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RESUMO

Introducdo - A esclerose lateral amiotrofica (ELA) € uma doenca neurodegenerativa
progressiva do SNC, associada a degeneracdo e perda de neurdnios motores
superiores e inferiores do cortex cerebral, tronco encefélico e medula espinhal. A morte
por ELA geralmente é resultante da deficiéncia respiratoria, com uma diminuigdo
progressiva da forca muscular com desenvolvimento de insuficiéncia respiratoria global
e infeccdes respiratéria de repeticdo com alto indice de internacdo destes pacientes
Objetivo - Elaborar uma proposta de contetdo de orientagbes emergenciais em ELA
para profissionais da area da saude.

Método — Foi realizada uma reviséo da literatura sendo considerados somente artigos
cientificos publicados nos ultimos dez anos. Foram pesquisados estudos do tipo
revisdo sistematica, guidelines e outros.

Resultados — A grande maioria dos manuais encontrados aborda as alteragbes que
podem ser observadas no paciente com ELA como: alteracdo do sono, Ulceras e lesdes
de pele, sialorréia, disartria disfagia, mas nao enfatiza os procedimentos a serem
tomados pelos profissionais da area da saude quando seus pacientes apresentam tais
sintomas. Portanto, a proposta deste trabalho é que as orientagbes emergéncias
devem abordar os seguintes topicos: o que ELA, o que pode levar o paciente com ELA
ao Pronto Socorro, diferenca entre CPAP e binivel, como proceder com ventilagdo nao
invasiva (VNI), escolha a interface, cuidados com a oxigenacao, intubacdo orotraqueal
e ventilagdo mecanica invasiva (VMI), desmame da VMI, traqueostomia, higiene
brénquica, outras alteracdes da ELA, tomada de decisbes, como conseguir um binivel,
orientacéo de alta hospitalar e outras informagdes gerais.

Conclusdo - Acredita-se que este manual ird ser de grande valia para os profissionais
da area da saude que trabalham em urgéncia de postos de saude e hospitais,
ajudando-os a entender melhor seus pacientes com ELA, assim como, nortear a

conduta adequada para 0s mesmos.

Palavras chaves: esclerose lateral amiotrofica, cuidadores, aconselhamento diretivo,

servicos médicos de emergéncia.



1. INTRODUCAO

A esclerose lateral amiotréfica (ELA) foi primeiramente descrita por Charcot em
1869 e tornou-se bastante conhecida como doenga de Lou Gehrig's devido ao jogador

americano de baseball que faleceu com a doenca em 1941%,

E uma doenca neurodegenerativa progressiva do SNC, associada a
degeneracgéo e perda de neurbnios motores superiores e inferiores do coértex cerebral,

tronco encefalico e medula espinhal®.

A incidéncia de ELA nos Estados Unidos é de cerca de dois casos a cada cem
mil pessoas. Estima-se que, no Brasil, a incidéncia seja semelhante, mas a metade
dessas pessoas ndo sabe que é portadora da doenca. Dentre aquelas que recebem o
diagnéstico, muitas n&o obtém tratamento e orientacdes adequadas®. O diagnéstico é
clinico, complementado por testes laboratoriais e eletroneuromiografia e o diferencial é

obtido através da neuroimagem®.

Os brancos sdo mais afetados que os negros. Em um estudo realizado pela
Abrela e pelo laboratério Aventis em 1998, foram catalogados 540 pacientes com ELA,
sendo 58,5% homens; 5,9% dos pacientes tinham historia familiar. A idade média de
aparecimento dos primeiros sintomas foi 52 anos. Estima-se, em nosso meio, uma

incidéncia de 1,5 casos/100.000 pessoas, ou seja, 2.500 pacientes por ano™?.

Ha descrito na literatura trés tipos de ELA, esporadica (90% dos casos), familiar
(9%), e um tipo mais raro, o da ilha de Guam, que representa 1% dos casos. Vinte por
cento das familias com ELA de heranga dominante estdo associados a mutagdes na
regido g21 do cromossomo 21, que contém o gene da cu/Zn superdxido desmutase

1(SOD1) que se localiza no cromossomo 21 (21¢22.1)“.

