procedimento nao sao afetados, mas outros nao podem
falar depois da traqueostomia. E necessaria aspiracio mecanica frequente para remover secrecdes, o que
pode causar desconforto. Muitos pacientes apresentam infecgoes ou sangramentos. Para aqueles que
usam alta pressao nas vias aéreas, podem ocorrer danos nos tecidos da traqueia. Maquinas portateis
estao disponiveis para que os pacientes possam sair de casa. Os custos com cuidados domiciliares e
equipamentos, quando ndo cobertos por planos de salde ou sistema piblico de saldde, sao elevados. O
gerenciamento e a execucao de procedimentos exigem muito dos cuidadores.
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Esta & uma decisao que &€ melhor tomar muito antes de vocé precisar dela repentinamente, para que

sua familia conheca seus desejos. Podemos fornecer muitas informacoes e compartilhar um video para
que vocé tenha uma ideia melhor de como pode ser a experiéncia. Se vocé descobrir que viver com uma
ventilacdo mecanica invasiva nao é aceitavel, vocé tem a oportunidade legal de interrompé-lo (Resolucdo
n° 1.805/2006 do CFM*). Vocé deve ter uma DAV informando-nos sobre as circunstancias em que nao
deseja continuar com a maquina”.

UNIDADE 3

*Resolucdo n° 1.805/2006, que trata de critérios para a pratica da ortotanasia, regulamenta a possibilidade de o
médico limitar ou suspender procedimentos e tratamentos que prolonguem a vida do doente na fase terminal de
enfermidades graves e incuraveis. “Artigo 1°: E permitido ao médico limitar ou suspender procedimentos e trata-
mentos que prolonguem a vida do doente, em fase terminal, de enfermidade grave e incuravel, respeitada a vontade
da pessoa ou de seu representante legal”

Fonte: adaptado de Mitsumoto H et al. (2007)
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Hilkner e Hilkner (2012) apontam que, além de todos os aspectos culturais, diante de
um paciente terminal, frequentemente se observa falta de unanimidade entre os proprios
familiares. Eles carregam medos, culpas e conflitos nao resolvidos com o paciente em
questao, solicitando que tudo seja feito em seu favor como uma forma compensatoria de
seus proprios problemas anteriores com o doente. Dependéncia emocional e questoes
financeiras, como herangas, beneficios que cessarao com a morte e testamentos, fazem
com que familiares, nesse momento dificil, transitem da racionalidade a emotividade
com muita frequéncia e sem consenso. Ainda citando Hilkner e Hilkner (2012), o que
deveria sempre ser ponderado € o julgamento entre a utilizacao dos meios terapéuticos
tecnologicos e os beneficios que podem trazer aos doentes, evitando-se seu uso
indiscriminado pelo simples fato de existirem ou estarem disponiveis.

Locais de Cuidados de Fim De Vida

Nao é uma tarefa facil discutir a natureza fatal da ELA e as decisoes de fim de vida.
Questoes como o local preferido para cuidados avancados e o local de 6bito devem ser
discutidas antecipadamente e de forma aberta. Em um cenario ideal, os individuos que
optam pela traqueostomia, ou mesmo quando realizada sem discussao prévia seguida de
ventilagao mecanica, tém as opgdes de assisténcia domiciliar (“Home Care”) ou internacao
em hospitais de longa permanéncia. E importante lembrar que pacientes com ELA nessa
situacao, diferente de outras doencas terminais, podem sobreviver por muitos anos. Ja
para aqueles que decidem nao realizar medidas invasivas, como a traqueostomia, devem
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receber todos os cuidados paliativos, incluindo manejo de sintomas, em casa ou num
hospital de sua preferéncia. Infelizmente, isso ainda & uma realidade distante no Sistema
Unico de Sadde (SUS).

Pouco se sabe sobre o local onde os pacientes com ELA morrem. Ha evidéncias de
que isso varia entre paises, com alguns falecendo em casa (em paises desenvolvidos
e subdesenvolvidos) e outros em hospitais (em paises em desenvolvimento). Em um
estudo de uma coorte de 87 pacientes com ELA seguidos entre 2008 e 2018 até o dbito,
no estado do Rio Grande do Norte, 57,47% faleceram em hospitais, incluindo unidades
intensivas. Essa escolha pode estar relacionada, entre outros fatores, a falta de uma linha
de cuidado especifica para doencas neurodegenerativas, especialmente ELA, no SUS.

Causa da Morte

A causa mais comum de morte na maioria das pessoas com ELA é a insuficiéncia
respiratoria. O cenario clinico mais frequente & uma deterioracao aguda do estado
respiratorio seguida de morte dentro de um dia ou mais. Algumas pessoas com ELA
temem “sufocar” ou “engasgar” até a morte, o que pode provocar ansiedade e depressao.
E importante informar ao paciente, durante as visitas, que isso & muito incomum, e que
morte costuma ser “tranquila”.

Os sintomas mais comuns experimentados por pacientes com ELA no final da vida
incluem dispneia, ansiedade, dor/desconforto e insonia, que podem ser adequadamente
controlados com opioides e ansioliticos (ver manejo de sintomas). Muitos pacientes optam
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por interromper o uso de ventilagao nao invasiva ou ventilagao mecanica invasiva na fase
final da vida. Outras causas de morte incluem parada cardiaca, doenga coronariana, asfixia
e embolia pulmonar.

Aspectos Cognitivos

e Mais de 50% dos pacientes com esclerose lateral amiotréfica (ELA) apresentam
dificuldades cognitivas indicativas de disfuncao frontotemporal.

e Entre 8% e 14% desses pacientes podem atender aos critérios para deméncia
frontotemporal (DFT).

e 35% apresentam a forma mais branda de envolvimento cognitivo, caracterizada por
disfungao executiva e/ou de linguagem e possiveis déficits na cognicao social.
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Quadro 17 - Apresentacao clinica

ELA - FTSD Cognicao

Esclerose Lateral Amiotrofica — Comportamento

Transtorno do Espectro Fronto- Deficiéncia de linguagem e memoria
temporal Disfuncao executiva

UNIDADE 1

Fluéncia lexical e verbal
Categorizacao verbal

Deterioragao cognitiva do tipo frontal
Prejuizo da linguagem

Disfuncao executiva

ELA com comprometimento cognitivo

UNIDADE 2

Distarbios de comportamento
Mudancas de personalidade
Cognicao social

Irritabilidade

ELA com comprometimento Negativismo
comportamental Egocentrismo

Percepcao emocional
Habilidades sociais
Comunicacao

Apatia
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Apatia

Anosognosia grave
Distrbios comportamentais
Perfil neuropsiquiatrico - DFT
Depressao

UNIDADE 4

ELA com comprometimento cognitivo e
comportamental combinado
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Planejamento

Capacidade de julgamento

Flexibilidade cognitiva

Comportamento perseverativo

ELA - FTSD Falta de controle e percepcao emocional

Disfuncao executiva Reconhecer as emocoes faciais

Perda de empatia e orientacao em situacoes sociais
complexas (gafe)

Explosdes emocionais incontrolaveis

Disfuncao bulbar + disfuncao frontal - riso e choro patologico

UNIDADE 1

UNIDADE 2

Motivagao

Planejamento

Comportamento social

ELA - FTSD Producao de linguagem / fala

Disfuncao executiva com deficiéncia Sugerem deficiéncia do processamento semantico e sintatico
de fala e linguagem Nomeacao

Compreensao

A perda da habilidade de comunicacao é extremamente
impactante
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Aprendizagem verbal
Recuperacdo da memoria recente
Memaéria de longo prazo
Memoéria de reconhecimento
Memoria episodica

ELA - FTSD
Déficit da memoria

UNIDADE 4

Fonte: Abrahams (2023); Hardiman et al. (2017).
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Quadro 18 - Rastreio cognitivo e comportamental na ELA-FTSD

ALS-CBS

Teste de Fluéncia VVerbal

Testes de triagem cognitiva Escala de Apatia

HADS - Avaliacao de Ansiedade e Depressao
Hospitalar

UNIDADE 1

Fonte: Beeldman et al. (2014); Branco et al. (2016)
Quadro 19 — Aspectos emocionais

Sintomas de ansiedade e depressao sao encontrados em torno de 50% dos pacientes
com ELA, com maior ou menor gravidade.

Sentimentos de desesperanca, negacao da doenga, medo de perder autonomia.
Negacao pode funcionar como mecanismo de defesa @ manifestacao da reagao
depressiva.

Nao ha relacao a severidade do estagio da doenca

UNIDADE 2

Adoecimento
psiquico na ELA

Depressao reativa pos diagnostico
Sentimentos de desesperanca
Medo da morte e de morrer
Ideagao suicida reativa

Medo de tornar-se um fardo para familia
Insonia

Irritabilidade

Depressao Falta de atencao e concentracao
Tendéncia ao choro exagerado
Tristeza persistente

Sentimento de inutilidade
Sentimento de urgéncia
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Estratégias terapéuticas

Farmacologia

Incentivar a adesao ao tratamento farmacologico

Terapia

Acolher as angUstias e direcionar junto aos familiares a busca por solucao
Investigar a depressao em todos os estagios da doenca

Incentivar a adesao a propostas terapéuticas ndo farmacolégicas (prescri¢des
(o)o] 1|31 51V45: B terapéuticas da equipe multidisciplinar)

Ressignificacao do sentido da vida

Cultivar a esperanca

Incentivo a langar mao de praticas integrativas (meditacdo, acupuntura, massagens,
etc.)

Incentivar o paciente a realizar atividades de lazer

Estimulo as interagoes sociais — igreja, circulo de amigos, passeios
Autocuidado diario

UNIDADE 1

UNIDADE 2
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Psicologia - 0 psicologo atuara como facilitador na gestao do cuidado, entre o paciente, a familia e
Psicossocial a equipe multidisciplinar
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Logoterapia — abordagem que leva o paciente a explorar a experiéncia imediata da
doenca ou da situagao irreversivel com base na motivacdo humana para a liberdade e
LT GERCH R para o encontro do sentido de vida

Técnicas Terapia do Luto

Mindfulness — conjunto de técnicas que ensinam o paciente a desenvolver atengao
plena no exato momento presente

Fonte: Neary et al. (1998); Strong (2008, 2015); Strong et al. (2009, 2017); Woolley; Hodges (2001).
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A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) € uma condicao neurodegenerativa que afeta os
neurdnios motores, resultando em sintomas como fraqueza muscular, atrofia e problemas
respiratorios (Goutman et al, 2022). No tratamento fisioterapéutico dessa condicao, o
desenvolvimento do plano de tratamento é desafiador devido a varios aspectos, como a
diversidade dos sintomas clinicos, a natureza tnica do prognostico, a rapida progressao
dadoenca e a crenga de que o exercicio pode agravar a fraqueza muscular (Dal-Bello Haas,
2002; Silva et al, 2022;). Assim, neste guia, serao abordadas as evidéncias encontradas
na literatura para orientar a pratica clinica baseada em evidéncias.

Este guia de bolso foi elaborado a partir de um Guideline(Silva et al, 2024) recentemente
desenvolvido, liderado por pesquisadores brasileiros. Esta diretriz oferece recomendacoes
para orientar fisioterapeutas na elaboracao de planos de tratamento para pessoas
com ELA. E essencial que o fisioterapeuta que acompanha uma pessoa com ELA tenha
formacao especializada, com um olhar sensivel e empatico.

Para a elaboracao do guia, foram analisados estudos de intervencao em pessoas
diagnosticadas com ELA, observando os efeitos dessas intervencoes em seis desfechos:
mobilidade, for¢a muscular, dor, fadiga, funcao global e qualidade de vida em diferentes
momentos: inicial, imediato, médio e longo prazo. O estudo abrangeu revisoes
sistematicas, ensaios clinicos randomizados e outros tipos de estudos para avaliar a
eficacia de tecnologias assistivas na ELA.
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Bate papo com o especialista
Mobilidade e amplitude articular

O que posso fazer para melhorar a mobilidade articular do meu paciente?

Alongamentos, atividades aerobicas como caminhada, uso de cicloergbmetro,
massagem e técnicas de relaxamento sao abordagens que gradualmente melhoram a
mobilidade das articulacoes, dependendo da condicao do seu paciente e da regularidade
do tratamento.

Forca muscular

Percebi que a forca muscular dos membros superiores e inferiores do meu paciente
esta diminuindo... O que posso fazer para melhorar a forca? Posso fortalecer todos os
muasculos, inclusive aqueles acometidos pela ELA?

Exercicios de fortalecimento muscular e eletroestimulacao podem ser usados
para ganhar forca. No entanto, é crucial observar a intensidade e a localizacao desses
exercicios. O fortalecimento deve ser focado nos musculos que ainda mantém alguma
forca muscular, ou seja, na musculatura nao afetada pela ELA, pois exercicios resistidos
nos misculos afetados sao contraindicados (Dal-Bello Haas; Florence, 2013)!
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Fonte: Silva; Vilar; Santana, 2021



Que tipo de exercicio aerobico a pessoa com ELA pode fazer?

O exercicio aerobico pode ser realizado! Porém, € importante destacar que, por exemplo,
na caminhada, o paciente deve ter capacidade de deambulagao e nao deve apresentar
dispneia durante pequenos esfor¢os. A caminhada deve ser feita em terreno plano e, caso
necessario, podem ser usados dispositivos auxiliares paraa marcha. E importante lembrar
que calcados adequados devem ser usados para evitar acidentes. Para os pacientes que
nao conseguem deambular com seguranca, o uso do cicloergémetro com os membros
superiores ou inferiores pode ser uma alternativa. Mas cuidado! Esteja atento ao tempo e
a intensidade do exercicio, e sempre sugira pausas para evitar a fadiga.

Dor e desconforto

Percebo que meu paciente sente dor com regularidade. O que posso fazer para deixa-lo
mais confortavel?

Exercicios aerdbicos, alongamentos, técnicas de relaxamento, eletroestimulagao
(TENS, Transcutaneous Electrical Nerve Stimulation, por exemplo!) e massoterapia sao
recursos valiosos para reduzir dores e desconfortos. Cada uma dessas abordagens pode
ser adaptada as necessidades especificas do paciente, e € importante explorar quais
combinacoes funcionam melhor para ele. Para escolher a abordagem mais adequada,
é preciso analisar a origem da dor. Se for uma tensao muscular, posso recorrer ao
relaxamento, TENS e massagem! Se for proveniente de encurtamento, alongamento é a
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solucao sejaele passivo sejade autoalongamento. Seadorja existiaantes do aparecimento
dos sintomas e tem fatores psicoldgicos levando a somatizagao, o exercicio aerobico pode
ser uma alternativa (Chio; Mora; Lauria, 2017).
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Figura 3 - Alongamento de flexores e extensores de punho
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Figura 4 - Alongamento de posteriores de coxa
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Fadiga muscular

A fadiga é uma queixa muito frequente do meu paciente. O que eu posso fazer para
prevenir essa fadiga?

