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Resumo: A ELA é uma degeneragdo neuromuscular, com causas ndo totalmente
conhecidas, onde os neurdnios motores do coOrtex cerebral, medula espinhal e tronco
cerebral sdo atingidos. Diversas sdo as complica¢des oriundas da ELA, mas a complicacéo
mais notavel em portadores desta doenca € a degeneracdo da atividade respiratoria,
tornando o individuo dependente de procedimentos médicos, que podem ser invasivos ou
ndo, para a manutengcdo da mecanica respiratoria e, consequentemente, a sobrevivéncia.
Este presente trabalho aborda também os maleficios causados por essa doenca e
apresenta maneiras de reabilitacdo, os quais também seréo discutidas neste trabalho.

Palavras-chave: Esclerose Lateral Amiotrofica; Complicacdes respiratérias; Reabilitagéo.

Abstract: ALS is a neuromuscular degeneration, with causes not fully known, where the
motor neurons of the cerebral cortex, spinal cord and brainstem are reached. There are
several complications arising from ALS, but the most notable complication in patients with
ALS is the degeneration of respiratory activity, making the individual dependent on medical
procedures, which may be invasive or not, for the maintenance of respiratory mechanics and,
consequently, survival. This work also discusses the harm caused by this disease and
presents ways of rehabilitation, which will also be discussed in this paper.

Keywords: Amyotrophic Lateral Sclerosis; Respiratory Complications; Rehabilitation.
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INTRODUCAO

A Esclerose Lateral Amiotrofica € uma enfermidade de carater neuromuscular
degenerativo. Atinge neurdnios motores do coOrtex cerebral, medula espinhal e tronco
cerebral, os quais constituem as vias superiores e inferiores, incluindo fibras dos feixes
coértico-espinhal e cortico bulbar responsaveis pela coordenacdo dos movimentos
voluntarios, 0 que caracteriza a perda progressiva das funcdes musculares. Os seus
mecanismos fisiopatolégicos exatos, ainda ndo sdo bem conhecidos. Estudos cientificos
mostram causas etiolégicas multifatoriais, dentre elas, fatores genéticos relacionados a
heranca dominante, processos oxidativos associados a erros no cromossomo 21 e
deposicdo glutaminérgica anormal, no corpo dos neurdnios.

As manifestagfes clinicas comuns ocasionadas pela ELA sdo atrofia e fraqueza
muscular, devido ao acometimento do neurénios motores inferiores e superiores. Iniciam--se
com sintomas de frequéncia unilateral dos membros, caimbras, fasciculacdes, hiperreflexia,
sinais bulbares, como disfagia, disartria e sialorreias, além do acometimento dos musculos
respiratorios que levam a insuficiéncia respiratoria, que é a complicagdo mais severa.
Ademais, a perda do tdbnus muscular pode desencadear anormalidades nos reflexos
profundos.

Vale destacar, as alteracdes respiratorias, j& que correspondem a maior causa de
mortes por ELA. A disfung&o respiratoria é resultado do n&o funcionamento dos mecanismos
de acdo dos grupos trés musculares respiratorios, devido a desnervagdo ativa dessas
estruturas, principalmente dos mdusculos inspiratérios, especialmente o diafragma,
culminando numa hipoventilagdo alveolar e hipercapnia evolutiva, que comprometem
amplamente a saude do portador de ELA.

Os problemas respiratorios exigem intervengdes que busquem reabilitar o paciente
de maneira a concedé-lo uma melhor qualidade de vida mediante as complicacbes
pulmonares. Agdes iniciais de tratamento visam evitar ou atrasar intervengdes profundas e
invasivas, através de técnicas que consiste em suportes ventilatérios sem métodos
invasivos. Procedimentos que estimulem o treinamento da musculatura respiratoria por meio
de exercicio fisico, podem reduzir a neurodegeneragdo. Pesquisas atuais evidenciam que
medidas de tratamento da musculatura respiratéria sdo capazes de agir como fator

neuroprotetor de morte neuronal por estimular a plasticidade neuromuscular.