A etiologia ainda é indefinida, mas acredita-se ser multifatorial e inclui fatores
genéticos e ambientais. Existem varias hipoteses etiolégicas para ELA, as mais
citadas sdo: mutacdo da enzima -catalizadora superoxido-dismutase (SOD-1);

excitotoxicidade com aumento do glutamato; fatores virais; stress oxidativo; fatores
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ambientais e exposi¢do a determinadas substancias quimicas que agiriam no receptor

de glutamato, como chumbo, aluminio e mercurio®.

O quadro clinico da ELA caracteriza-se pela presenca de sinais de
acometimento do neurdnio superior e inferior, associando o quadro de paresia, atrofia e
fasciculacdes, hiperreflexia, espasticidade, caibras e sinal de Babinsky. O
comprometimento bulbar caracteriza-se por disfonia, disfagia, com paresia da
musculatura de lingua, atrofia e fascicula¢des, associados a sintomas como labilidade
emocional e depresséo, provenientes do acometimento do neurbnio motor superior;
além do envolvimento da musculatura respiratoria cursando com disturbio ventilatério
restritvo grave®. Na maioria dos casos, as funcdes cognitivas do paciente
permanecem completamente intactas, a despeito do efeito devastador que ocorre no

corpo”.

Os musculos ventilatérios sdo comprometidos e os individuos apresentam
restricbes pulmonares, caracterizadas por redugdo da capacidade vital (CV) e do
volume corrente (VC), com consequente insuficiéncia respiratéria crénica®. A utilizacdo
da ventilacdo ndo invasiva (VNI) nos pacientes com ELA tem sido empregada nos
ultimos anos com o objetivo de corrigir a insuficiéncia respiratoria e, por conseguinte,

melhorar a qualidade devida e prolongar a sobrevivéncia destes individuos®.

A intervencdo de uma equipe multidisciplinar tem como principal objetivo
preservar a qualidade de vida e a funcionalidade. Apesar de a sobrevida média ser de
2 a 5 anos, h4 grupos de pacientes com mais de uma década, sendo portanto prevista

uma longa e criteriosa assisténcia®®.

O medicamento utilizado pela maioria destes pacientes € o Riluzole, um
antagonista da liberagdo do glutamato na fenda sinaptica e deve comecar a ser utiliza
do na fase inicial da doenca. Os efeitos colaterais sdo ja bem conhecidos (efeitos
gastrointestinais, astenia, parestesias, tonteira, elavacdo das enzimas hepaticas) e ndo
existe um consenso de quando interromper a terapia, ja que ela ndo se mostra Gtil nas

fases tardias®™?.
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A fisioterapia oferece assisténcia durante todo o decorrer da doenga, sempre
atenta a modificar os objetivos e a conduta de acordo com cada estagio da

enfermidade em ordem de retardar a evolucao e os sintomas*?*?,

E importante também a orientacdo dos pacientes oferecendo programas
comunitarios como palestras ou cartilhas impressas com explicativos de tratamentos e
cuidados para que estes pacientes possam entender sua patologia em uma linguagem
acessivel e seguir o tratamento adequado com o objetivo de melhorar sua qualidade de
vida™¥.

A sociedade canadense de esclerose lateral amiotrofica elaborou um manual
para as pessoas que convivem com a ELA no qual explicam o que € a doenga, 0s
sintomas, como se deve lidar com a mesma, como procurar ajuda, entre outros
aspectos™. Martinez & Carvalho, (2005) elaboraram um manual para pacientes e
cuidadores no qual se aborda apenas os cuidados respiratérios destes pacientes™®.