A fadiga & uma preocupagao comum em pacientes, especialmente naqueles com ELA.
Existem varias abordagens que podem ser (teis: massoterapia, exercicios aerdbicos,
alongamentos e eletroestimulacao transcraniana sao opcoes eficazes para prevenir ou
reduzir a fadiga. Aléem disso, técnicas de conservacao de energia, como usar dispositivos
auxiliares e adaptar atividades diarias, como a facilitacao de atividades, podem ser
muito benéficas. Por exemplo, tomar banho sentado e usar utensilios de cozinha e
higiene adaptados podem reduzir o gasto energético. E importante personalizar o
plano de tratamento de acordo com as necessidades individuais do paciente e fornecer
apoio continuo para gerenciar a fadiga, proporcionando assim maior qualidade de vida
(Gruis; Wren; Huggins, 2011). Pausas entre as atividades diarias sao bem validas como
conservagao de energia também.
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Figura 5 - Placa de comunicacao alternativa
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Tecnologia assistiva

Quais tecnologias assistivas posso usar com meu paciente para permitir mais funcio-
nalidade e qualidade de vida?

Podem ser utilizados diferentes recursos, como orteses, dispositivos de auxilio @ marcha e
outras tecnologias. Esses recursos visam aliviar sintomas de desconforto, facilitar arealizacao
de atividades diarias e promover uma maior participacao.

Além disso, as orteses para membros superiores e inferiores podem ser empregadas
para fornecer suporte adicional as articulagdes enfraquecidas, evitar deformidades e
melhorar a performance motora. Por exemplo, orteses de tornozelo podem ajudar a manter
a estabilidade durante a marcha, enquanto orteses de mao podem auxiliar na preensao de
objetos (Gruis; Wren; Huggins, 2011).
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Figura 8 - Ortese AFO: facilitacdo para deambulacio, evitando o pé equino.
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Fisioterapia com um olhar para ELA

Apesar dos esforcos em busca de evidéncias na literatura cientifica, & importante
reconhecer que existem lacunas na informacao disponivel, e nem todos os estudos
encontrados apresentaram a mesma robustez metodologica. Com base nas evidéncias
disponiveis, a implementacao de exercicios terapéuticos, incluindo alongamentos,
massoterapia, exercicios aerobicos e resistidos, & fundamental para melhorar os aspectos
abordados neste guia.

A compreensao dos potenciais efeitos adversos das propostas fisioterapéuticas
ainda nao esta bem estabelecida; por isso, a individualizagao do tratamento, com base
na Classificacao Internacional de Funcionalidade, Incapacidade e Sadde (CIF) (Battistellg;
de Brito, 2002), é ainda mais essencial nessa populacio. E imprescindivel considerar as
diferentes fases da doenca e as necessidades especificas de cada paciente e sua familia,
buscando garantir maior seguranca e eficacia da intervencao. Uma abordagem cuidadosa
e personalizada é recomendada como fundamental para melhorar os resultados e a
qualidade de vida das pessoas com ELA.
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A fisioterapia respiratoria & uma especialidade de suma importancia no
acompanhamento dos portadores de ELA visando prolongar sua vida com um minimo
de conforto respiratorio. Devido ao quadro clinico da doenca, a pessoa com ELA pode
sofrer com cansaco respiratorio (falta de ar), que frequentemente leva a fadiga muscular e
insuficiéncia respiratoria, decorrentes da fraqueza dos muasculos da respiracao (diafragma
e musculatura acessoria). Neste capitulo, abordaremos o manejo respiratério que pode
ser adaptado para individuos com ELA, tanto por meio de exercicios respiratorios que
possam retardar a evolucao da doenca, quanto com a utilizacao de equipamentos para
aumento da sobrevida.

O que acontece com a respiracao na ELA?

Com as informacgodes anteriores, identificamos que a ELA possui varias classificacoes
e apresenta basicamente duas formas iniciais: uma que compromete inicialmente as
funcées dos membros e outra que possui inicio com comprometimento bulbar. Quando a
musculatura bulbar é atingida, normalmente ha um prejuizo da fungao pulmonar na ELA
e, com isso, um pior prognostico. Aqueles com comprometimento apenas espinhal, de
membros, possuem uma maior sobrevida (MND Guideline, 2014).

Mas, por que isso acontece? A nossa mecanica respiratoria trabalha com muasculos
responsaveis pela inspiracao e mdasculos responsaveis pela expiracao. Quando
inspiramos, o diafragma, os musculos intercostais externos e os mudsculos acessorios
(esternocleidocciptomastodideo, escalenos, peitoral menor e serratil anterior) se contraem,
aumentando o volume da caixa toracica e expandindo os pulmaoes. A pressao interna se
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torna menor (pressao negativa) do que a atmosférica (pressao positiva), fazendo com que
0 ar entre em nossos pulmoes. Apos as trocas gasosas, esse ar é eliminado por meio da
expiracao. Quando ocorre de forma passiva, a propria elasticidade dos pulmoes permite
que o ar seja expelido. Porém, quando a expiracgao é forcada, utilizamos as contracoes das
musculaturas abdominais e dos intercostais internos (Sarmento et al, 2018).

Certo! Isso vocés ja devem saber, mas qual a importancia dessa mecanica na ELA? Ai é
que vem o “x" da questao. Os comprometimentos que ocorrem na ELA sao por fraqueza
muscular, e isso engloba os misculos respiratorios. Entao, os desconfortos respiratorios
que ocorrem nNao sao por problemas a niveis alveolares de troca gasosa, mas na mecanica
muscular, principalmente dos misculos envolvidos na INSPIRACAQ. Assim, o paciente com
ELA deve ser avaliado e seu tratamento interpretado como um possivel comprometimento

respiratorio restritivo e nao obstrutivo (Hammer e Newth, 2009; Sarmento et al, 2018).

Quais sao os principais sintomas do comprometimento respiratorio?

O musculo diafragma detém 70% da fun¢ao inspiratoria quando contraido e é inervado pelo
nervo frénico. Quando ocorre a perda da fungao deste nervo devido 2 ELA, existe a fraqueza do
diafragma. O individuo pode sentir dispneia (falta de ar), ortopneia e hipoventilacdo alveolar, o
que acarreta sintomas como letargia e cefaleias matinais. A fraqueza muscular dos masculos
inspiratorios, resulta na atrofia e perda da funcao pulmonar. Ocorre ainda diminuicao da
complacéncia pulmonar, reducao da mobilidade da caixa toracica e diminuicao do tempo de
relaxamento durante o ciclo expiratério (Resqueti et al, 2011). A medida que a coordenacio
da musculatura bulbar diminui, pode surgir dificuldade nos pacientes em articular palavras,
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0 que consequentemente limita a fala e leva a acimulo de saliva nas vias aéreas pelo déficit
de degluticao (Pinto; Swash; Carvalho, 2012). O excesso de saliva acumulada e os engasgos
frequentes podem desencadear processos obstrutivos respiratorios e infecgoes pulmonares
recorrentes, além de pneumonias broncoaspirativas (Andersen et al, 2012; Niedermevyer;
Murn; Choi, 2019).

Figura 1 — Principais sintomas em um individuo com comprometimento respiratorio na ELA.
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Fonte: autoria propria.
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Quais sao os principais sinais do comprometimento respiratorio?

Podemos observar os sinais por meio das consequéncias que 0s sintomas causam
no corpo. A hipoventilacao e a reducao do tempo do ciclo expiratorio podem ser vistas
por um aumento da frequéncia respiratoria e uma respiracao mais superficial. A fraqueza
da musculatura expiratéria e a dificuldade de fechamento da glote resultam em uma
tosse ineficaz. Como consequéncia, a musculatura acessoria da respiracao torna-se
mais requisitada como forma de compensar a fraqueza do diafragma, e essa atrofia
dos musculos inspiratorios desfavorece o fungar (inspiragdes nasais), além de reduzir a
expansibilidade toracica (Andersen et al, 2012).
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Figura 2 — Principais sinais de comprometimento respiratorio observados na ELA.
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Como o fisioterapeuta pode avaliar a funcao pulmonar na ELA e diagnos-
ticar alguma disfuncao respiratoria?

Devido a ELA ser uma doenca rara, com rapida perda das fun¢des e com poucos
recursos de tratamento curativo, o profissional fisioterapeuta deve avaliar as fungoes
respiratorias e monitora-las a cada trés meses, em média. Isso & de suma importancia
para adequar as condutas conforme as necessidades individuais, conhecendo os sinais
e sintomas presentes sugestivos de insuficiéncia respiratoria e acompanhando a taxa
de progressao da doenca. O tratamento é sintomatico, visando melhorar a qualidade de
vida dos pacientes e auxiliar no conhecimento e treinamento dos cuidadores, de extrema
importancia no tratamento da pessoa com ELA (Andersen et al, 2012; Miller et al, 2009;
NICE Guideline, 2016).

Alguns testes podem ser realizados para avaliar as capacidades e volumes pulmonares,
bem como a forca dos musculos respiratorios e a oxigenagao sanguinea. Sao eles:
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Polissonografia
noturna ou

oximetria noturna
no caso de suspeita
de distirbios
respiratorios

Fonte: autoria propria.
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Vale salientar que existem algumas dificuldades/limitacdes que podem prejudicar as
medicoes. Pacientes com perda avancada de forca dos musculos faciais tém dificuldade
em manter os labios fechados e selados no bocal de teste durante os exames. Utilizando
a mascara facial pode haver diferencas na captacao. Alguns possuem perdas cognitivas
devido ao comprometimento frontoparietal e nao conseguem executar os comandos.
Outros, com comprometimento bulbar, apresentam dificuldades no fechamento da glote
volitiva e, com isso, as medidas precisas dos testes podem estar alteradas (Hardiman,
2011). Outras complicagdes que podem existir nas avaliagdes sao as doencas pregressas
e comorbidades que podem influenciar nos resultados. Um exemplo comum é a Doenga
Pulmonar Obstrutiva Crénica (DPOC) em pacientes que eram ou sao fumantes. Assim, é
importante entender que, além das complicagoes pulmonares restritivas da ELA, alguns
pacientes podem apresentar complicacoes obstrutivas associadas, necessitando nao
apenas de ajuda mecanica para ventilagao, mas também de suporte para oxigenagao
(Miller et al, 2009; NICE Guideline, 2016; Noah et al, 2018).

Vamos saber um pouco sobre a espirometria e a sua importancia na ELA?

A espirometria & um teste normalmente utilizado na pratica clinica para diagnostico. Por
meio dele, sao coletados valores absolutos e relativos de capacidades, fluxos e volumes
pulmonares, tendo como referéncias valores preditos, de acordo com sexo, idade, peso
e altura. Para brasileiros adultos, utilizamos como referéncia os valores de Pereira et al,
2007, e sao normalmente adotadas as recomendacoes da American Thoracic Society e
European Respiratory Society para a execucao do teste (Miller et al, 2005).
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Detodos os parametros medidos na espirometria, o maisimportante éa capacidade vital
(CV), que pode ser forcada (CVF) ou uma expiracao lenta (CVL) (Soriani e Desnuelle, 2017).
Esse parametro nos permite monitorar, juntamente com outros sintomas, a presenca de
insuficiéncia respiratoria (IR) no paciente com ELA, juntamente com a avaliacao da forca
dos misculos respiratérios, o que aumenta a sensibilidade do diagnéstico de IR (Park et
al, 2016). Quando a CVF encontra-se abaixo de 50% do predito, & necessario o uso de
ventilacao mecanica para auxiliar na respiracao, pois ja se encontra instalada uma IR. O
monitoramento regular nos ajuda a introduzir de forma precoce a ventilacao mecanica
nao invasiva (VNI), aumentando a sobrevida, quando o paciente ja possui valores de CVF
menores que 77%do predito (Jackson etal, 2001). Veremos mais adiante os detalhamentos
sobre esse tema.

Vocé conhece os testes para avaliar a forca dos misculos respiratérios e como aplica-
mos na ELA?

Asmedidas de pressoesrespiratorias maximas nos auxiliamnaavaliacao einterpretagao
da forca da musculatura respiratéria envolvida (Gregory, 2007; Morgan et al, 2004). E a
partir da Pressao inspiratoria maxima (PImax) e da Pressao Inspiratoria Nasal ao Fungar
(SNIP) que podemos verificar a forca dos misculos inspiratérios e compara-la ao valor
predito da populacao saudavel. Temos na PImax uma variavel que detecta a fraqueza
muscular precocemente. Porém, na ELA, suaavaliacao durante a coleta pode ser dificultada
em pacientes com ELA bulbar devido a possiveis incapacidades de selamento entre os
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labios, o que favorece escapes de ar. Sabe-se que uma PImax inferior a 60 cmH20 sugere
fraqueza muscular inspiratoria significativa e se correlaciona com a sintomatologia do
paciente (Gregory, 2007; Hardiman, 2011).

Como uma alternativa mais facil na pratica clinica e confortavel, a manobra de
avaliacao do fungar por meio do teste SNIP é utilizada em individuos com ELA. Ele tem
uma correlagao forte com medidas de forca transdiafragmatica e também é reprodutivel
em estagios avancados da doenca (Gregory, 2007), importante para determinacao do
prognostico (Soriani; Desnuelle, 2017). Valores de SNIP menores que 40% do previsto sao
indicativos de hipoxemia noturna e mortalidade (Gregory, 2007; Hardiman, 2011; Morgan
et al, 2004).

Além disso, os musculos expiratorios sao avaliados pela Pressao Expiratoria Maxima
(PEmax), masculos considerados fundamentais para a capacidade de tossir e expectorar
secrecoes pulmonares (Bello-Haas, 2018; Soriani; Desnuelle, 2017). Valores de PEmax
inferiores a 60 cmH, 0 podem indicar dificuldades na capacidade de tossir em pacientes com
doenca neuromuscular (Wijdicks et al, 2017).

Entao, para que serve o Pico de fluxo de tosse?

Antes de explicarmos, precisamos entender como e paraque serve atosse. O ato de tossir
ocorre conforme a mecanica respiratoria explicada anteriormente. E uma agao de expelir
0 ar com alto fluxo por meio de um movimento coordenado e sincronico toracoabdominal
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entre os muasculos inspiratorios e expiratorios apds uma expiragao rapida. Quando existe
fraqueza desses muasculos, ocorre uma assincronia e a tosse se tornaineficaz devido auma
diminuicao no volume operacional necessario para uma tosse efetiva. Assim, os individuos
com ELA perdem volume pulmonar ao longo do tempo e apresentam ineficacia da tosse,
0 que interfere no avan¢o da doenca com acimulo de secrecoes e, consequentemente,
aumento no nimero de intercorréncias (Sarmento et al, 2017).

Com a progressao da doencga, os valores do pico de fluxo de tosse (PFT) se reduzem
progressivamente. \alores superiores a 270 L/min sao considerados funcionais, enquanto
menores que 160 L/min podem ser interpretados como tosse ineficaz (ATS/ERS, 2002).
Esse conhecimento nos permite realizar técnicas importantes para o manejo de secre¢oes
e assisténcia a tosse.

E quanto aos outros testes como oximetria noturna e gasometria arterial?

A oximetria noturna de pulso & um teste de monitoramento nao invasivo que pode
ser realizado com um equipamento que registra os valores de saturacao periférica de
oxigénio (Sp02) durante o sono. A alteragao da Sp02 resulta em hipoventilacao, e esse
teste pode identificar a insuficiéncia respiratoria precocemente, assim como a Plmax
(Kelly etal, 2022). A gasometria arterial também é interessante para observar a existéncia
da hipoventilacao (Soriani; Desnuelle, 2017), porém, se trata de um exame invasivo por
coleta de sangue arterial que deve ser feito por médico ou enfermeiro. Ainda, o exame
de polissonografia noturna pode detectar as alteracoes ventilatorias durante o sono,
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incluindo a dessaturacao, e pode auxiliar no manejo da ventilacao nao invasiva do paciente
(Soriani; Desnuelle, 2017).