Portanto, este artigo tem a finalidade de apresentar caracteristicas gerais da
Esclerose Lateral Amiotréfica, com maior énfase nas suas complicacfes, principalmente a
respiratoria. Além disso, sdo abordadas maneiras de reabilitacdo que visam oferecer melhor

gualidade de vida ao portador de ELA.
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METODO

Para a realizacéo deste trabalho, foi feita uma busca na plataforma virtual Bireme e
diferentes critérios foram utilizados para chegarmos aos resultados obtidos. Através da
pagina inicial, foram inseridas as palavras chave: ELA, ESCLEROSE LATERAL
AMIOTROFICA. Posteriormente, foi selecionada a opcéo de localizar o descritor do assunto,
onde as mesmas palavras foram utilizadas. Através do filtro etiologico, foi selecionado (LIMA
et al, 1981).

Restringindo a pesquisa utilizando os aspectos fisiopatoldgicos e utilizando o filtro de
idioma para portugués e espanhol e foram encontrados 44 artigos indexados na LILACS e
MEDLINE. Trinta e oito artigos indexados publicados na lingua espanhola e 6 na lingua
portuguesa. Esses artigos foram analisados de acordo com a restricdo do tema escolhido
para abordagem neste trabalho que sdo as mais comuns complicacbes da Esclerose,
prejuizos na funcao respiratdria do individuo e a reabilitacdo destes. Desses analisados 2
foram escolhidos para estudo e abordagem neste artigo.

Outro artigo foi selecionado a partir do filtro que restringia apenas os resultados em
portugués. Desta forma, foram encontrados 66 artigos indexados no LILACS, MEDLINE,
INDEX psicologia, LIS, e Secretaria Estadual de Saude de SP. Ainda foi realizada uma
busca utilizando outras palavras, foram elas: Muasculos, Respiracdo, Respiratorios,
Esclerose Lateral Amiotréfica. Assim, um artigo que fala sobre o monitoramento da forca

muscular respiratoria foi selecionado para a realizagcédo do presente trabalho.

Alternando a plataforma de busca, desta vez utilizando o Google académico, ap6s a
utilizacdo das palavras Esclerose Lateral Amiotréfica Respiracdo Respiratoria. Através desta
busca, foi encontrado o artigo que fala sobre Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) e
musculos respiratorios. Ao utilizar as palavras chave: Ventilagdo Invasiva, um artigo sobre o
método da ventilacdo ndo invasiva foi selecionado como fonte de informac@o para a

confecgéo deste artigo.

Usando esta mesma ferramenta encontramos outros artigos sobre o tema, sendo que
as palavras chave utilizadas foram: VENTILACAO INVASIVA E NAO INVASIVA
PACIENTES COM ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA. Foram selecionados dois
artigos: Reabilitacdo na esclerose lateral amiotrofica: revisdo da literatura. Ventilagdo néo-

invasiva e fisioterapia respiratoria para pacientes com esclerose lateral amiotrofica.
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DESENVOLVIMENTO
FISIOPATOLOGIA DA ELA E ALTERAGOES MUSCULARES

A Esclerose Lateral Amiotréfica, € uma doenca neurodegenerativa devastadora, que
envolve neurbnios motores da regido do cortex cerebral, tronco cerebral e medula espinhal.
Desta forma, h4 uma degeneracéo simultanea de neurdnios motores superiores e inferiores
e de células piramidais que estdo localizadas na quinta camada do coértex cerebral,
sobretudo na area pré- central (células gigantes de Betz) e que sado integrantes dos feixes
cértico-espinhal e cortico-bulbar. A doenca afeta as fibras ao longo do trato cértico-espinhal
€ 0 mesmo constitui um importante sistema de fibras descendentes do cérebro humano,
responsavel por transmitir impulsos que coordenam os movimentos voluntarios. Ainda se
destaca os neurbnios motores alfa do tronco cerebral e medula que também sdo alvos
preferenciais do processo degenerativo (ROCHA; MIRANDA, 2007; GARCIA et al, 2007).