A morte por ELA geralmente é resultante da deficiéncia respiratéria, a
apresentacgao clinica habitual caracteriza-se por uma diminuigdo progressiva da forca
muscular com desenvolvimento de insuficiéncia respiratoria global e infeccdes
respiratdria de repeticdo com alto indice de internacéo destes pacientes, sobretudo nos
cuidados da unidade de terapia intensiva em uma fase mais tardia da doenca com 50%
dos pacientes sobrevivendo apenas trés a quatro anos depois do inicio dos sintomas,

com uma mortalidade maior nos pacientes com o comprometimento bulbart*”.

Devido as dificuldades e necessidades enfrentadas pelos profissionais da area
da saude no manejo desta doenca, associado a falta de informacéo tanto a estes
profissionais quanto a leigos, fez-se necessario a elaboracdo de um manual

emergencial de cuidados em ELA para profissionais da area de saude.
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2. OBJETIVO

Elaborar uma proposta de um conteddo de orientacdes emergenciais para

profissionais da area da saude que assistem pacientes com ELA.
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3. METODO

3.1 Desenho do estudo

Primeira etapa: Reviséo da literatura (revisédo bibliogréfica analitica).
Segunda etapa: Elaboragcdo de uma proposta de conteudo de orientacdes
emergenciais para profissionais da area da salde que assistem pacientes com ELA,

baseado na literatura.

3.2 Estratégia de busca utilizada

Para o estudo em questdo foram realizadas buscas de artigos cientificos na
base de dados do LILACS (Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da
Saude), SCIELO (The Scientific Electronic Library Online), MEDLINE (Medlars Online),
PEDRO (physiotherapy evidence database) e PUBMED (a servigo da livraria nacional
de medicina dos Estados Unidos), sendo considerados somente artigos cientificos

publicados nos ultimos dez anos.

Foram pesquisados estudos do tipo revisdo sistematica, guidelines e outros
estudos. Durante a pesquisa foi utilizado descritores da lingua portuguesa: doencas
dos neurbnios motores, esclerose amiotrofica lateral, protocolo, guia, manuais,
orientacdes, emergéncia, UTI, pronto-socorro, descritores da lingua inglesa:
amyotrophic lateral sclerosis, protocol, guidelines, motor neuron disease e descritores

da lingua espanhola: enfermedad de La neurona motora, esclerosis lateral amiotréfica.
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4. RESULTADOS
4.1 Revisdo da Literatura

Encontrou-se na literatura pesquisada 3 guidelines, 4 artigos cientificos, 2
manuais,1 monografia de conclusdo de mestrado, 1 trabalho de concluséo de curso e 1

documento eletrbnico nos quais, foram abordados cuidados emergéncias com o

paciente portador de ELA.

Quadro 1: Distribuicdo de informagbes sobre ELA em condigbes emergenciais

encontrados na literatura.
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4.2 Proposta de Conteudo de Orientagcfes Baseado na  Revisdo da Literatura

ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA

Proposta de um conteludo de orientagdes
emergenciais para profissionais da area da saude
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UNIVERSIDADE FEDERAL DE SAO PAULO — UNIFESP

ASSOCIACAO BRASILEIRA DE ESCLEROSE LATERAL AMIOTROF ICA

A Unifesp em parceria com a ABRELA (Associagédo Brasileira de Esclerose
Amiotroéfica) realiza atendimentos nas dependéncias Ambulatério de Neuromuscular do
Hospital S&o Paulo/Escola Paulista de Medicina/UNIFESP.

A ABRELA é uma entidade sem fins lucrativos, tendo como objetivo principal a

conscientizacdo da sociedade da importancia e emergéncia da doenca no Brasil.

Este manual foi elaborado em 2010 por alunas do curso de Especializacdo de
Intervencdes Fisioterapéutica nas Doengas Neuromusculares da Universidade Federal
de S&o Paulo — UNIFESP, com o intuito de abordar orientagdes e informagdes sobre 0s
cuidados emergenciais para profissionais da area da salde que assistem pacientes
com ELA.
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INTRODUCAO:
O QUE E ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ELA)?

E uma doenca neurodegenerativa progressiva do SNC, associada a
degeneracédo e perda de neurénios motores superiores e inferiores do cortex cerebral,

tronco encefalico e medula espinhal.