Quais condutas na fisioterapia respiratoria podemos realizar no paciente
com ELA?

Como ja mencionado, o tratamento da ELA ainda é apenas sintomatico. A fisioterapia
respiratoria busca proporcionar conforto ao individuo, evitando sensagoes de faltade ar e
cansaco respiratorio. Isso € alcancado com o auxilio da eliminacao das secrecdes a partir
da tosse assistida manual ou mecanicamente e na manutencao dos volumes pulmonares
e da musculatura respiratoria. Esses cuidados resultam em melhora na qualidade de vida,
aumento da sobrevida e reducao do declinio funcional de forma acelerada.

Pode ser feito algum exercicio?

Quando se fala em exercicio, € importante lembrar que a pessoa que tem ELA apresenta
efeitos deletérios na inervacao muscular e nas fibras musculares. Atividades fisicas,
qguando realizadas de forma intensa, podem acelerar esses efeitos, o que nao é desejavel.

Alguns estudos relatam sobre o treinamento muscular inspiratério (TMI), porém nao
existe um consenso significativo de que esse tipo de exercicio seja eficiente para todos
os pacientes com ELA. Alguns ensaios clinicos mostraram o fortalecimento dos musculos
inspiratorios por meio do TMI, observando um aumento na PlImax de 30-60% apods
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treinamentos de 8 semanas (Vicente-Campos et al, 2022). Outro fator é que, o tempo
de sobrevida pode ser levemente prolongado (Cheah et al, 2009; Pinto; Swash; Carvalho,
2012). Um programa simples de treinamento muscular expiratério (TME), ndao invasivo,
e mesmo sendo domiciliar, pode ajudar na funcao respiratéria e bulbar (Plowman et al,
2019).

Como podemos ajudar na tosse de pessoas com ELA?

Tanto os pacientes como seus cuidadores devem aprender técnicas especificas para
auxiliar na expectoracao dessa secrecao através de uma tosse assistida. Esse inicio deve
ser verificado através de sinais como a dificuldade em expectorar devido a tosse ineficaz
que pode ser detectada quando os valores do pico de fluxo de tosse (PFT) sao inferiores a
160 L/min, como explicado anteriormente, bem como através de sinais clinicos.

Uma das técnicas de assisténcia a tosse € o empilhamento de ar que procura aumentar
a capacidade de enchimento maximo dos pulmoes, melhorar a for¢a da tosse e prevenir
“microcolapsos” de areas pulmonares. A técnica consiste em realizar uma respiracao
profunda e maxima e, em seguida, o fechamento da glote, repetindo sucessivas vezes,
até atingir a capacidade maxima de insuflagao, com consequente tosse ao final. Para sua
realizacao, conecta-se o insuflador manual (AMBU®) a uma mascara (oronasal ou bucal),
que permite realizar sucessivas insuflacoes de ar, mantendo o ar retido nos pulmaes a
cada insuflacao com o fechamento da glote pelo paciente até a sua capacidade maxima, o
queira produzir a tosse. Pode ser feita pelo proprio paciente ou com auxilio de um cuidador.
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0O empilhamento de ar deve ser realizado diariamente, no minimo trés vezes ao dia, com
dez repeticOes a cada vez, ou sempre que necessario, isto &, quando houver presenca de
secrecao pulmonar (Sarmento et al, 2017; Senent et al, 2011).

Recomenda-se que a manobra deva ser realizada com pelo menos 45° de elevacdao
do torax. A interface utilizada deve proporcionar conforto ao paciente. Para aqueles com
comprometimento bulbar, recomenda-se o uso de uma mascara facial. Paraambos, o volume
inspirado adicionado ao volume aplicado pelo AMBU® deve atingir a capacidade maxima de
inspiragao. Volumes consecutivos devem ser empilhados até que o volume maximo possa
ser mantido com a glote fechada. Os pacientes nao devem expelir o ar durante a técnica,
devendo manter a quantidade de ar nos pulmoes. Pacientes com comprometimento bulbar
recebem insuflacdes de forma passiva, com as valvulas de expiragao e de seguranga do
AMBU® seladas. Realize pelo menos duas sessoes da técnica por dia, pela manha e a noite.
Utilize de 2 a 3 ciclos por sessao, empilhando 3 a 5 respiragoes por ciclo apds uma inspiracao
profunda e fechando a glote ou ajustando a valvula unidirecional.

Outra forma que pode ser utilizada no manejo de secrecoes, principalmente para os
pacientes com dificuldade de fechamento da glote, é a insuflagao-exsuflacao mecanica
(MI-E). Através de um equipamento especifico, ocorre uma insuflagao gradativamente
dos pulmoes, seguida por uma mudanca imediata e abrupta para pressao negativa. Isso
produz uma expiracao rapida, que simula uma tosse e, portanto, move as secrecoes
pulmonares. A MI-E deve ser configurada com tempo de inspiragao e expiracao e pressao
de insuflagao-exsuflacao individualizada para o conforto e tolerancia de cada paciente,
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variando com pressoes de insuflacao entre +30 e +60 cmH,0 e pressoes de exsuflacao
entre -30 e -60 cmH,0 (Rafiqg et al, 2015).

Recomenda-se que realize de 4 a 6 ciclos de insuflacao e exsuflacao diariamente. Cada
ciclo geralmente consistindo de cinco insuflagdes-exsuflacées, com uma pausa de 1a 3
minutos entre os ciclos para evitar hiperventilacio. E importante manter uma pressio
entre +30 e +60 cmH20 para insuflacao e entre -30 e -60 cmH20 para exsuflacao.

Quando iniciar o suporte ventilatorio em pacientes com ELA?

A ventilacao mecanica nao invasiva (VNI) &€ um tratamento eficaz e estabelecido a
longo prazo para pacientes com ELA. Utiliza mascara facial ou nasal, com ventilador ciclado
a volume ou com pressao limitada de dois niveis que fornece pressao positiva intermitente
para apoiar a ventilacao (Hardiman, 2011).

A insuficiéncia respiratoria se desenvolve lentamente e leva ao aumento da
pressao parcial de didxido de carbono (pCO2) no sangue, geralmente primeiro a noite
durante o sono, depois durante o dia também. A hipercapnia pode causar distarbios do
sono, fadiga diurna, comprometimento cognitivo e depressao, dispneia e ortopneia. O uso
da Ventilagao Mecanica Nao Invasiva (VNI) compensa a fraqueza do diafragma e alivia os
sintomas de hipercapnia (Dorst; Ludolph, 2019). A implementacao da VNI antes mesmo
do surgimento dos sintomas respiratorios tem o efeito benéfico de retardar a progressao
da fraqueza respiratoria, reduzindo a carga sobre os musculos respiratorios, entre outros
fatores, e, assim, prolongando a expectativa de vida (Bourke et al, 2006).
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Recomendacoes para o uso da VNI (Bourke et al, 2006; Jackson et al, 2001; Shoesmith
et al, 2020):

uso de interface nasal ou oronasal em uso diurno/noturno, ou peca bucal
(mouthpiece) em uso diurno;

sintomatologia da insuficiéncia respiratoria instalada;

CVF sentado ou supino menor do que 77% do predito, associado a sinais de
insuficiéncia respiratoria. Iniciar a VNI com CVF prevista <80% também pode
melhorar a sobrevida;

% CVF menor do que 50% do predito (neste caso, o uso da VNI ja teria o seu inicio
tardio);

oximetria noturna anormal (Sp0, <88% por pelo menos 5 minutos continuos) ou
distarbios respiratorios do sono sintomatico;

Plmax menor do que 60cmH,0;
SNIP menor do que 40 cmH_0;

hipercapnia diurna (pCO, maior do que 45mmHg) na gasometria durante respiracao
espontanea ap0s repouso na posicao sentada por pelo menos 15 minutos.
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O que é e para que serve a traqueostomia?

A traqueostomia pode aumentar a sobrevida em muitos meses e também melhorar
a qualidade de vida. Para os pacientes com dificuldade respiratéria envolvendo as vias
aéreas superiores (boca e nariz), & necessario realizar a abertura cirargica de um orificio
no pescoco (traqueia) para melhorar a passagem de ar. Por meio desse orificio, & colocada
uma canula, que permite uma melhor respiragao e auxilia na eliminacao de secrecao.

Para pacientes traqueostomizados que estao em domicilio, a canula a ser usada
deve ter balao (cuff) de alto volume e baixa pressao para prevenir broncoaspiracao e,
obrigatoriamente, uma canula interna removivel, que facilita a higienizacao e evita o
fechamento da via aérea por ressecamento de secre¢ao (“rolhas”). Durante o banho,
é preciso ter cuidado para nao entrar agua pela traqueostomia. Para o paciente
traqueostomizado, a ventilacdo mecanica usada é considerada do tipo invasiva (VMI),
classificada como suporte de vida, sendo assim, o ventilador também deve ser um de
suporte a vida e nao mais o BIPAP.

O que fazer quando estiver com “falta de ar”? Precisa de oxigénio?

Quando uma pessoa com ELA esta com a saturacao de oxigénio baixa (menor do que
90% Sp0,), ela nao precisa de oxigénio, mas sim de ventilagao nao invasiva. Por isso, é
importante ter um oximetro de dedo em domicilio, realizar o monitoramento e acionar
0 Servico de Atendimento Movel de Urgéncia (SAMU — 192) no caso de permanéncia da
dessaturacao.
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Conclusao

As alteragoes funcionais do sistema respiratorio provocadas pela ELA podem levar a
insuficiéncia respiratoria, a principal causa de morte desses individuos. O monitoramento
da funcao pulmonar por meio de testes de funcao pulmonar deve ser realizado para
adequacao das melhores condutas respiratorias, amenizando os sintomas, aumentando
a sobrevida e proporcionando uma melhor qualidade de vida.

Ter conhecimento sobre a mecanica respiratoria na ELA & importante para a
compreensao da necessidade de ventilacao em todas as etapas evolutivas na doenca,
incluindo a implantagao precoce da VNI, visando a adequacgao/adaptacao do aparelho a
pessoa e o seu conforto respiratorio.

Fisioterapia Respiratoria

ST

UNIDADE 1

~N
w
(=]
<
(=]
=
2

UNIDADE &4 UNIDADE 3

UNIDADE 5




Referéncias

AMERICAN THORACIC SOCIETY/EUROPEAN RESPIRATORY SOCIETY. ATS/ERS
Statement on respiratory Muscle Testing. Am. J. Respir. Crit. Care Med., [s. /], v. 166,
n. 4, p. 518-624, 2002. Disponivel em: https:/pubmed.ncbi.nim.nih.gov/12186831/.
Acesso em: 17 jul. 2024.

ANDERSEN, P. M. et al. EFNS guidelines on the Clinical Management of Amyotrophic
Lateral Sclerosis (MALS) — revised report of an EFNS task force. European Journal of

Neurology, [s. /], v. 19, p. 360-375, 2012. Disponivel em: https:/pubmed.ncbi.nim.nih.

gov/21914052/#full-view-affiliation-1. Acesso em: 16 jul. 2024.

BELLO-HAAS, V. D. Physical therapy for individuals with amyotrophic lateral sclerosis:
current insights. Degener Neurol Neuromuscul Dis, [s. /], v. 16, n. 8, p. 45-54, 2018.
Disponivel em: https:/pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/30890895/. Acesso em: 16 jul. 2024.

BOURKE, S. C. et al. Effects of non-invasive ventilation on survival and quality of life
in patients with amyotrophic lateral sclerosis: a randomised controlled trial. Lancet

Neurol., [s. /], v. 5, n. 2, p. 140-147, 2006. Disponivel em: https:/pubmed.ncbi.nim.nih.

gov/16426990/. Acesso em: 17 jul. 2024.

Fisioterapia Respiratoria

ST

UNIDADE 1

~N
w
(=]
<
(=]
=
2

UNIDADE &4 UNIDADE 3

UNIDADE 5



https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/12186831/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/30890895/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/16426990/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/16426990/

CHEAH, B. C. et al. INSPIRATIonAL--INSPIRAtory muscle training in amyotrophic lateral
sclerosis. Amyotroph Lateral Scler, [s. /], v. 10, n. 5-6, p. 384-392, 2009. Disponivel
em: https:/pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/19922129/. Acesso em: 17 jul. 2024.

DORST, J.; LUDOLPH A. C. Non-invasive ventilation in amyotrophic lateral sclerosis.
Therapeutic Advances in Neurological Disorders, [s. /], v. 12, 2019. Disponivel em:
https:/pubmed.ncbi.nim.nih.gov/31258624/. Acesso em: 17 jul. 2024.

GREGORY, S. A. Evaluation and management of respiratory muscle disfunction in
ALS. NeuroRehabilitation, [s. /], v. 22, n. 6, p. 435-443, 2007. Disponivel em: https:/
pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/18198429/. Acesso em: 16 jul. 2024.

HAMMER, J.; NEWTH, C. J. Assessment of thoraco-abdominal asynchrony. Pediatr.
Respir. Rev., [s. /], v. 10, n. 2, p. 75-80, 2009. Disponivel em: https:/pubmed.ncbi.nim.
nih.gov/19410206/. Acesso em: 16 jul. 2024.

HARDIMAN, O. Management of respiratory symptoms in ALS. J. Neurol, [s. /], v. 258, p.

359-365, 2011. Disponivel em: https:/pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/21082322/. Acesso
em: 16 jul. 2024.

JACKSON, C. E. et al. A preliminary evaluation of a prospective study of pulmonary
function studies and symptoms of hypoventilation in ALS/MND patients. ) Neurol
Sci., [s. /1], v. 191, n. 1-2, p. 75-78, 2001. Disponivel em: https:/pubmed.ncbi.nIm.nih.
gov/11676995/. Acesso em: 16 jul. 2024.

Fisioterapia Respiratoria

ST

UNIDADE 1

~N
w
(=]
<
(=]
=
2

UNIDADE &4 UNIDADE 3

UNIDADE 5



https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/19922129/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/31258624/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/18198429/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/18198429/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/19410206/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/19410206/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/21082322/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/11676995/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/11676995/

JACOBS, T. L. et al. Trial of early noninvasive ventilation for ALS: A pilot placebo-
controlled study. Neurology, [s. /], v. 87, n. 18, p. 1.878-1.883, 2016. Disponivel em:
https:/pubmed.ncbi.nim.nih.gov/27581221/. Acesso em: 17 jul. 2024.

KELLY, C. R. et al. Comparative Performance of Different Respiratory Test Parameters
for Detection of Early Respiratory Insufficiency in Patients With ALS. Neurology,
[s.1],v.99, n. 7, p. 743-750, 2022. Disponivel em: https:/pubmed.ncbi.nlm.nih.
gov/35584920/. Acesso em: 17 jul. 2024.

MILLER, M. R. et al. Standardisation of spirometry. The European respiratory journal:
official journal of the European Society for Clinical Respiratory Physiology, [s.