Os neurbnios motores séo responsaveis pelo controle e comunicagéo entre o sistema
nervoso e os musculos voluntarios. Essa comunicacdo € mediada através da transmissao
de mensagens dos neurdbnios motores superiores para 0s neurdnios localizados na medula
espinhal, chamados de neurénios motores inferiores, e destes aos musculos do controle
voluntério. Com isso, as manifestagdes clinicas dessa doenga sdo percebidas nos membros
inferiores, superiores e, posteriormente, no térax e pesco¢o. Suas manifesta¢des incluem
fraqgueza e atrofia muscular, conhecida como amiotrofia, que na grande maioria dos
pacientes iniciam-se com frequéncia unilateral e em regido distal de membros superiores,
hiporreflexia, cdimbras musculares e fasciculagdes devido ao acometimento dos neurdnios
motores inferiores. Com relagdo ao envolvimento dos neurdnios motores superiores sao
conhecidos sinais como espasticidade, hiperreflexia, clénus e sinais de Hoffmann ou
Babinski, e quanto aos sinais bulbares encontra-se a fragueza na musculatura do pescoco e
da face, disartria, disfagia e sialorréia. Estes sintomas acarretam o diafragma, e levam a
condi¢bes de dificuldade respiratéria. O tbnus muscular também pode ser alterado e ocorrer
uma elevacao ou reducdo em regides de intensa atrofia do tecido muscular de acordo com a
evolugdo do quadro, além disso h4 uma alteracdo dos reflexos profundos. Os reflexos
abdominais, o controle de esfincter, o intelecto e os sentidos, na grande maioria dos casos,
estdo preservados (RESQUETI, 2011; XEREZ, 2016; LIMA; GOMES, 2010)

ETIOPATOGENIA- UMA ANALISE DAS POSSIVEIS CAUSAS DA ELA

Quanto a etiopatogenia da ELA existem vérias hipoteses, Xerez, (2016) reafirma o
que Resqueti, (2011) ja havia descrito, que ainda ndo existe um mecanismo patogénico
totalmente conhecido relatado para a ELA, mas ele declara que um acumulo de glutamato

no corpo do neurbnio que ocasiona a sua degeneracdo pode vir a ser uma das causas da
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doenca. No entanto, em 2011, Resqueti jA havia mencionado na literatura que ha uma
mutacdo genética responsavel pela degeneragdo dos neurdnios, onde 5-10% casos estédo
relacionados a heranca autossdmica dominante, e 10-20% estéo relacionados a um defeito
do cromossoma 21 no gene codificador do zinco superoxido dismutase e ainda existem as
causas de natureza esporadica que representam a grande parte dos casos e nao tem
relacdo genética fisiopatoldgica. Questionamentos como fatores virais tardios devido a
infecc@o subclinica de poliovirus (poliomielite), stress oxidativo e fatores ambientais como
exposicdo a determinadas substancias quimicas, como glutamato, chumbo, aluminio e

mercuario também entram como possiveis razdes ja mencionadas (GARCIA et al, 2007).
SINTOMATOLOGIA INICIAL E ESTRUTURAS ENVOLVIDAS

A ELA pode apresentar diferentes tipos de inicio. O inicio cervical, em sua
sintomatologia, apresenta fraqueza nos membros superiores bilateralmente ou
unilateralmente. Tal fraqueza pode ser manifestada pela dificuldade de realizar movimentos
em pinga. Os membros superiores sdo atingidos pela degeneracdo de neurbnios motores
bulbares, ou neurdnios de primeira e até mesmo segunda ordem. Ja em seu inicio lombar,
0s neurdnios de segunda ordem séo geralmente acometidos e acometem, principalmente,
membros inferiores. Uma das manifestacbes mais comuns consiste na fraqueza dos
musculos flexores do pé, que se expressa através do “pé caido”. A dificuldade em subir
escadas também é comum. Com o desenvolvimento da doenca, infelizmente, todos os
sistemas biolégicos dos individuos portadores tendem a paralisia, com excecdo dos

esfincteres e musculatura dos olhos (RESQUETI et al, 2011).
COMPLICACOES RECORRENTES NA ELA