Truswa Lerwls ol

Fonte: LI - Pt M

http://www.abrela.org.br/

Apesar da doenca nao ter efeito direto nos pulmdes, apresenta consequéncias
devastadoras na mecanica ventilatoria, pois afeta os muasculos respiratérios, faringe e

laringe.

Inicialmente os pacientes podem vir a fazer o uso da ventilagdo n&o-invasiva
(VNI), por meio de aparelhos denominados binivel (pressdo positiva nas vias aéreas).
Sua aplicacdo possui diversos objetivos, dentre eles: a melhora na qualidade do sono e
na qualidade de vida, a reducéo do desconforto respiratério e do trabalho ventilatorio, a

maximizacao das trocas gasosas e, por fim, o aumento da sobrevida.
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O QUE PODE LEVAR O PACIENTE COM ELA AO PRONTO SOCOR RO?

As situagBes mais comuns nas quais 0s pacientes com ELA s&o levados a um
Servi¢co de Emergéncia e Urgéncia sao:

* Parada cardiorrespiratéria (PCR):

Independente de qual a causa da PCR, a equipe profissional deve ser o

Protocolo do Hospital e administrar o Suporte de Vida Avangcado (ACLS).

* QObstrucao de vias aeras por corpo estranho (OVACE):

A OVACE geralmente € causada por broncoaspiracdo de alimentos. E as
condutas profissionais também devem seguir o Protocolo do Hospital na aplicacdo do
Suporte de vida basico e Suporte de Vida avancgado.

Se ap6s a remocédo do corpo estranho o paciente ndo estiver inconsciente o
uso de ventilagdo mecéanica néo invasiva deve ser adotado e seguido conforme as

orientacdes do topico “Como proceder com VNI na Sala de emergéncia?”

* Insuficiéncia respiratdria e Infeccées pulmonares (broncopneumonia e

pneumonia):

A insuficiéncia respiratoria pode ser causada por infeccées pulmonares ou

evolucado da prépria doenca.

As pneumonias que podem levar os pacientes de ELA podem ser
broncoaspirativas (alimentos ou saliva) ou por hipoventilacdo e consequente acumulo
de secrecao e infecgdo do mesmo.

Nestas situacdes o uso de ventilagdo ndo invasiva (VNI) é de extrema

importancia e as condutas serdo mais amplamente abordadas nos demais topicos.

« Qutras infeccoes, geralmente de Ulceras por pressao:

As Ulceras por pressdo sao causadas geralmente por imobilismo ou por maus
cuidados com a VNI.

As Ulceras de imobilismo serdo abordadas no tépico “Outras alteracdes
presentes nos pacientes com ELA”.

As Ulceras de face causadas pela VNI serdo abordadas no topico

“ComplicacOes da ventilagdo ndo invasiva”.
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VENTILACAO NAO INVASIVA X VENTILACAO MECANICA INVAS IVA

A Ventilagdo mecanica invasiva (VMI) deve ser instituida indiscutivelmente nos
casos de parada cardiorrespiratéria e inconsciéncia.

Entretanto, grande parte dos pacientes com ELA que chegam ao Pronto Socorro
em insuficiéncia respiratéria. Sabe-se que pela fisiopatologia da doenca, o
acometimento respiratorio é inicialmente mecanico, ou seja, a musculatura respiratéria
fraca impossibilita uma boa incursdo respiratéria e consequentemente leva a

hipoventilacdo pulmonar, que é seguida de acimulo de secrec¢ao e infeccdo da mesma.

Nestes casos orientamos que seja instituida imediatamente a ventilacao
mecanica ndo invasiva (VNI), para que seja maximizada a funcdo dos musculos
respiratérios (diafragma e intercostais), possibilitando uma melhor expansao pulmonar,

oxigenagdao e perfusao.
Portanto, a insuficiéncia respiratéria do paciente com ELA é inicialmente
mecanica e na maioria dos casos pode ser corrigida com instalacdo de suporte

mecanico ventilatorio nao invasivo.