1], v. 26, n. 2, p. 319-338, 2005. Disponivel em: https:/pubmed.ncbi.nim.nih.
gov/16055882/. Acesso em: 16 jul. 2024.

MILLER, R. G. et al. Practice parameter update: the care of the patient with amyotrophic

lateral sclerosis: drug, nutritional, and respiratory therapies (an evidence-based review):

report of the Quality Standards Subcommittee of the American Academy of Neurology.

Neurology, [s. /], v. 73, n. 15, p. 1.218-1.226, 2009. Disponivel em: https:/pubmed.ncbi.

nlm.nih.gov/19822872/. Acesso em: 16 jul. 2024.

MND GUIDELINE DEVELOPMENT GROUP. Guidelines for the physiotherapy management of
motor neuron disease (MND). Dublin: Irish Hospice Foundation, 2014.

Fisioterapia Respiratoria

ST

UNIDADE 1

~N
w
(=]
<
(=]
=
2

UNIDADE &4 UNIDADE 3

UNIDADE 5



https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/27581221/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/35584920/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/35584920/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/19822872/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/19822872/

ST

MORGAN, R. K.; MCNALLY, S.; ALEXANDER, M.; CONRQY, R.; HARDIMAN, O.; COSTELL,
R. W. Use of Sniff Nasal-Inspiratory Force to Predict Survival in Amyotrophic Lateral
Sclerosis. American Journal of Respiratory and Critical Care Medicine, [s. /], v. 171,
n. 3, p. 269-274, 2004. Disponivel em: https:/pubmed.ncbi.nim.nih.gov/15516537/.
Acesso em: 16 jul. 2024.

UNIDADE 1

NATIONAL INSTITUTE FOR HEALTH AND CARE EXCELLENCE. Motor neurone disease:
assessment and management. NICE, Feb. 24 2016. Disponivel em: www.nice.org.uk/
guidance/ng42. Acesso em: 16 jul. 2024,

NIEDERMEYER, S.; MURN, M.; CHOI, P. J. Respiratory Failure in Amyotrophic Lateral
Sclerosis. Chest, [s. /], v. 155, n. 2, p. 401-408, 2019. Disponivel em: https:/pubmed.
ncbi.nlm.nih.gov/29990478/. Acesso em: 16 jul. 2024.

~N
w
(=]
<
(=]
=
2

NOAH, L. et al. Respiratory measures in amyotrophic lateral sclerosis, Amyotrophic
Lateral Sclerosis and Frontotemporal Degeneration, [s. /], v. 19, n. 5-6, p. 321-330,
2018. Disponivel em: https:/pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29566571/. Acesso em: 16 jul.
2024,

UNIDADE 3

PARK, K. H. et al. Reference Range of Respiratory Muscle Strength and Its Clinical
Application in Amyotrophic Lateral Sclerosis: A Single-Center Study. Journal of Clinical
Neurolog, [s. /], v. 12, n. 3, p. 361, 2016. Disponivel em: https:/pubmed.ncbi.nlm.nih.
gov/27449914/. Acesso em: 16 jul. 2024.

Fisioterapia Respiratoria
UNIDADE &4

UNIDADE 5



https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/15516537/
http://www.nice.org.uk/guidance/ng42
http://www.nice.org.uk/guidance/ng42
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29990478/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29990478/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29566571/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/27449914/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/27449914/

PEREIRA, C. A. C,; SATO, T.; RODRIGUES, S. C. Novos valores de referéncia para
espirometria forcada em brasileiros adultos de raca branca. Jornal Brasileiro de
Pneumologia, [s. /], v. 33, n. 4, p. 397-406, 2007. Disponivel em: https:/www.scielo.
br/j/jbpneu/a/WVd7dxkTHbzzCV/BfyzBt59v/#. Acesso em: 16 jul. 2024.

PINTO, S.; SWASH, M.; CARVALHO, M. Respiratory exercise in amyotrophic lateral
sclerosis. Amyotroph Lateral Scler, [s. /], v. 13, n. 1, p. 33-43. 2012. Disponivel em:
https:/pubmed.ncbi.nim.nih.gov/22214352/. Acesso em: 16 jul. 2024.

PLOWMAN, E. K. et al. Impact of expiratory strength training in amyotrophic lateral
sclerosis: Results of a randomized, sham-controlled trial. Muscle Nerve, [s. /], v. 59, n.
1, p. 40-46, 2019. Disponivel em: https:/pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29981250/. Acesso
em: 17 jul. 2024.

RAFIQ, M. K. et al. A preliminary randomized trial of the mechanical insufflator-
exsufflator versus breath-stacking technique in patients with amyotrophic lateral
sclerosis. Amyotroph Lateral Scler Frontotemporal Degener, [s. /], v. 16, n. 7-8, p. 448-
455. 2015. Disponivel em: https:/pubmed.ncbi.nim.nih.gov/26140500/. Acesso em: 17
jul. 2024.

RESQUETI, . R. et al. Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) e masculos respiratérios. Ter Man,
[s./],v.9, n. 43, p. 297-303, 2011. Disponivel em: https:/s3.amazonaws.com/host-client-
assets/files/mtprehab/tm_2011_43.pdf. Acesso em: 19/12/2023.

Fisioterapia Respiratoria

ST

UNIDADE 1

~N
w
(=]
<
(=]
=
2

UNIDADE &4 UNIDADE 3

UNIDADE 5



https://www.scielo.br/j/jbpneu/a/WVd7dxkTHbzzCVBfyzBt59v/
https://www.scielo.br/j/jbpneu/a/WVd7dxkTHbzzCVBfyzBt59v/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/22214352/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29981250/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/26140500/

SARMENTO, A. et al. Effects of Air Stacking Maneuver on Cough Peak Flow and Chest Wall
Compartmental Volumes of Subjects With Amyotrophic Lateral Sclerosis. Arch Phys Med
Rehabil,, [s. /], v. 98, n. 11, p. 2.237-2.246, 2017. Disponivel em: https:/pubmed.ncbi.nim.
nih.gov/28526483/4#:~:text=Conclusions%3A%20Air%20stacking%20is%20effective,and%20
chest%20wall%20physiological%20changes. Acesso em: 17 jul. 2024.

SARMENTO, A. et al. Thoracoabdominal asynchrony and paradoxical motion in middle
stage amyotrophic lateral sclerosis. Respir. Physiol. Neurobiol, [s. 1], v. 259, p. 16-25,
2019. Disponivel em: https:/pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29969705/. Acesso em: 16 jul.
2024,

SENENT, C. et al. A comparison of assisted cough techniques in stable patients with
severe respiratory insufficiency due to amyotrophic lateral sclerosis. Amyotroph
Lateral Scler., [s. /], v. 12, n. 1, p. 26-32, 2011. Disponivel em: https:/pubmed.ncbi.nim.
nih.gov/21091398/. Acesso em: 17 jul. 2024.

SHOESMITH, C. et al. Canadian best practice recommendations for the management of
amyotrophic lateral sclerosis. CMAJ, [s. /], v. 192, n. 46, p. 1.453-1.468, 2020. Disponivel em:
https:/pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/33199452/. Acesso em: 17 jul. 2024.

SORIANI, M. H.; DESNUELLE, C. Care management in amyotrophic lateral sclerosis. Rev
Neurol (Paris), v. 173, n. 5, p. 288-299, 2017. Disponivel em: https:/pubmed.ncbi.nim.
nih.gov/28461024/. Acesso em: 16 jul. 2024.

Fisioterapia Respiratoria

O,

ST

UNIDADE 1

~N
w
(=]
<
(=]
=
2

UNIDADE &4 UNIDADE 3

UNIDADE 5



https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/29969705/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/21091398/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/21091398/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/33199452/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/28461024/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/28461024/

ST

VICENTE-CAMPOS, D. et al. POWERbreathe® Inspiratory Muscle Training in Amyotrophic
Lateral Sclerosis. J Clin Med, [s. /], v. 11, n. 22, p. 6.655, 2022. Disponivel em: https:/
pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/36431132/. Acesso em: 17 jul. 2024.

UNIDADE 1

WIJDICKS, E. F. M. Management of acute neuromuscular disorders. Handb. Clin.
Neurol., [s. /], v. 140, p. 229-223, 2017. Disponivel em: https:/pubmed.ncbi.nlm.nih.
gov/28187801/. Acesso em: 16 jul. 2024.

~N
w
(=]
<
(=]
=
2

UNIDADE &4 UNIDADE 3

Fisioterapia Respiratoria

UNIDADE 5

O,



https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/36431132/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/36431132/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/28187801/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/28187801/

I-\TENQﬂO FONOAUDIOLOGICA AO PACIENTE COM ESCLEROSE
LATERAL AMIOTROFICA

Maria de Jesus Gong¢alves — mariadejesusfono@hotmail.com
Milena Magalhaes Augusto - milenaaugusto@hotmail.com
Karoline Vasconcelos Bezerra \eras - karolinevbv@gmail.com
Jadson Stheferson Dutra Alves - jadsonsdutra@gmail.com


mailto:mariadejesusfono@hotmail.com
mailto:milenaaugusto@hotmail.com
mailto:karolinevbv@gmail.com
mailto:jadsonsdutra@gmail.com

A atencao fonoaudiologica a pessoa com Esclerose lateral amiotrofica (ELA) precisa
considerar suas especificidades, pois consiste em uma doenga neuromuscular e
progressiva que causa comprometimento motor tanto de membros superiores e inferiores
quanto de fun¢es como a fala, a degluticao e a respiracao, entre outras. E justamente em
relacao as alteragdes dessas funcdes que se delimita o trabalho do fonoaudidlogo na ELA,
lidando com a avaliacao e intervencao relacionadas a disfagia, a disartria e as solucoes
para comunicacao.

Neste capitulo, abordaremos a avaliagao e intervencao na disfagia, na disartria
e na Comunicagao Alternativa e Aumentativa (CAA). Cabe destacar que, na atencao
fonoaudiologica ao paciente com ELA, o fonoaudidlogo deve fazer um planejamento
de avaliacao e intervencao, incluindo no minimo esses trés aspectos. Atualmente, as
opcoes de tratamento sao limitadas, e a gestao baseia-se principalmente no controle dos
sintomas e na otimizacao da qualidade de vida (Gouveia et al, 2023).

Avaliacao da disfagia na ELA
Pergunta 1. Quais os principais sinais e sintomas da Disfagia ?

Pacientes com ELA frequentemente apresentam disfagia que, a depender do estagio
da doenca, pode envolver disfuncao em uma fase especifica da degluticao ou em todo
0 processo, desde a boca até o estdbmago (Ueha; Cotaoco; Kondo; Yamasoba, 2023). Os
principais sintomas relatados pelo paciente sao: dificuldade para movimentar a lingua;
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dificuldade para iniciar a degluticao; dificuldade para engolir liquidos (com engasgos
frequentes); dificuldade para mastigar os alimentos (cansaco e dificuldade para manipular
os alimentos dentro da cavidade oral), acimulo de alimentos na cavidade oral apés
a degluticao, acimulo de saliva na cavidade oral (sialorreia) com presenca de escape
extraoral e engasgos frequentes, principalmente durante o sono, e sensacao de alimento
parado na garganta (residuos em valécula e seios piriformes) (James et al, 2022).

Além disso, outros achados do exame fisico devem ser considerados, como disartria,
comprometimento da fala (rouquidao, volume baixo), atrofia da lingua (fasciculacao
comumente observada), limitacao de movimentos da lingua, insuficiéncia velofaringea
(durante articulacao e/ou degluticao), comprometimento da movimentacdo das pregas
vocais, reducao da contracgao faringea e diminuicdao da sensacao faringolaringea (Ueha;
Cotaoco; Kondo; Yamasoba, 2023).

Pergunta 2. Como a Disfagia pode interferir na vida do paciente?

As complicacoes da disfagia podem incluir medo de engasgo e sufocamento durante
a alimentacao, isolamento social, desnutricao, desidratacao, pneumonia aspirativa,
insuficiéncia respiratoria e reducao da qualidade de vida. Observou-se que a aspiragao
e a desnutricdo aumentam o risco de morte em 7,7 vezes na ELA. A maioria dos
individuos com ELA morre, em média, 2 a 4 anos apos o inicio dos sintomas, sendo a
broncopneumonia seguida de pneumonia por aspiragao as principais causas de morte.
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Além disso, a desnutricao resultante da disfagia € um fator progndstico negativo para a
sobrevivéncia na ELA (Ueha; Cotaoco; Kondo; Yamasoba, 2023).

Pergunta 3. Quais as alteracoes caracteristicas na degluticao dos pacientes com ELA?

A disfagia na ELA correlaciona-se significativamente com o inicio bulbar e o
comprometimento das fases oral e faringea da degluticao, enquanto a fase esofagica &
relativamente preservada no estagio inicial da doenca (Ueha; Cotaoco; Kondo; Yamasoba,
2023). Dependendo do estagio da doenca, podemos observar alteragoes em cada etapa
da biomecanica da degluticao, como: captacao do alimento com ineficiéncia dos labios;
mastigacao inadequada e com fadiga rapida; tempo de transito oral aumentado; ejecao
do alimento pela lingua deficiente e hesitante, dificuldade para deferir o disparo da
degluticao; elevacgao hiolaringea deficiente e sem estabilizacao; presenca de residuos apos
a degluticao, tanto na cavidade oral como em valécula e recessos piriformes; presenca
de degluticoes maltiplas; e sinais clinicos de broncoaspiragao. Embora as alteracoes de
degluticao geralmente tenham inicio bulbar, elas também se manifestam em outros tipos
de ELA em estagios mais avan¢ados da doenca.

Pergunta 4. O que é importante avaliar na degluticao do paciente com ELA?

A investigacao diagnostica completa é essencial e inclui historia clinica e exame
fisico das estruturas envolvidas na degluticao (labios, lingua, bucinadores, estado
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dos dentes, funcionamento do palato mole e da laringe). Aléem disso, o padrao ouro da
avaliacao da degluticao inclui exames complementares da fun¢ao de degluticao, como a
videoendoscopia da degluticao (VED) com fibra 6ptica e o estudo de videofluoroscopico
da degluticao (VFD). A disfagia na ELA correlaciona-se significativamente com o inicio
bulbar e o comprometimento da degluticao oral e faringea, enquanto a fase esofagica
é relativamente preservada no estagio inicial da doenca. A disfagia contribui para a
desnutricao, desidratacao e pneumonia aspirativa, sendo responsavel por uma proporcao
significativa de mortes em pacientes com ELA (Gouveia et al, 2023).

Pergunta 5. Existe protocolo especifico de avaliacao da disfagia na ELA?

Até o momento, ndao existe um protocolo especifico estabelecido para a avaliagao
da disfagia na ELA. O manejo requer uma abordagem multidisciplinar com um plano de
tratamento personalizado e adaptado as necessidades de cada paciente. Recentemente,
foi investigado que o cuidado multidisciplinar € mais eficaz na melhoria da taxa de
sobrevivéncia dos pacientes, especialmente para aqueles com ELA de inicio bulbar
(Mariani et al, 2022).

A intervencao precoce e o manejo abrangente da disfagia sao cruciais para
minimizar os riscos de broncoaspiragao e seu impacto no bem-estar dos pacientes com
ELA. A prevencao da aspiragao € um aspecto critico do manejo da disfagia relacionada a
ELA (Gouveia et al, 2023).
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Pergunta 6. O que é importante investigar sobre a Disfagia no paciente com ELA?