Apesar do acometimento geral da musculatura esquelética, do ponto de vista de
prognostico, a maioria dos pacientes com ELA vao a 6bito devido a diminuicdo da funcéo
pulmonar ocasionado pela fraqgueza dos musculos respiratorios e leva a uma insuficiéncia
respiratéria ou mesmo complicacdes respiratérias como a pneumonia. Outro tipo de
complicagcdo € o aparecimento de sintomas com origem bulbar, como disartria e disfagia,
que podem comprometer consideravelmente a qualidade de vida do portador, sendo
necessaria muitas vezes a necessidade de ventilagdo mecanica permanente, ou até mesmo
a morte. (PONTES et al, 2010; RESQUETI et al, 2011)

Segundo Rocha e Miranda (2007), os problemas pulmonares sdo causadores de
mais de 85% das mortes. O bom funcionamento do sistema respiratério deve-se ao
equilibrio entre os mecanismos fisioldgicos que se interagem. Estes mecanismos incluem a
regulacdo neurogénica através de centros respiratorios bulbares e corticais, forca e

coordenacdo muscular dos musculos respiratorios e complacéncia das estruturas pleuro-
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pulmonares. A disfuncdo ventilatéria ocasionada na ELA é resultado da extensdo do
processo de desnervacdo ativa dos trés grupos musculares responsaveis pela mecéanica
ventilatoria, geralmente 0s mecanismos neurogénicos e a capacidade de resposta as
mudangas gasométricas sao preservadas. A deterioracdo dos grupos musculares atinge os
musculos inspiratorios, particularmente o diafragma e intercostais externos, reduzindo
progressivamente a pressao inspiratéria maxima (PIM), o volume corrente (VC) e a
capacidade vital (CV), resultando em uma hipoventilacdo alveolar e hipercapnia crescente,
gue se manifesta clinicamente por fragmentacdo do sono, sonhos vividos, cefaleias

matinais, sonoléncia diurna e deterioragao cognitiva.

Apesar da complicacao respiratoria, outra complicacdo muito comum j& citada neste
trabalho € a disfagia, que € um prejuizo no ato de deglutir. Isso ocorre por modificacdes na
atividade motora da lingua e pelo aumento da duracéo da fase voluntaria da degluticdo. Esta
manifestacdo da doenca pode causar, evidentemente, uma ma nutricao no individuo. Desta
forma, € muito comum ver pacientes com ELA perderem peso de forma rapida e
progressiva. Para suplementacdo deste paciente, pode-se utilizar um cateter nasogastrico,
que é um acesso simples. Recentemente, a colocacdo de um cateter de gastrostomia
percutanea tem sido um procedimento simples, seguro e efetivo para nossos pacientes
disfagicos (PONTES et al, 2010).

METODOS DE INTERVENCAO/TRATAMENTO

Relacionando estes problemas com as possiveis acdes com paciente acometidos,
segundo Rocha e Miranda (2007), existem alguns protocolos de intervencgéo, conhecidos
como protocolos estandardizados. Estes, permitem atrasar ou evitar a necessidade de uma
intervenc@o mais profunda como o suporte ventilatério invasivo, melhorando a qualidade de
vida e prolongando a sobrevida. Como base destes tratamentos, existe um programa de
educacdo do doente e das pessoas que sdo seus cuidadores para que sejam orientados
quanto ao uso de técnicas terapéuticas nao invasivas tituladas pelo biofeedback com
oximetria. Isso permite redu¢des no numero e duracdo de hospitalizac6es, episodios de
pneumonia e insuficiéncia respiratéria grave e atrasar ou evitar a necessidade de
traqueostomia. Logo, segundo Ferreira e colaboradores (2009), a aplicagdo de um suporte
ventilatorio sem recorrer a métodos invasivos, evita desta forma as complicacbes
associadas a intubacdo orotraqueal e ventilagdo mecénica invasiva. Esta técnica ja
demonstrou ser eficaz em diversos tipos de insuficiéncia respiratéria aguda ou crénica

agudizada.