Os parametros e especificidades do uso da VNI em ELA serdo descritos a
seguir.
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CPAP X BINIVEL

O CPAP, pressdo positiva nas vias aéreas € muito utilizado em diversas

doencas, no entanto, na ELA o recurso mais indicado é o Binivel.

O paciente com ELA possui fragueza da musculatura respiratéria,
principalmente, diafragma. Necessitando, portanto de auxilio inspiratério, que €

ofertado por meio do Ipap na VNI.

Na presenc¢a de um Unico valor de pressdo como acontece no CPAP o paciente
€ obrigado a fazer forca expiratdria para vencer a pressao. Devido a fraqueza existente
0 paciente pode entrar facilmente em fadiga muscular.

Desta forma, orienta-se a instalacdo de suporte ndo invasivo binivel para que na
expiragdo o paciente mantenha os alvéolos abertos sem necessidade de esforgo

expiratério.

Os parametros utilizados na VNI binivel seréo descritos a seguir.
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COMO PROCEDER COM A VNI NA SALA DE EMERGENCIA?

Paciente no hospital, em emergéncia com hipoxemia (SpO2 < 92%), desconforto
respiratorio e hipersecrecao.
Conduta:
* Instalar VNI
* Aumentar IPAP

» Aspirar e realizar manobras de higiene brénquica

Obs: Se a SpO, continuar baixa pode-se aumentar EPAP em pequenos niveis para
melhorar a hipoxemia. Cuidado em verificar se o paciente ndo inicia desconforto. Em

ultimo caso ofertar O2 em pequenas litragens.

No Brasil os aparelhos de ventilacdo geralmente sdo a pressdo, alguns

aparelhos possuem o modo AVAPS (Avarage volume assured pressure suport).

No modo espontaneo (ST) AVAPS, devemos ajustar os seguintes parametros:
* Ipap minimo
* Ipap méximo
e VC desejado (~10ml/kg de peso)
* Epap

Apbs o] periodo de

internacao, durante a

programacao de alta

hospitalar é importante
verificar a possibilidade de
diminuir os parametros e o
tempo de uso ajustando a
necessidade atual do

paciente.

Fonte: http://avaps.respironics.com/features
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ESCOLHENDO A INTERFACE

A escolha da interface depende de aspectos como: disponibilidade do material e

adaptacao do paciente.

Se 0 paciente ja possui uma mascara, dé preferéncia a utiliza-la, pois ele ja esta

adaptado a mesma.

Méscara facial:

Impede vazamentos pela boca

N&o permite fala e degluticao

Maior risco de broncoaspiracao

Maior risco de aerofagia e claustrofobia

E geralmente a mascara que o paciente com

ELA possui em casa

Fonte: Dados do autor

Mascara nasal:

Permite fala e degluticao

Menor risco de broncoaspiragao
Facilita expectoracdo

Menos aerofagia

Vazamento pela boca
Adaptacdo mais dificil em

paciente dispnéicos

' Fonte: Dados do autor
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Mascara facial total ( Full face)

. Evita lesGes de contato na pele

* Menor vazamento ao redor dos olhos/boca
* Pressédo mais uniformemente distribuida

* Menor risco de dores no nariz

* Mais confortavel

* Na&o permite a fala

» Risco maior de sensacao de claustrofobia
Fonte: Dados do autor
* Ressecamento oronasal

* Maior custo

Pronga nasal:

* Muito utilizada para ofertar CPAP de maneira
menos invasiva

» Mais utilizada em criancas e neonatos

» Material leve e flexivel

» Cuidado com lesbes nasais

» Maior escape de ar

Peca bucal
» Muito utilizada em pacientes com distrofia e

ELA (em estagios iniciais) para ventilar a
volume

* Importante o treino com a peca bucal que
comeca com o0 ressuscitador manual
(ambu) e ensinar o pacientecom o clipe

nasal para ndo puxar o ar pelo nariz.