Alimentacao prévia e atual (o que comia, restricoes atuais, adaptacao de consisténcia);
dependéncia motora parase alimentar; posicionamento do paciente durante aalimentacao;
quantidade ingerida; tempo de refeicao; utensilios utilizados e velocidade da oferta; perda
de peso; sinais clinicos de aspiracao; cansaco durante a alimentacao; alteracao respiratoria
e quadros de pneumonia de repeticao.

Intervencao em disfagia na ELA

Pergunta 1. Qual a importancia do fonoaudidlogo no manejo da disfagia em pacientes
com ELA?

A disfagia € uma complicagao comum e potencialmente grave em pacientes com ELA,
sendo apontada como uma das principais causas de morte. Devido a fraqueza progressiva
dos musculos envolvidos no processo de degluticao, predispde ao surgimento de
pneumonias aspirativas (Epps et al, 2020).

O fonoaudidlogo desempenha um papel crucial na equipe multidisciplinar no manejo
da disfagia em pacientes com ELA. Atua no desenvolvimento de planos de tratamento
individualizados que visam melhorar a seguranca e eficacia da degluticao, garantir uma
ingestao nutricional adequada, prevenir complicagdes como a aspiragao, minimizar o

ATENCAO FONOAUDIOLOGICA AO PACIENTE COM ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA

ST

UNIDADE 1

~N
w
(=]
<
(=]
=
2

UNIDADE &4 UNIDADE 3

UNIDADE 5




desconforto durante a alimentacao, maximizar a independéncia alimentar e manter a
qualidade de vida do paciente pelo maior tempo possivel (Onesti et al, 2017).

A atuacao fonoaudioldgica envolve exercicios especificos, modificagao da consisténcia
dos alimentos e liquidos, orientacao sobre postura e posicionamento durante as refeigoes,
além de fornecer suporte e educagao para pacientes e cuidadores sobre estratégias de
alimentacao segura de acordo com as necessidades especificas do paciente, levando em
consideracao a progressao da doenca e suas limitacoes funcionais (Venegas et al, 2020).
A terapia fonoaudiologica busca maximizar a degluticao e minimizar os riscos associados
a disfagia, contribuindo para o bem-estar geral do paciente com ELA (Onesti et al, 2017).

Pergunta 2. Quais sao as estratégias terapéuticas mais indicadas na intervencao em
disfagia nos pacientes com ELA?

Embora nao seja possivel reverter os danos causados pela ELA ou recuperar a fungao
muscular perdida devido a degeneracao neuronal, existem abordagens terapéuticas e de
suporte que podem ajudar a melhorar a qualidade de vida e a manter a funcionalidade
muscular por mais tempo. A intervencao em disfagia inclui exercicios diretos e indiretos.
As estratégias mais indicadas nesse contexto seriam: modificacbes na textura dos
alimentos, controle de volume e velocidade entre as ofertas, alternancia entre as
consisténcias, adaptacao de utensilios e crioterapia. Também podem ser realizadas
técnicas compensatorias como alteracoes posturais, manobra supraglotica, degluticoes
multiplas e técnicas que visam melhora da performance da degluticao, como manobra
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de Mendelsohn, exercicios de mobilidade dos 6rgaos fonoarticulatorios, treinamento
muscular respiratorio e aprimoramento do reflexo de tosse (Amorim; Rocha; Almeida,
2009; Ueha; Cotaoco; Kondo; Yamasoba, 2023).

O estabelecimento de metas de curto e de longo prazo para pacientes com ELA
submetidos a intervencao em disfagia € fundamental. O uso de estratégias varia de acordo
com o estagio de evolucao da doenca e o grau dos comprometimentos apresentados pelo
paciente.

Pergunta 3. Quais abordagens terapéuticas devem ser evitadas ao intervir na disfagia
de pacientes com ELA?

Pacientes com ELA enfrentam desafios especificos relacionados a degluticao devido
a progressiva perda de funcdo muscular. E importante entender que: quanto maior
a sobrecarga aplicada a um grupo muscular, mais rapida é a degeneracao neuronal do
mesmo. Portanto, alguns exercicios fonoaudiologicos podem ser contraindicados para
esses pacientes (Epps et al, 2020).

Exemplos incluem exercicios de fonagao e degluticao que causam fadiga muscular
excessiva, como degluticao com esforco, Massako, emissao sustentada em forte
intensidade. E importante evitar exercicios que coloquem pressdo desnecessaria na
musculatura. Ha exercicios que nao consideram a progressao da doenga, como 0s
que visam ao fortalecimento e ao aumento de ténus muscular, como os isométricos e
isocinéticos (Corbin-Lewis; Liss, 2014).
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Os exercicios devem ser adaptados de acordo com a progressao da ELA. O que pode ser
seguro e eficaz em um estagio inicial da doenca pode nao ser apropriado a medida que a
condicao progride. E crucial ajustar os exercicios para atender as necessidades especificas
do paciente em cada estagio da doenca.

Pergunta 4. Qual a frequéncia e intensidade dos exercicios na intervencao em disfagia
de pacientes diagnosticados com ELA?

Nao ha consenso na literatura sobre a frequéncia e intensidade dos exercicios na
intervencao em disfagia para pacientes diagnosticados com ELA. Contudo, esses
aspectos devem ser cuidadosamente ajustados com base na progressao da doenca, nas
necessidades individuais do paciente e na avaliacao do fonoaudiologo. Aqui estao algumas
consideracOes gerais:

e Frequéncia: a frequéncia dos exercicios pode variar dependendo do estagio da
doenca e da capacidade funcional do paciente. Em estagios iniciais da ELA, os
exercicios podem ser realizados com maior frequéncia, enquanto em estagios
avancados, a frequéncia pode ser reduzida para evitar a fadiga excessiva e a
sobrecarga muscular. Geralmente, os exercicios sao realizados diariamente ou
conforme recomendado pelo fonoaudidlogo.

¢ Intensidade: a intensidade dos exercicios deve ser adaptada para evitar fadiga
e minimizar o risco de aspiragao ou outros problemas de degluticao. Exercicios
de baixa intensidade e de curta duracao sao frequentemente preferidos para
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pacientes com ELA, especialmente a medida que a doencga progride e a fraqueza
muscular se torna mais pronunciada.

¢ Individualizacao: é crucial personalizar a frequéncia e a intensidade dos exercicios
com base nas necessidades especificas do paciente e na resposta individual aos
tratamentos.

e Monitoramento continuo: Durante a intervencao em disfagia, € importante
monitorar de perto a resposta do paciente aos exercicios e ajustar o plano de
tratamento conforme necessario. Os pacientes com ELA podem apresentar
mudancas na funcao muscular e capacidade de degluticao ao longo do tempo, e 0
plano de tratamento deve ser adaptado para refletir essas mudancas.

Assim, a frequéncia e a intensidade dos exercicios na intervencao em disfagia para
pacientes com ELA devem ser individualizadas e ajustadas conforme necessario para
otimizar a seguranca e eficacia do tratamento.

Pergunta 5. Devo realizar Estimulagao Tatil Termica Gustativa (ETTG) na intervengao em
disfagia de pacientes com ELA?

AETTG é umatécnica frequentemente utilizada naintervengao em disfagia. No entanto,
a eficacia da ETTG na intervencao em disfagia de pacientes com ELA pode variar de
acordo com a progressao da doenca, a gravidade dos sintomas, necessidade e a resposta
individual do paciente.

ATENCAO FONOAUDIOLOGICA AO PACIENTE COM ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA

®

ST

UNIDADE 1

~N
w
(=]
<
(=]
=
2

UNIDADE &4 UNIDADE 3

UNIDADE 5




A decisao de realizar a ETTG na intervencao em disfagia de pacientes com ELA deve ser
feita com base em uma avaliacao clinica. O fonoaudidlogo considerara a condicao clinica
do paciente, suas necessidades individuais, a progressao da doenca e a resposta a outras
intervencoes antes da ETTG. Se durante avaliacao forem encontradas alteracoes sensoriais
ou se o objetivo for estimular o aumento no nimero de degluticdes espontaneas de saliva
em fases mais avancadas da doenca, a ETTG pode ser uma aliada. Caso contrario, nao
apresentara beneficios significativos na intervencao em disfagia no paciente com ELA (Matos;
Furkim, 2023).

Pergunta 6. Como deve ocorrer o manejo da sialorreia na intervencao em disfagia de
pacientes com ELA?

O manejo da sialorreia na intervencao em disfagia de pacientes diagnosticados com
ELA é importante para garantir o conforto e a seguranga do paciente (Soga et al, 2022). As
estratégias indicadas para o manejo da sialorreia em pacientes com ELA sao as seguintes:

Avaliacao inicial: avaliar a higiene oral, a quantidade e a consisténcia da salivacao, os
fatores que podem contribuir para a sialorreia e o impacto que ela pode ter na degluticao
e na comunicagao do paciente.
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Educacao e orientacao: fornecer educacao ao paciente e aos cuidadores sobre a
sialorreia, suas causas e efeitos é fundamental. Isso pode incluir técnicas de higiene oral,
posicionamento corporal e de cabeca.

Uso de medicamentos: com o avanco da doenca, o inicio das medidas xerostomicas
deve ser avaliado para ajudar a reduzir a producao de saliva. A prescricao é feita pelo
médico conforme a queixa do paciente e avaliacao do fonoaudiologo sobre a necessidade
do controle de saliva.

Exercicios e terapia: certos exercicios e técnicas terapéuticas podem ser Gteis para
pacientes com ELA que sofrem de sialorreia, incluindo exercicios que aumentem a
frequéncia e desempenho da degluticao.

Uso de dispositivos: dispositivos como guardanapos ou lencos podem ser utilizados
para ajudar na absorcdo da saliva excessiva durante o dia. Aléem disso, dispositivos
especificos como aspiradores de saliva podem ser indicados para auxiliar no controle da
sialorreia.

Essas estratégias devem ser adaptadas as necessidades individuais de cada
paciente.

Pergunta 7. Quando iniciar dieta enteral no paciente com ELA?

Atualmente, a determinacao dessa indicacao € baseada em avaliagdes subjetivas
conduzidas pela equipe multidisciplinar, considerando a deterioragao dos parametros da
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funcao respiratoria, do estado nutricional e do comprometimento na degluticao. No entanto,
estudos recentes abordam a possibilidade da realizacao da gastrostomia precoce como
um fator de reducao nas internagdes por alteragoes decorrentes da doenca e melhora nos
parametros antropométricos (Mendes, 2023).

Avaliacao da Disartria na ELA
Pergunta 1. Quais os principais sinais e sintomas da disartria na ELA?

O paciente com ELA pode apresentar fala lentificada, fraca, com uma articulacao
imprecisa e incoordenacao do sistema estomatognatico (Pontes et al, 2010). Além disso,
0s pacientes podem exibir caracteristicas de disartria flacida, espastica ou ambas, devido
ao acometimento dos neurdnios motores superiores e/ou inferiores, manifestando-se
com producao consonantal imprecisa, hipernasalidade e aspereza (Tomik; Guiloff, 2010).

De maneira geral, pacientes com disartria flacida tendem a descrever a fala como
“arrastada” e "embolada’; enquanto pacientes com disartria espastica frequentemente
associam a fala com aspectos de tensao. Devido a apresentagao desses sinais, pode-
se considerar que a disartria na ELA, independentemente do tipo, compromete
significativamente a comunicacao do paciente (Silva et al, 2018).
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Pergunta 2. Como a disartria pode interferir na vida do paciente?

Todas as bases motoras da fala (respiracao, fonagao, ressonancia, articulacao e
prosodia), assim como os subsistemas, podem estar alteradas durante o curso da
doenca. O momento em que cada uma dessas alteracoes se manifestara pode variar, mas
eventualmente todas estarao comprometidas.

Com a progressao da doenca, os sintomas da disartria podem se intensificar,
prejudicando a inteligibilidade de fala do paciente. Por isso, & crucial entender que essa
piora pode levar ao isolamento social e comunicativo, afetando negativamente seu
estado de satde mental. Neste ponto, intervencdes com o paciente e seus familiares sao
essenciais para implementar estratégias de comunicagao que facilitem a interagao entre
eles (Barreto; Ortiz, 2008).

Pergunta 3. Como avaliar a disartria na ELA?

Apesar de nao existirem protocolos especificos para avaliacao da disartria em pessoas
comELA, deacordo comalliteratura, os trés tipos mais utilizados de avaliagao sao: aanalise
perceptivo-auditiva, analise aclstica e analise do movimento (Rodrigues; Lima; Dourado
Junior; Goncgalves, 2023). A questdo central para avaliar a disartria nesta populacao esta
relacionada a compreensao do grau de inteligibilidade de fala. A inteligibilidade de fala é
uma medida amplamente utilizada por permitir avaliar a funcionalidade da fala (Yorkston;
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Beukelman; Hakel; Dorsey, 2007) e é calculada pela porcentagem de palavras transcritas
corretamente do nimero total de palavras produzidas (Kuruvilla et al, 2018).

De acordo com uma revisao sistematica (Rodrigues; Lima; Dourado Junior; Gongalves,
2023), as principais medidas consideradas durante a avaliacao da disartriana ELA incluem:

e naavaliacao perceptivo — auditiva: extensao de frase, analise de pausa da fala, taxa
de fala e taxa de silabas por minuto;

e naavaliacao por analise acustica: jitter, shimmer, relagao harmoénico-ruido,
frequéncia fundamental, voice onset time, formantes e variabilidade temporal ciclo
a ciclo;

¢ naavaliacao por analise de movimento: taxa de movimento articulatorio
da lingua, labio inferior e mandibula, diadococinesia e taxa de movimentos
alternados.

Embora a maioria dos estudos indique que essas trés formas de avaliacao podem ser
utilizadas no mesmo paciente, & importante ressaltar que a avaliagao perceptivo-auditiva
€ a mais comum na pratica clinica. Assim, na avaliacao da disartria, € fundamental nao
apenas ouvir o relato do paciente sobre suas percepcoes em relacao a sua fala, mas
também registrar sua fala para analises mais especificas.
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Pergunta 4. Quais as principais alteracoes clinicas da disartria observadas durante a
evolucao da doenga?

Na fase inicial da doenca, observa-se frequentemente um aumento nas pausas da
fala, que, quando associada a diminuicao da taxa de fala e a inteligibilidade da fala, pode
ajudar a detectar alteragoes bulbares, indicando um comprometimento inicial das bases
motoras (Barnett et al, 2020; Connaghan et al, 2019).

Na analise acistica da voz, estudos mostraram que a frequéncia fundamental em
pacientes com ELA pode aumentar ou diminuir conforme a evolucao da doenga (Kent et al,
1992). Pacientes com disartria moderada a grave comumente apresentam uma redugao
significativa na inteligibilidade da fala, especialmente na producao de frases mais longas,
que exigem uma organizagao mais complexa das bases da fala (Allison; Yunusova; Green,
2019; Lancheros, Pernon; Laganaro, 2023; Stipancic, Yunusova; Berry; Green, 2018).
Em casos graves de disartria, também podem ser observados movimentos exagerados
de labio inferior e da mandibula, resultado da tentativa de compensar a diminuicao dos
movimentos da lingua para manter a inteligibilidade da fala.