Para auxiliar no tratamento contra o acometimento da mecéanica respiratéria, existem
procedimentos que consistem no “treinamento” da musculatura respiratéria. Com atividades

fisicas, pode-se diminuir a perda neuronal no paciente, diminuindo alguns efeitos maléficos.
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Uma experiéncia realizada em ratos que superexpressam a proteina mutante SOD1,
responsavel pelo desencadeamento da doenca na idade adulta demonstraram que
exercicios aerébicos de moderada intensidade associados ao uso do fator de crescimento
insulinico injetavel “IGF-1" prolongaram a sobrevida dos ratos (em aproximadamente 83
dias), atenuaram a morte neuronal. O acometimento dos musculos respiratérios, a perda da
funcdo motora foi menor nos ratos que praticavam algum tipo de atividade em comparacdo
com grupos de ratos sedentarios. Estudos recentes também apontam que o tratamento da
musculatura respiratéria (TMR) pode beneficiar esses pacientes atuando com um fator
neuroprotetor da morte neuronal estimulando a plasticidade neuronal e muscular
(RESQUETI, 2011).

Como ja falado, existem diversas técnicas fisioterapéuticas para desobstrucdo e
expansao pulmonar. Estas sdo empregadas com a finalidade de reducéo das intercorréncias
respiratérias dos pacientes acometidos, porém o numero de estudos relacionados ao
assunto € pequeno e existem divergéncias quanto ao momento correto para iniciar o
tratamento relacionado com mecanismos de tosse e suporte ventilatorio. Algumas dessas
técnicas sdo as alternativas possiveis para otimizar a tosse e eliminar as secregdes
brénquicas, melhorando assim a qualidade de vida dos pacientes. Mesmo assim, a
cinesioterapia respiratéria e motora ainda € tema de controvérsias no meio. (PRESTO,
2009)

CONSIDERACOES FINAIS

Através da revisao literaria realizada, foi possivel obter uma melhor compreenséo

dos mecanismos de acometimento da ELA, doenca caracterizada

pela degeneracdo dos neurbnios motores da medula espinhal, tronco cerebral e cortex
cerebral. Os sinais clinicos da doenca sdo encontrados nos membros inferiores, térax e
pescoco. Quando o0s neurbnios motores superiores sdo acometidos os sinais séo
espasticidade, hiperreflexia, clénus, e ainda podem existir os sinais bulbares, representado,
principalmente, pela fraqueza muscular da face e do pesco¢o. Todos esses sintomas afetam

o diafragma, o que traz grandes dificuldades respiratorias.

Uma das principais manifestacfes da doenca € a atrofia muscular, perda de forga e,
consequentemente, prejuizos na respiracdo através do enfraquecimento dos musculos
respiratdrios. Estes danos diminuem consideravelmente o cotidiano e qualidade de vida dos
pacientes, visto que acomete o diafragma e os musculos intercostais externos, tendo por

consequéncia a hipoventilagédo alveolar.

Alguns tipos de tratamento s&o utilizados para tratar os problemas respiratérios
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derivados da ELA, porém estes podem ser invasivos ou nao invasivos. No entanto, existem
pesquisadores que sugerem terapias alternativas para que as intervencées mais invasivas
sejam evitadas. Desta forma, aplicam-se métodos como o de ventilagdo mecénica néo
invasiva e tratamentos fisioterapéuticos que visam a melhor na excrecdo de secregdo
pulmonar. Em comum, os tratamentos consistem na tentativa de uma melhora do

funcionamento fisiolodgico do individuo.
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