Fonte: Dados do autor

O pronga nasal e a pega bucal dificilmente séo util  izados em situagao de

emergéncia devido ao grande escape de ar.
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CUIDADOS COM A OXIGENAGAO

z Y

A hipoxemia do paciente neuromuscular € secundaria a hipercapnia, a
suplementacdo de oxigénio faz com que o controle respiratorio cerebral ndo seja
estimulado, pois ha normalizagéo dos niveis de O,. Porém, a hipercapnia torna-se mais

grave.

O paciente pode torna-se comatoso (narcose pelo CO,) e, sequencialmente ha

parada respiratéria.

Nos episédios de faléncia respiratéria, o paciente chega as unidades de
emergéncia no qual alguns profissionais de saude, desconhecendo o conceito de
faléncia ventilatéria tendem a tratar os sintomas com administragdo de oxigénio,
broncodilatadores e frequentemente sedativos. Isto leva a uma exacerbagdo da
hipoventilacdo e faléncia subita com consequente necessidade de intubacao
(raramente necessdria para estes pacientes) ou Obito. Nestes casos deve-se lembrar
gue o importante € VENTILAR e ndo oxigenar o paciente (Segundo a World Federation
of Neurology, 1998).

A suplementacgdo de oxigénio deve ser evitada ou minimizada a uso temporario
com a menor dose possivel (Nivel de evidéncia A), sendo utilizado na presenca de
hipoxemias severas associado a VNI ou em situacfes nas quais a intubacgéo

orotraqueal e o tratamento intensivo tornam-se necessarios.
Alguns pacientes de ELA também podem apresentam doenca pulmonar
associada (doenca pulmonar obstrutiva crbnica, asma e enfisema) necessitando

também de aporte de oxigénio.

E importante manter os mesmos cuidados com o uso de O..
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COMPLICACOES DA VNI

* Necrose de pele da face (a partir do quarto ou quinto
dia)
- motivo: ajuste inadequado, condi¢des locais (pele do

idoso, ma higiene)
- tratamento: hidrocold6ide, ajuste correto da mascara

sem aperta-la de forma intensa contra a face.

Fonte: Dados do autor

« Distensédo gastrica

- motivo: grandes pressoes, respiragdo com boca aberta
- tratamento: sonda nasogastrica aberta (verificar com equipe médica e

enfermagem)

* |rritacdo ocular

- motivo: vazamento de ar, mascara total face

- tratamento: adaptar corretamente a mascara sem deixar escapes e colirios

A obstrucdo nasal € uma queixa bastante comum entre
pacientes sob suporte pressorico ndo invasivo com mascara
nasal, pode ser melhorada com a umidificacdo do ar fornecido

pelo aparelho e uso de corticosterdides nasais.

Fonte: http://www.saudeesono.com.br/
A prevencdo de Ulceras que pode ser feita pelo uso de protetor nasal,
massagem da regido do nariz com hidrocoléide, troca das interfaces (ventilacdo

noturna e diurna, caso seja possivel.

Deve-se lavar a mascara com sabonete liquido neutro toda vez que for coloca-la.
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INTUBACAO OROTRAQUEAL E VENTILAGCAO MECANICA INVASIV A

A Intubacéo orotraqueal (IOT) sera indicada quando:

. Rebaixamento do nivel de consciéncia

. Parada cardiorrespiratoria

. Hipoxemia grave com ma perfusao periférica, mesmo com a maximizagao da VNI.

. Paciente com confuséo, agitacao, cefaléia grave (sinais de retencéo de CO,)

. Paciente com sinais de insuficiéncia respiratoria grave (uso de musculatura
acessoOria, retracdo supra-esternal e intercostal, batimento da asa do nariz,

ortopnéia) que ndo cessam com a maximizacgao da VNI.

A IOT deve ser realizada como de costume de acordo

com o Protocolo do Hospital e a oxigenagcdo € a mesma

utilizada em todos os tipos de pacientes.