Em resumo, os pacientes podem iniciar o processo de disartria com uma fala mais lenta
(aumento de pausas e diminuicao da taxa de fala), seguida por alteragdes articulatorias
(diminuicao da taxa de movimentos de OFAs ou imprecisao na articulagao) e alteracoes
acGsticas da voz. E importante reconhecer que a sequéncia de aparecimento dessas
caracteristicas pode variar dependendo do tipo de inicio da doenga. Pacientes com ELA
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com comprometimento respiratorio grave tendem a apresentar alteracoes acisticas
mais rapidamente do que alteracoes articulatorias.

Intervencao em disartria na ELA

Pergunta 1. Quais exercicios seriam mais indicados para intervencao em disartria na
ELA?

A literatura é limitada quanto a intervencao na disartria em pacientes com ELA.
Portanto, o raciocinio clinico deve ser aplicado, considerando a fisiopatologia da doenca.
Embora nao existam estudos especificos sobre exercicios articulatorios, foi observado
que produzir frases mais curtas pode melhorar a inteligibilidade de fala em pacientes com
disartria moderada a grave causada pela ELA (Allison; Yunusova; Green, 2019).

Em geral, a intervencao deve focar em manter a inteligibilidade da fala pelo maior
tempo possivel. Paraisso, uma avaliacao detalhada é decisiva para identificar quais bases
da fala estao mais comprometidas e propor estratégias e compensagdes adequadas.

Nos estagios iniciais da doenca, € recomendavel treinar o controle respiratorio durante
a fala, instruindo o paciente a aumentar o nimero de pausas para respirar a medida que
a frase se prolonga. Além disso, € importante conscientizar o paciente de que sua fala
sera mais lenta a partir deste momento. Nesta fase, também podem ser incorporados
exercicios para melhorar a mobilidade de 6rgaos fonoarticulatorios e a articulacao da fala.
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Em estagios moderados da doenca, é aconselhavel discutir com o paciente a necessidade
de produzir frases mais curtas para melhorar a eficiéncia e reduzir o cansaco.

Pergunta 2. Como definir o momento em que o paciente alcancou um quadro de anar-
tria?

Anartria € uma condicao na qual a producao motora das palavras e frases esta
gravemente comprometida, resultando na perda quase total da inteligibilidade da fala.
Para determinar quando um paciente com ELA alcanca este estagio, € essencial realizar
uma reavaliacao das fungdoes motoras orais, bem como avaliacGes acUlsticas vocais
e perceptivo-auditivas. Se o paciente apresentar alteracoes graves em todos esses
aspectos, caracterizando um estagio avancado da doenca, pode-se diagnostica-lo com
anartria ou disartria severa. Nesses casos, estratégias de comunicacao alternativa devem
ser consideradas essenciais.

Comunicacao Alternativa e Aumentativa na ELA

A comunicacao se constrdi na interacao entre os sujeitos, e essa construcao da
comunicacao é feita de acordo com a situacao social, o contexto, as relagdes entre os
interlocutores, além das convengdes linguisticas que se estabelecem para que essa
comunicacao ocorra (Di Fanti, 2003).
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A pessoa com ELA que utilizara Comunicacao Alternativa e Aumentativa (CAA) tera que
fazer uma transicao de uma comunicacao que era realizada por meio da fala para outro
sistema de comunicagao. Isso exigira a transposicao de um mecanismo oral para uma
base que incluira meios e linguagens provenientes de diversos tipos de midia, como texto,
ilustracoes, fotos, sons, producao e armazenamento. Novas competéncias cognitivas
serao requeridas e estimuladas nas novas praticas comunicativas do paciente que
utilizara CAA, demandando aspectos como atencao, percepgao e criatividade. Os novos
equipamentos e suas interfaces exigirao o refinamento das habilidades visuais, tateis e
sonoras, entre outros (Goncalves, 2020).

Portanto, é determinante o acompanhamento do fonoaudidlogo nesse processo, pois
ele é o profissional responsavel por gerenciar as questdes de linguagem e comunicagao
que emergem na nova realidade do paciente com ELA, que precisara utilizar CAA. O
fonoaudidlogo propoe as melhores formas de organizar o sistema linguistico em funcao
das novas demandas, além de indicar os recursos tecnoldgicos necessarios.

Pergunta 1. O que é importante saber sobre a Comunicagao Alternativa e Aumentativa?

A Comunicagao Alternativa e Aumentativa (CAA) engloba um conjunto de componentes
que podem ser simbolos, fotos, figuras, desenhos, gestos, expressoes faciais, vocalizacoes,
objetos reais, miniaturas e escrita (Von Tetzchner; Martinsen, 2000). Dessa forma, ela
permite que pessoas que nao conseguem se expressar por meio da fala possam se
comunicar de outra maneira em contextos comunicativos variados
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O sistema de CAA envolve cinco componentes: os simbolos, o equipamento em que
esses simbolos serao implementados, o método de acesso, as estratégias de aceleracao
e o vocabulario:

1. Tipo de simbolos que estao envolvidos e como se organizam: ha uma variedade de
simbolos utilizados na CAA, que podem ser fotos, desenhos de varios tipos e escri-
ta. A principal caracteristica que diferencia esses simbolos € a iconicidade, que se
refere ao grau de abstragao do simbolo, ou seja, o quanto o simbolo se aproxima,
em semelhanca, do objeto que representa. Por exemplo, pode-se ir do objeto real,
que é concreto, até uma forma mais abstrata, que & uma palavra escrita.

2. Equipamento ou dispositivo em que os simbolos serao implementados: podem ser
sistemas considerados de alta tecnologia, quando incluem tablets, computadores,
celulares e outros dispositivos eletronicos, ou de baixa tecnologia, quando envol-
vem apenas pranchas ou pastas em papel, cartoes ou blocos para escrita.

3. Método de acesso: refere-se a acessibilidade ou ao modo de acesso ou manuseio
do sistema, em funcao da condicao motora a pessoa; a) acesso direto, tocando na
tela de um tablet ou computador, digitando em um teclado, apontando imagens
ou letras em uma prancha, usando um mouse livremente ou mesmo eye tracking,
gue se baseia na deteccao do movimento do olho para acessar o sistema; b) aces-
so indireto, quando a pessoa nao tem coordenacao motora suficiente, utilizando
sistema de varredura com acionadores adaptados a condicao motora do usuario.
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4. Estratégias de aceleragao: sao formas para acelerar o ritmo da comunicacao, tais
como predicao de palavras, em que ao digitar uma letra, palavras completas sur-
gem imediatamente, organizacao de mensagens ou pré-gravagao de mensagens
de uso frequente; formas de organizacao dos simbolos para facilitar a organizacao
das frases.

5. Vocabulario: definicao do conjunto de simbolos que serao utilizados no sistema,
especialmente se forem utilizadas imagens. E necessario fazer uma selecio do
vocabulario para que o usuario possa fazer um uso otimizado com facilidade e
velocidade.

O grande desafio do profissional & combinar as caracteristicas da pessoa com as
caracteristicas dos dispositivos tecnoldgicos, sejam eles de alta ou de baixa tecnologia.
Se o profissional nao compreende essa pessoa, suas for¢as e habilidades, necessidades e
desafios, a tecnologia nao servira de nada (Bodine; Beukelman, 1991; Beukelman; Fager;
Nordness, 2011; Coimbra et al. 2018; Light; Mcnaughton, 2013).

Pergunta 2. O que avaliar para indicar CAA para a pessoa com ELA?

A avaliacao precisa ser abrangente e minuciosa, considerando o paciente em suas
varias dimensoes, como a idade, as habilidades cognitivas e linguisticas, a escolaridade, a
profissao, sua historia de vida pregressa, sua condicao atual, o ambiente social e familiar
em que esta inserido, bem como os possiveis contextos de comunicacao, entre outros.
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A avaliacao deve iniciar-se por uma anamnese completa e uma avaliagao de linguagem,
abordando os aspectos de producao e compreensao. Em fun¢ao do estagio de evolucao
da ELA em que o paciente se encontra, caso ainda exista fala e esta apresente disartria,
realiza-se avaliagao da disartria, conforme ja discutido em sessao anterior deste capitulo.
Caso o paciente ja nao utilize a fala para se comunicar, a avaliagao deve concentrar-se em
observar detalhadamente os aspectos da compreensao, pois estes serao fundamentais
para determinar a complexidade e o tipo de sistema em relagao aos recursos e estratégias
de CAA que poderao ser utilizadas pelo paciente.

A avaliacao paraindicacao de CAA incluiumainvestigacao dos ambientes que o paciente
frequenta, da rotina diaria com todas as suas atividades, das pessoas com quem ele
convive, e dos profissionais e cuidadores. As informagoes relacionadas a esses aspectos
serao cruciais para auxiliar na definicao do vocabulario que devera ser selecionado, das
estratégias de acesso e do tipo de tecnologia que sera empregada. Por fim, é necessaria
avaliacao do quadro motor, realizada pelo fisioterapeuta e pelo terapeuta ocupacional, ja
que a condicao motora influenciara na escolha e uso do sistema de CAA.

Ao final do processo de avaliacao, o fonoaudidlogo seleciona e indica os recursos e
estratégias de CAA que melhor se adaptem aquela pessoa, fazendo um planejamento e
preparando sua intervengao com estratégias que possam levar o paciente ao uso efetivo
e funcional da CAA no seu a dia a dia, permitindo sua interacao social. A tecnologia, sem
esse acompanhamento terapéutico, corre risco de fracasso (Bodine; Beukelman, 1991;
Yorkston; Baylor; Mach, 2017).
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Pergunta 3. Quais tecnologias podem ser usadas para a Comunicacao Alternativa na
ELA?

A decisao precisa considerar todos os aspectos que foram avaliados em relacao ao
perfil do paciente e ao ambiente familiar. Assim, o melhor sistema sera aquele que atenda
as necessidades de comunicacao do usuario, permitindo que ele mantenha o contato
social e a comunicagao em diferentes contextos (Mcnaughton et al, 2019).

Na ELA, muitas vezes, é indicada uma combinacao de sistemas de CAA, isto &, um
sistema que envolve o uso de imagens e outro que envolve o uso de escrita, quando
possivel. A justificativa para essas opcoes esta relacionada aos diferentes contextos de
comunicagao aos quais a pessoa esta exposta no seu dia a dia. Pesquisas mostram que
diferentes tipos de tecnologia podem ser utilizados de forma seletiva para preencher
diferentes objetivos de comunicagao. Podem existir situagoes de comunicacao mais
rapida para atender necessidades objetivas, usando imagens, mas é possivel que em
outro momento haja uma conversa sobre algo com maior profundidade e uso de recursos
linguisticos mais elaborados, utilizando a escrita.

Também é comum combinar o uso de um sistema com recursos de alta tecnologia e
outro sistema com recursos de baixa tecnologia. Esta escolha depende dos contextos
e das necessidades do paciente, sendo possivel usar um sistema de alta tecnologia de
forma autdnoma e, em outro contexto, utilizar um sistema de baixa tecnologia devido,
por exemplo, a questoes de deslocamento ou a ambientes que impossibilitam o uso
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de alta tecnologia. Além disso, um sistema de baixa tecnologia funciona sempre como
uma segunda opgao caso a alta tecnologia falhe por questdes técnicas ou de energia
(Moorcroft; Scarinci; Meyer, 2019).

Na ELA, o modo de acesso ao sistema € um dos maiores desafios devido as
caracteristicas motoras do paciente. Por isso, recomenda-se o acompanhamento
continuo pelo fonoaudidlogo, ja que o sistema de CAA para o paciente com ELA estara em
constante transformacao e adaptacao e nao sera um sistema definitivo usado durante
todo o percurso da doenca. Caso contrario, deixara de atender as demandas do usuario e
perdera sua eficiéncia (Ball; Beukelman; Pattee, 2004).

Atualmente, muitos recursos tecnologicos, tais como softwares e aplicativos, estao
disponiveis com acesso livre, podendo ser utilizados em computadores, celulares, tablets,
entre outros. Também é possivel encontrar sites que disponibilizam bancos de imagens e
outras ferramentas para elaboragao de sistemas de baixa tecnologia, como, por exemplo,
o site Aragonés de Comunicacao Alternativa e Aumentativa (ARASAAC) (Palao, 2010).

Pergunta 4. Em que momento deve ser indicada a Comunicacao Alternativa e Aumen-
tativa na ELA?

A CAA cria condicOes para que o paciente com ELA mantenha sua integragao social
e o0 exercicio da cidadania e da autonomia. Quando o paciente ainda fala, ele se sente
mais fortalecido e menos fragilizado para participar de discussoes, tomar decisoes e
compreender o que cada um dos sistemas oferece.
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A indicacao de CAA para uma pessoa com ELA deve ser muito cuidadosa e feita no
momento oportuno, pois, embora a CCA possa ser entendida como um ganho, para o
paciente, este ganho pode significar perda de uma habilidade que ele tinha. O momento
esta mais ligado ao tipo de ELA do que ao momento do diagndstico. Por exemplo, um
paciente com ELA do tipo bulbar pode necessitar de CAA logo noinicio da doenca, enquanto
um paciente com ELA do tipo espinal pode precisar de CAA tardiamente.

Idealmente, quando o diagnodstico esta confirmado, & importante conversar com o
paciente e a familia, esclarecendo sobre a CAA e todos os recursos disponiveis, ainda
que seu uso nao seja imediato. Portanto, ndao existe uma regra, mas as pesquisas e a
experiéncia clinica tém mostrado que quanto mais cedo a pessoa aceita as orientacoes e o
conhecimento sobre CAA, antes de perder a fala, menos sofrimento ela tera pela auséncia
da fala.

Muitas vezes, o paciente resiste em aceitar um sistema de comunicagao, adia a decisao
e perde afala, ndo conseguindo se comunicar. Entra, entao, em um processo de isolamento
e depressao por essa falta, alem das perdas motoras de membros superiores, o que gera
maior dificuldade de acesso ao sistema, trazendo um sofrimento que seria desnecessario
(Alencar et al, 2022; Silva; Bromochenkel, 2019).

O trabalho de orientacao e conscientizacao da pessoa com ELA sobre o seu processo
de comunicacao é muito positivo, pois faz com que a pessoa se envolva e se prepare para
0 momento seguinte, minimizando a frustracao, a ansiedade e o estresse frente a esta
nova forma de comunicagao. Alguns estudos mostram que o uso de CAA, mesmo nos
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estagios iniciais da doenca, melhora a qualidade de vida do usuario e de seus cuidadores
(Kent-Walsh; Mcnaughton, 2005).

Os familiares, cuidadores, equipe de profissionais e a pessoa que usara o sistema
devem ser incluidos na decisao sobre os sistemas de CAA, pois é de extrema importancia
que todos conhecam o funcionamento da forma de comunicagao com essa pessoa (Ball;
Beukelman; Pattee, 2004; Midtlin; Naess; Taxt; Karlsen, 2014). Ao fonoaudiblogo cabe
apresentar os recursos disponiveis e esclarecer sobre aqueles que provavelmente serao
0s mais funcionais e adequados para atender as necessidades comunicativas do usuario.