Fonte: www.sistemanervoso.com

Os parametros de instalacéo da VMI s&o os mesmos utilizados nos pacientes
neurolégicos para garantir uma ventilag@o, oxigenacéo e perfusdo adequados. Em um
primeiro momento o aporte de oxigénio pode estar maximizado (100%), no entanto,
orienta-se sempre que possivel diminuir este aporte para valores ambiente (21%) para
possibilitar o melhor desmame da VMI.

Os cuidados com sedacgéo devem ser verificados pela equipe médica.
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DESMAME DA VENTILAGAO MECANICA INVASIVA

N&o ha protocolos especificos na literatura para desmame de pacientes de ELA
da VM.

De forma geral, no desmame, deve-se observar:
- Sinais de melhora na forga muscular, volumes.
- Sinais de fadiga (agitagdo, frequéncia respiratoria, uso de musculatura

acessoria, frequéncia cardiaca, volume corrente, sudorese, SpO, e/ou retencdo da
PaCO; ou hipoventilagéo).

Os modos de desmame mais utilizados sao:
e SIMV
¢ Presséao suporte

e Tubo T (o mais utilizado)

Teste do tubo T com nebulizacao:

Os pacientes de doencas neuromusculares podem né&o passar no teste de tubo

T devido a fraqueza muscular, entretanto, esta ndo € uma contra-indicagédo absoluta de
extubacéo.

A deciséo deve ser realizada em conjunto pelas equipes médica, fisioterapéutica

e da enfermagem. E orienta-se que imediatamente ap0s a extubacdo seja instalada
VNI por pelo menos 24horas.
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TRAQUEOSTOMIA

A traqueostomia pode ser utilizada para ventilagdo e para a eliminacdo das
secre¢Oes das vias aéreas, sempre que a musculatura bulbar (de face e garganta)
dispbe de forga suficiente para o paciente falar clara e inteligivel e para a degluticdo
dos alimentos, sem grande perigo de aspiragdo dos mesmos para a luz das vias

aéreas.

A traqueostomia € indicada na disfunc¢éo bulbar grave, quando a tosse é ineficaz
(Pico de fluxo de tosse < 160 I/min), incapacidade de recrutar volume pulmonar e
aspiracao recorrente de saliva com queda da SpOa,.

O cuff que cerca o tubo de tragueostomia geralmente permanece insuflado, por
conseguinte, o paciente ndo consegue falar. Portanto no paciente ainda capaz de falar,
€ importante solicitar a avaliagao fonoaudiologica.

Caso o0 paciente ndo apresente disfagia importante pode-se esvaziar o cuff e
aumentar o volume de ar fornecido pelo ventilador, permitindo desta forma o
vazamento de quantidade suficiente de ar através das cordas vocais para que 0O
paciente possa falar. A fala se produz, neste caso, durante a fase inspiratoria (de
insuflagéo) do ciclo ventilatorio.

A canula permanente da traqueostomia exige limpeza regular com a aspiracao.

Fonte: www.fisio-alternativa.blogspot.com/2009
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HIGIENE BRONQUICA

Nas vias aéreas de pacientes com exaustdo e fraqueza muscular respiratéria
que ndo estdo respirando espontaneamente, a aspiracdo traqueobrbnquica €
necessaria para suplementar seus esforcos e promover a limpeza das secrecdes

presentes.

Na presenca de hipersecrecédo e queda de SpO,: necessidade de realizacéo de
manobras de higiene bronquica (air stacking, aspiragéo e aumento de parametros para

manter SpO, = 94%.

As posicdoes ideais para aspiracdo sdo a fowler ou semi-fowler com
posicionamento em 45° cabeceira elevada, sentada. Sempre que possivel, os
individuos com presenca do reflexo da degluticdo, e que possam ser colocados numa
dessas posicOes, terdo melhores resultados ap0s o procedimento, como melhor

expansao toracica e menor chance de broncoaspiracao.
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http://dir.indiamart.com/impcat/semi-fowler-beds.html

Fonte:

Auxilio a tosse:

O auxilio a tosse é indicado quando o paciente ndo atinge o fluxo minimo de
tosse: 160 I/min. ou 2,7 l/seg.