Pergunta 5. Qual o papel dos interlocutores ou parceiros de comunicagao quando se
usa CAA na ELA?

O papel dos interlocutores ou parceiros de comunicagao é determinante na construcao
do dialogo com o usuario de CAA, permitindo que ele tenha lugar e voz dentro da conversa
e do convivio social (Kent-Walsh; Murza; Malani; Binger, 2015). Os cuidadores e familiares
precisam ter clareza de que seu papel & extremamente importante no processo de
construcao e possibilidade de discurso do outro sujeito (Kent-Walsh; Mcnaughton, 2005).

Diversas pesquisas tém demonstrado que a auséncia de comunicagao gera estresse e
ansiedade, impactando pacientes, familiares e cuidadores. Por exemplo, ha altos niveis de
estresse entre profissionais da salde que atuam em UTI com pessoas que estao privadas de
comunicacao oral (O'halloran; Worrall; Hickson, 2007).
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Em contrapartida, outros estudos demonstram que o uso de CAA aumenta o sucesso
do tratamento, a satisfacao do paciente e da familia, e diminui os erros no atendimento.
Parece coerente, entao, assumirmos a posicao de que garantir o uso de CAA, quando
necessario, no atendimento ao paciente com ELA favorece uma assisténcia humanizada e
integral, estimulando a participagao do paciente e de sua familia no tratamento proposto
(Mcnaughton et al. 2019). Faz-se necessaria uma mudanca de perspectiva, entendendo
que a CAA envolve tecnologia, mas acima de tudo a possibilidade de interacao e integracao
entre as pessoas, rompendo barreiras atitudinais em relagcao a CAA.

Pergunta 6. Quais sao os cuidados para conversar com a pessoa com ELA que utiliza
CAA?

A pessoa que nao fala e usa um sistema de CAA teve que aprender a processar a
informacao de uma forma diferente. Os cuidadores e familiares, por sua vez, também
tém que aprender a acompanhar este novo tempo e esta nova forma de organizar as
informacoes para serem emitidas (Murphy, 2004).

Algumas atitudes podem favorecer o processo para a pessoa que utiliza CAA e tem ELA,
orientando o paciente, a familia, cuidadores e profissionais a tentar sempre que possivel:

e escolher um ambiente silencioso e bem iluminado e a falar de frente para o
paciente;

e prestar atencao aos movimentos orofaciais, expressoes, olhar e gestos;
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prestar atencao ao cansaco, ao estado emocional e ao estresse do paciente;
chamar a atencao do paciente antes de iniciar a conversa;
ouvir com atencao e nao dividir a atencao com outras situagoes ou atividades;

dar tempo para a resposta do paciente, nao antecipando ou sobrepondo-se a fala
do paciente;

falar sobre qualquer tema e dar espaco para que o paciente fale sobre tudo o que
tenha interesse;

fazer anotagdes ou escrever o que a pessoa esta tentando dizer, ajudando a
memorizar e facilitando a composicao das frases;

nao fingir que entendeu, pedir para pessoa repetir e esclarecer a situacao, evitando
mal-entendidos e estresse;

evitar falar sem parar e ndo passar a palavra ao paciente;
usar um amplificador do som do sistema de comunicacao, caso necessario;

indicar, logo de inicio, o tema da conversa, especialmente quando ha dificuldade
motora e necessidade de varredura de letras ou simbolos, tornando o processo
mais lento.
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O cuidado em nutricao € um componente essencial da assisténcia clinica as pessoas
com esclerose lateral amiotrofica (ELA). A dificuldade de degluticao (disfagia) e o aumento
do gasto energético (hipermetabolismo) em pessoas com ELA levam a baixa ingestao
alimentar, ao déficit energético, a perda de peso e a desnutricao. Deficiéncias nutricionais
ou inadequacgoes alimentares podem acarretar prejuizos ao estado nutricional, piora da
qualidade de vida e menor sobrevida em pessoas com ELA.

Ao longo da doenca, algumas situacoes como obstipacao, anemia ou a necessidade
de alimentacao por sonda (via gastrostomia) precisam ser manejadas por intervencoes
nutricionais especificas. Assim, este capitulo visa a destacar aspectos importantes do
cuidado em nutricao, incluindo avaliacao, recomendacoes e orientacoes nutricionais na
ELA. Ademais, discutimos algumas controvérsias em relacao a nutricao e a ELA.

Qual a importancia da avaliacao em nutricao na ELA e que métodos ou
parametros devem ser usados?

A perda de peso e a desnutricdao sao frequentes em pacientes com ELA. Além disso, a
perda de massa muscular, sarcopenia e caquexia sao condigdes comuns na ELA (D'amico
et al, 2021). Como essas condicoes estao associadas a rapida progressao da doenca
(D'amico et al, 2021), € de suma importancia que a avaliacao nutricional seja etapa inicial
e regular do cuidado em nutricao, visando a prevencao ou @ minimizacao da desnutricao e
seus agravos (Alves et al, 2022).
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A avaliacao nutricional na ELA pode ser composta por varios métodos que devem
ser complementares entre si, pois nao ha um método padrao ouro para esse fim. Esses
métodos incluem avaliacao antropomeétrica, avaliagao da composi¢ao corporal, avaliacao
do consumo alimentar, exames laboratoriais e outros (Figura 1). Os parametros coletados
durante a avaliagao em nutricao servem para apontar diagnosticos nutricionais, embasar
intervengoes especificas nutricionais e auxiliar no monitoramento e na afericao nutricional.

A avaliacao antropomeétrica na ELA tem o objetivo de monitorar o peso e avaliar as
reservas de massamagra e massa gorda. Sociedades cientificas e consensos recomendam
que a avaliagao antropométrica de pessoas com ELA seja realizada regularmente, a cada
3 meses ou conforme indicagao clinica, incluindo pelo menos peso e indice de massa
corporal (IMC) (Del Olmo Garcia et al, 2018; Shoesmith et al, 2020). Além do peso, estatura
e IMC (Alves et al, 2022; Burgos et al, 2018; Ning et al, 2019), outros parametros como
perimetro do braco (PB), perimetro da panturrilha (PP), dobra cutanea tricipital (DCT) e
espessura do masculo adutor do polegar (EMAP) sao importantes (Lameu et al, 2004).

Além desses, é essencial investigar a percentagem de mudanca de peso. Pesquisas
demonstram que, a cada 5% de perda de peso, o risco de morte aumenta em 30% nos
pacientes com ELA (Marin etal, 2011), e que a perda de peso acima de 5% do peso habitual
representa risco de morte duas vezes maior nessa populacao (Roubeau et al, 2015).
Quanto maior a perda de peso, maior é o risco de morte. Pesquisadores observaram que
pessoas com ELA, com perda de peso de 10% ou mais, tiveram aumento do risco de morte
em 45% quando comparadas aquelas com nenhuma perda de peso ou perda de peso
menor que 5% (Marin et al, 2016).
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Se disponivel, a avaliacdo da composicao corporal em pacientes com ELA deve ser
realizada por absormetria de raios-x de dupla energia (DEXA) ou bioimpedancia elétrica
(BIA), sendo esta Gltima mais simples, mais rapida e de menor custo (Alves et al, 2022;
Burgos et al, 2018; Robeau et al, 2015). Dentre os parametros de composi¢ao corporal
mensurados pela BIA, destacam-se a massa gorda (MG) e a massa livre de gordura (MLG)
no contexto da ELA. Além desses, destaca-se o angulo de fase (AF), calculado a partir
da formula AF(°) = arco tangente (Xc/R) x 180/m (BAUMGARTNER et al, 1988), onde a
resisténcia (R) e a reactancia (Xc) sdo medidas bioelétricas mensuradas pela BIA.

O AF é um importante parametro de prognostico (Alves et al, 2022; Burgos et al, 2018),
pois reflete a qualidade, a integridade e a funcionalidade celular, indicando um estado
geral de salde (Silva et al, 2023). Seus valores normais na populacao adulta giram em
torno de 5a 7 graus. Alguns estudos tém demonstrado que a diminuicao do AF, da MLG e
da MG aumenta o risco de morte e diminui a sobrevida em pessoas com ELA (Burgos et al,
2018; Marin et al, 2011; Robeau et al, 2015). Marin et al. (2011) observaram o aumento
do risco de morte para cada reducao de 1 grau do AF. Em contrapartida, esses autores
também observaram que um aumento de 2,5kg de MG reduziu o risco de morte em 10%
(Marin et al, 2011). Um ponto interessante é que, em pacientes com ELA, a associacao
entre diminuicdo do AF e menor sobrevida independe da perda de peso (Robeau et al,
2015).

Para avaliacao do consumo alimentar em pessoas com ELA, recomenda-se a aplicacao
do recordatorio alimentar de 24h (RA24h) nas consultas nutricionais para detectar
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inadequacoes de energia e nutrientes, auxiliar na deteccao de diagnosticos nutricionais e
na escolha de intervengdes nutricionais individualizadas (Leite et al, 2012; Lopes da Silva
etal, 2017). Alguns micronutrientes tém sido estudados como potenciais fatores de risco
e prognostico em pessoas com ELA. Em um estudo observacional, os autores verificaram
que pacientes com pior estado funcional, detectado pelos escores mais baixos da escala
funcional (ALSFRS-R), consumiram menos vitamina E, vitaminas do complexo B e selénio
(Barros et al, 2023). Esse fato destaca a importancia de avaliar e monitorar o consumo
alimentar em pessoas com ELA.

A avaliacao laboratorial de pessoas com ELA deve incluir biomarcadores de progressao
e/ou prognostico na ELA, conforme disponibilidade e viabilidade. Dentre esses
biomarcadores, destacam-se os niveis séricos de albumina e lipidios (colesterol total,
HDL-colesterol, LDL-colesterol, triglicerideos) (Alves et al, 2022; Burgos et al, 2018).
Alguns estudos apontam a reducao da relagao colesterol LDL/HDL e os baixos niveis de
hemoglobina (Chio et al,2014; Rafiq et al, 2015) como risco para o aumento de mortes
em homens e mulheres com ELA. Ha controveérsias na literatura sobre o perfil lipidico
como biomarcador de prognostico.

Outros instrumentos que podem ser incluidos na avaliacao em nutricao de pessoas
com ELA sao a Avaliacao Subjetiva Global (ASG) (Duerksen; Laporte; Jeejeebhoy, 2021)
e os critérios GLIM (Global Leadership Initiative for Malnutrition) ambos para diagnosticar
a desnutricao (Cederholm et al, 2019). Em pessoas com ELA, uma melhor classificacao
do estado nutricional pela ASG e pelos critérios GLIM esta associada a maior sobrevida
(Lopez-Gomez et al, 2021).
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Figura 1. Avaliacao em nutricao na ELA: resumo de métodos, objetivos e parametros

sugeridos.
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Qual o objetivo da terapia nutricional na ELA?

A terapia nutricional na ELA tem como objetivo suprir as necessidades nutricionais
em todas as fases da doenca, aléem de minimizar o catabolismo proteico e garantir
uma alimentacao oral ou enteral adequada. Uma alimentacao com predominancia de
alimentos in-natura e minimamente processados (ex.: frutas, legumes, verduras, graos,
ovos, leite) e gorduras saudaveis (ex.: azeite de oliva, abacate, oleaginosas, coco, linhaca,
6leo de gergelim) fornece uma variedade de nutrientes que auxiliam na manutencao ou
recuperacao do estado nutricional de pacientes com ELA (Brito et al, 2014; Salvioni et al,
2014).

Conforme a fase da doenca, pode ser que mudancgas na consisténcia da alimentacao
precisem ser feitas conforme o grau de disfagia e a tolerancia do paciente. Nesse sentido,
é fundamental o trabalho em equipe multidisciplinar. As recomendagoes e orientacoes
nutricionais na ELA devem embasar as intervencoes em nutricao. Elas sao baseadas em
estudos cientificos, como ensaios clinicos e revisoes sistematicas, alem de diretrizes ou
guidelines que abordam a terapia nutricional na ELA. As recomendac0es, orientagoes e
condutas nutricionais na ELA descritas a seguir estao resumidas na Figura 4.
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Qual a recomendacao de energia para pessoas com ELA?

A recomendacao de energia para pessoas com ELA é baseada no gasto energético
de repouso (GER) que essas pessoas apresentam, de modo que a dieta forneca uma
quantidade de energia suficiente para promover ou manter um estado nutricional
adequado. A avaliacao do GER por calorimetria indireta € o método padrao ouro para a
afericao em pacientes com ELA. Contudo, esse método € pouco usado na pratica clinica
devido ao seu alto custo e dificil acesso. Sendo assim, formulas preditivas sao mais
utilizadas para estimar o GER desses pacientes por meio de equacoes de estimativa,
como: o calculo por regra de bolso e a equagao de Harris-Benedict, esta dltima com
indicacao controversa (Del Olmo Garcia et al, 2018). Geralmente, o requerimento
energético do paciente com ELA é estimado a 30-35 Kcal/kg/dia (Dobak, 2022).

O guideline Europeu indica que, na auséncia da calorimetria indireta, o requerimento
energético deve ser estimado em aproximadamente 30 Kcal/kg/dia, dependendo da
atividade fisica do paciente. Para os pacientes em ventilagao nao invasiva, essa estimativa
pode ser estimada para 25 a 30 kcal/kg/dia. Em ambos os casos, essas estimativas devem
ser gjustadas de acordo com a evolucao do peso e da composi¢ao corporal dos pacientes
com ELA ao longo da progressao da doenca (Burgos et al, 2018). O ganho de peso deve
ser recomendado em pessoas com ELA apresentando IMC < 25,0 kg/m? e a manutencao
do peso naquelas com IMC entre 25 e 35 kg/m2 (Burgos et al, 2018).
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Qual a recomendacao de proteina para pessoas com ELA?

No que se refere a quantidade recomendada de proteinas para pacientes com ELA, ndao
existem recomendacoes especificas universais. Todavia, as quantidades calculadas podem
variar dependendo do estado nutricional do paciente. Recomenda-se uma faixa entre 0,8
e 1,5 g/kg/dia (Burgos et al, 2018; Del Olmo Garcia et al, 2018; Shoesmith et al, 2020).
Determinantes como idade, funcao renal, nivel de estresse organico e hipercatabolismo
sao importantes na decisao de ajustar a oferta proteica para pacientes com ELA.

Quando ofertar suplemento nutricional para pessoas com ELA?

0 uso de suplementos nutricionais orais (SNO) & recomendado para pessoas com ELA
que tém dificuldade em atingir suas necessidades nutricionais pela dieta convencional.
Esses suplementos nutricionais orais, com elevado teor de energia e proteina, podem ser
mais adequados devido a alta densidade nutricional em menor volume. Apesar de nao
haver dados suficientes para afirmar que o uso de SNO pode melhorar a sobrevida em
pacientes com ELA, sabe-se que esses suplementos podem melhorar o estado nutricional
do paciente, sendo fatores contributivos para uma melhor qualidade de vida e sobrevida
do paciente com ELA (Kdrner et al, 2013).

A suplementacao proteica, especialmente com o uso da proteina do soro do leite (whey
protein), ainda esta incerta na literatura. Apesar da crenca de que a suplementacao proteica
poderia auxiliar na recuperacao muscular e retardar a perda de massa muscular, poucos
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estudos avaliaram o impacto da suplementacao proteica na ELA. Os efeitos especificos
do aumento da oferta de proteina na dieta versus o aumento da oferta de energia ainda
permanecem inconclusivos (Burgos et al, 2018).

Da mesma forma, a suplementacao de micronutrientes (vitaminas e minerais) é
recomendada quando as necessidades nutricionais diarias nao sao atingidas, seja
por via oral ou por sonda de alimentacao. Nao ha dados suficientes para afirmar que a
suplementacao de micronutrientes para pessoas com ELA que nao possuem deficiéncias
nutricionais possa ter impacto positivo no aumento da sobrevida (Burgos et al, 2018;
Miller et al, 2009). Portanto, sugere-se que pelo menos a Ingestao Diaria Recomendada
(RDA - Recommended Dietary Allowances) de micronutrientes estabelecida paraa populacao
saudavel seja alcancada por meio da alimentacao ou suplementacao (Brito et al, 2014).

Um destaque pode ser dado a vitamina D e as vitaminas do complexo B, que sao
neuroprotetoras. Existe uma correlagao entre baixos niveis de vitamina D e um declinio
funcional mais rapido, além de uma menor sobrevida em pacientes com ELA (Kdrner et al,
2013; Ngo et al, 2017).

Omega-3, carotenoides, vitamina E, zinco e selénio também sdo nutrientes-chave
para os pacientes com ELA devido a potente atividade anti-inflamat6ria e/ou antioxidante
que possuem. Alguns estudos sugerem que os antioxidantes estdao associados a
melhor funcao motora em pacientes com ELA. Nesse aspecto, em casos de consumo
dietético inadequado ou sinais de caréncia nutricional, esses micronutrientes podem ser
suplementados (Ngo et al, 2017).
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Em termos de uso de pré e probioticos, os estudos ainda carecem de confirmacao de
beneficios tangiveis para pacientes com ELA. No entanto, eles podem ser utilizados como
uma terapiainovadora e, conforme a individualidade do paciente, podem representar uma
intervengao nutricional benéfica para modular a microbiota intestinal e tratar a disbiose
intestinal (Vilar et al, 2022).

Quais as orientagoes nutricionais para pessoas com ELA e disfagia?

Cerca de 17% a 30% das pessoas com ELA apresentam disfagia no inicio da doenca.
Com a progressao da doenca, a maioria dessas pessoas desenvolve sintomas bulbares,
resultando em disfagia progressiva com dificuldade na ingestao de alimentos e liquidos,
aléem de quadros de broncoaspiracao e pneumonias de repeticao (Adamske et al, 2021;
Alves et al, 2022; Lee; Madhavan; Krajewski; Lingenfelter, 2021). A disfagia na ELA
impacta negativamente a ingestao alimentar e a hidratacao, piorando o estado nutricional
das pessoas acometidas e contribuindo para a progressao da doenca.

O principal cuidado nutricional na disfagia leve e moderada é a orientagcao na
modificacao da consisténcia normal para uma dieta na consisténcia pastosa ou
moderadamente espessada (niveis 4 e 3 da Iniciativa Internacional de Padronizacao
de Dietas para Disfagia, respectivamente), para reduzir o risco de aspiragao pulmonar
(Cichero et al, 2017). No geral, alimentos e preparagdes nessas consisténcias sao
mais seguros para esses pacientes. Os liquidos precisam ser espessados para garantir
maior seguranca na hora da alimentacao. Outras condutas incluem comer devagar,
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ter auxilio na hora da alimentacao, fazer refeicoes pequenas e frequentes, usar
suplementos nutricionais orais e adotar manobras especificas durante a degluticao
(Burgos et al, 2018; Miller et al, 2009). Para isso, &€ necessaria uma abordagem
multidisciplinar no tratamento da disfagia, destacando o trabalho conjunto do
nutricionista e do fonoaudiodlogo.

Ressalta-se que, em situagoes de disfagia moderada ou grave, a dieta pastosa e
as orientagdes fonoaudiologicas nao suprirao a necessidade de nutricao do paciente
sem minimizar o risco de broncoaspiracao. Por isso, € de suma importancia discutir
precocemente a utilizacdao da via alternativa de alimentacao como fonte exclusiva ou
primaria de nutricao.

Quando indicar a via alternativa de alimentacao para pessoas com ELA?

Geralmente, com a progressao da doenca, uma via alternativa de alimentagao sera
indicada para que pessoas com ELA possam receber energia e nutrientes adequados.
A via alternativa de alimentagao recomendada nesses casos é a nutricao enteral, por
meio da gastrostomia. Especificamente, a Gastrostomia Endoscopica Percutanea (GEP)
proporciona nutricao adequada e contribui para a manutenc¢ao ou ganho do peso corporal.
Além disso, é uma alternativa paraa administracao de liquidos e medicamentos. A nutricao
enteral pela GEP pode ser exclusiva ou, quando possivel, estar associada a dieta via oral.
A GEP ja se revelou superior a Gastrostomia Radiologica Percutanea (GRP) em relacao as
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complicagoes relacionadas a insercao da sonda de gastrostomia. Por isso, a GEP tem sido
a modalidade prioritaria de escolha (Andersen et al, 2012).

A GEP deve ser discutida em estagio inicial da doenca, em intervalos regulares a
medida que a ELA progride e de acordo com o aumento do risco de aspiracao pulmonar
durante a degluticao. O diagnodstico da disfagia, a demora na duracao das refeicoes, a
perda de peso, a piorada funcao respiratoria, o risco de engasgo e a vontade do paciente
devem conduzir a equipe na tomada de decisao para a realizacao da gastrostomia
(Shoesmith et al, 2020). O Consenso Canadense sugere que uma diminuicdo da
Capacidade Vital Forcada (CVF) proxima a 50% deve ser considerada um indicador para
colocacao de sonda enteral, mesmo na auséncia de disfagia. Ademais, uma CVF < 50%
nao deve impedir a recomendacao de insercao da sonda de alimentacao enteral, desde
que o estado respiratorio seja monitorado durante e apos o procedimento da GEP
(Shoesmith et al, 2020). Alguns parametros ajudam a nortear a indicacao da GEP em
pessoas com ELA (Figura 2).
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Figura 2. Parametros que norteiam a indicacao para a gastrostomia endoscopica
percutanea em pessoas com ELA.

¢ Disfagia moderada ou grave;

¢ Risco de broncoaspiragao, apesar das
mudancas na consisténcia da dieta;

¢ Ingestao oral abaixo das necessidades
nutricionais (< 75%);

e Perda de peso nao intencional ou desnutricao
(< 10% do peso habitual);

¢ Declinio da capacidade respiratoria.

Fonte: Adaptado de Brito et al. (2014); Alves et al. (2022).

Durante a realizacao da GEP, sobretudo nos pacientes com paralisia bulbar progressiva,
recomenda-se 0 uso concomitante de ventilagao mecanica nao invasiva (VNI), objetivando
maior seguranca, uma vez que a sedacao pode ocasionar apneia e fraqueza em regiao
orofaringea, favorecendo a intubacdao traqueal e consequente traqueostomia. Ha
evidéncias de que o uso de VNI antes, durante e depois da GEP pode reduzir taxas de
complicacdes respiratorias em pacientes com ELA (Banfi et al, 2017).
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A GEP pode ser benéfica para a sobrevida, qualidade de vida e desfecho nutricional de
pacientes com ELA. Ha evidéncias de que a gastrostomia realizada precocemente (antes
que ocorra uma perda de peso grave) pode trazer maiores beneficios aos pacientes com
ELA (Burgos et al, 2018).

A dieta enteral a ser administrada pela GEP pode ser industrializada (comercializada
pronta na forma liquida ou em p6) ou artesanal (com utilizacao de alimentos in natura e
minimamente processados). Cada uma apresenta vantagens e desvantagens (Figura 3).

UNIDADE 1

Figura 3. Vantagens e desvantagens da dieta enteral industrializada e artesanal.
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Fonte: adaptado de Coutinho, Lais e Vale (2021a).
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A dieta enteral industrializada oferece uma quantidade balanceada de nutrientes
ao paciente com ELA (macronutrientes e micronutrientes), além de outros beneficios,
como: consisténcia liquida adequada para passagem pela sonda de alimentacao,
evitando obstrucao; reducao do risco de contaminacao microbiologica em comparagao a
formulagdes artesanais (Uniat et al, 2022); e praticidade no preparo e na administracao
da dieta enteral. Ademais, fazendo uso da dieta industrializada, o paciente consegue
atingir suas necessidades nutricionais e melhorar ou manter o seu estado nutricional,
fator imprescindivel para prolongar a vida e reduzir a mortalidade (Burgos et al, 2018).

Nao ha recomendacdes sobre o tipo de formula enteral mais adequada para o uso
no paciente de ELA. Apesar disso, na grande maioria dos estudos, as dietas enterais
mais utilizadas nesses pacientes sao as que contém formulas hiperenergéticas ou
hiperproteicas (Del Olmo Garcia etal, 2018). O uso da dieta enteral artesanal pode fornecer
compostos bioativos com acao antioxidante e neuroprotetora, importantes no contexto
fisiopatologico da ELA.

Quais as orientacoes nutricionais para obstipacao em pessoas com
ELA?

A modificacao do estilo de vida e da dieta faz parte do tratamento de base da
obstipacao. Em relacao a dieta, deve-se atentar para o padrao alimentar, o consumo de
fibras, o consumo de agua e o uso de probiéticos. Um padrao alimentar saudavel contribui
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para uma alimentacao balanceada e a manutencao de um intestino saudavel (Coutinho;
Lais; VVale, 2021b).

Considerando o contexto da ELA, € comum que as pessoas acometidas diminuam seu
nivel de atividade fisica e fiquem sedentarias, passando a maior parte do dia sentados e/
ou deitadas. Paralelamente, € comum o baixo consumo de fibras e de agua, considerando
a dieta pastosa e a disfagia. A dieta enteral, por sua vez, ja fornece um maior teor de agua;
entretanto, pelo fato de ser liquida, seu contetdo de fibras alimentares € comumente
reduzido. Diante desses fatores, a obstipacao € comum em pessoas com ELA (Coutinho;
Lais; VVale, 2021b).

Segundo o Instituto de Medicina dos Estados Unidos, mulheres e homens adultos
devem consumir 25g e 38g de fibras por dia, respectivamente (Institute of Medicine,
2005). O guia alimentar para populacao brasileira recomenda um consumo diario
minimo de 25g fibras por dia (Brasil, 2008). Na pratica clinica, & um desafio atingir
essas recomendacoes na dieta de pessoas com ELA. Assim, € importante acompanhar
o funcionamento intestinal dos pacientes e, em casos de constipacao intestinal, um
suplemento de fibras pode ser adicionado a dieta, desde que um adequado aporte de
agua seja garantido (Burgos et al, 2018; Ngo et al, 2017; Yu et al, 2020). Em casos
mais severos de obstipacao, a prescricao médica de emolientes fecais, laxantes e/ou
supositorios pode ser necessaria (Dobak, 2022).
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Quais as orientagoes nutricionais para anemia em pessoas com ELA?

A baixa diversidade alimentar e o baixo consumo de alimentos de origem animal
podem contribuir para a ocorréncia de anemia de causa nutricional. Essa anemia pode
ser prevenida ou minimizada com uma alimentacao saudavel e variada. Apos sinais e
sintomas ou achados laboratoriais de anemia (Ozdemir, 2015; WHO, 2017), estratégias
de tratamento podem ser aplicadas, tais como: a) melhora da qualidade e diversidade
alimentar, incluindo maior consumo de alimentos fonte de ferro e vitaminas do complexo
B, associados a alimentos ricos em vitamina C; b) escolha de alimentos fortificados com
ferro e acido folico; e c) suplementacao oral de ferro e vitaminas, combinados ou nao a
outros micronutrientes, como vitamina C, vitamina A, vitamina E e zinco (Silva et al, 2021).
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Figura 4. Resumo de recomendacoes e orientacoes nutricionais para pessoas com
esclerose lateral amiotrofica.
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Quais as principais controvérsias em relacao a nutricao e ELA?

A proteina isolada do soro do leite (whey protein) é considerada uma proteina de alto
valor biologico e rica em aminoacidos de cadeia ramificada (AACR). O uso dessa proteina
tem sido recorrente, especialmente com objetivo de cicatrizacao, aumento e manutencao
da massa muscular. Entretanto, autores apontam que a suplementacao com AACR nao
é recomendada em pacientes com ELA devido aos possiveis efeitos nocivos que podem
agravar a doenca. Esses efeitos sao atribuidos aos AACR serem precursores do glutamato,
um aminoacido abundante no sistema nervoso central, cujo excesso possui efeito toxico
relacionado a fisiopatologia da doenca (Milagres et al, 2014).

O papel dos lipidios plasmaticos no prognodstico da ELA ainda nao esta claro, e os
resultados sao conflitantes. Varios estudos demonstram que pacientes com ELA com
dislipidemia ou niveis elevados de colesterol sao mais predispostos a uma taxa de
sobrevida mais longa quando comparados aqueles sem essas alteracoes. Todavia, alguns
estudos nao encontraram associacao entre os niveis de lipidios plasmaticos e a sobrevida
na doenca (Chetstowska Baranczyk-Kuzma; Kuzma-Kozakiewicz, 2021; D'amico et al,
2021; Dorst et al, 2020; Salvioni et al, 2014). A presenca de dislipidemia na ELA pode
refletir uma anormalidade intrinseca ou uma tentativa fisioldgica de compensar um
estado metabélico anormal (D'amico et al, 2021).

Em estudo recente, pesquisadores afirmam que o valor prognostico do perfil lipidico
na ELA pode ser afetado pela progressao da doenca, o que pode explicar as discrepancias
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entre estudos anteriores. Segundo eles, o hipermetabolismo governa o valor preditivo
dos lipidios para o prognostico da ELA, uma vez que o hipermetabolismo e o HDL alto
aumentaram sinergicamente o efeito negativo no prognodstico da ELA. O aumento da
glicolise muscular pode ser a base do mau prognostico, uma vez que o HDL pode estimular
o sistema glicolitico no misculo esquelético associado ao catabolismo (Nakamura et
al, 2022). Diante dos achados, devemos ter cautela nas interpretacdes. E importante a
avaliacao e o acompanhamento do perfil lipidico desses pacientes nao s6 com intuito de
avaliar o prognostico (D'amico et al, 2021), mas também para acompanhar sua sadde
cardiovascular.

Os resultados sobre o consumo de vitamina E na ELA ainda sao inconclusivos. Alguns
estudos indicam uma associacao inversa entre o consumo de vitamina E e o risco de ELA
(D'amico et al, 2021; D'antona et al, 2021), porém outros apresentam resultados nulos.
Todavia, autores ja observaram que o aumento dos anos de suplementagao com vitamina
E foi inversamente relacionado com a probabilidade de ter ELA (D'amico et al, 2021). Seu
uso junto ao riluzol foi avaliado durante 3 meses e mostrou reduzir os marcadores de
estresse oxidativo na ELA, porém nao influenciou na sobrevida desses pacientes (D'antona
etal, 2021). Logo, os estudos apontam um carater mais preventivo associado a vitamina
E e ELA.
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