Existem dois tipos de auxilio: o auxilio manual que pode ser feito através do air-
stacking ou da prensa abdominal ou o auxilio mecéanico que é feito atavés do cought

assist.
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Auxilio manual a tosse:
» Air stacking:
Em portugués significando empilhamento de ar, sdo insuflacbes que séo
adicionadas aos pulmdes de forma a expandi-los até sua capacidade maxima.
O paciente inspira profundamente e consecutivamente novos volumes de ar
séo disponibilizados através das interfaces. Estes volumes sdo mantidos no
pulmao através do fechamento da glote até a expansado pulmonar e da caixa
toracica se completarem e a retengéo pela glote ndo mais puder ocorrer.
Aparelhos como ressuscitador manual (amb(®) é o mais indicado para

fornecimento de ar para o exercicio.

Fonte: Dados do autor
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* Prensa abdominal:

Ap6s uma maxima insuflacdo do paciente, o terapeuta, com as maos sob as
costelas deste, realiza um movimento de pressdo brusca abdominal. Este
movimento precisa ser coordenado com o inicio da expiracéo (pode-se contar
1, 2, 3 para a coordenacao).

Este tipo de auxilio deve ser feito somente apdés 1 a 2 horas da refeicéo.
A pressdo abdominal pode ser feita concomitantemente com o air-stacking

para aumentar a sua efetividade.

Fonte: Dados do autor

Auxilio mecéanico a tosse:

Cough assist (Respironics®):

O auxilio mecanico a tosse envolve aparelhagem que promove uma insuflacéo
profunda (cerca de 30 a 50 cm de agua) seguida de uma exsuflagdo com uma pressao

negativa da mesma monta.

O Cough Assist (Emerson In-exsufflator) € um dos aparelhos que deve
acompanhar pacientes em ventilagdo ndo invasiva. O uso deste aparelho permite que

pacientes com quadros gripais e secre¢cbes ndo tenham pneumonia, faléncia
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respiratoria e, portanto, evita hospitalizagdes. Ele também é usado para a extubacéo de
pacientes neuromusculares em pds operatério e, finalmente, evita a necessidade de
intubacdo para aspiragdo dos pacientes com faléncia ventilatéria devido a quadros

gripais.

Cough Assist

Fonte: www.tracheostomy.com/.../cough_machine.jpg

ALTERACOES QUE PODEM APARECER EM PACIENTES COM ELA

Disartria

A fala é afetada pela fraqueza, lentiddo e algumas vezes paralisia dos musculos
dos labios, lingua, mandibula, palato mole e laringe. Mudancas na respiracdo pode
também resultar em mudancas na voz. NOS casos severos, anartria com
incompreensao da fala. Na forma de inicio bulbar a disartria ocorre precocemente e,

em poucos meses, 0 paciente torna-se anartrico.

Profissionais da &area da saude assim como cuidadores devem ensinar o
paciente a fazer gestos ou sinais como movimento dos olhos ou cabeca para sim e
ndo, fazer perguntas diretas em que a resposta seja somente sim ou n&do, ndo
interromper o paciente quando o0 mesmo esta terminando a frase.

Importante também €& o paciente ndo beber e nem comer quando estd se

comunicando para evitar broncoaspiragao.
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Em muitos casos € utilizada a comunicagdo alternativa que envolve simbolos
gréficos, gravuras, fotografias, pranchas.

Fonte: http://especialid.blogspot.com

Disfagia

O paciente com ELA no decorrer da doenca apresenta dificuldades na
mastigacéo e degluticdo dos alimentos, causados por fraqueza da musculatura bulbar.
Os profissionais da satde devem ficar atentos aos seguintes sinais:

» Tossir durante a alimentacgao;

* Reter alimentos na boca;

* Necessidade de realizar varias mastigacdes para engolir a comida;

» Saida de alimentos pelo nariz;

* Engasgos;

» Falta de ar depois se alimentar

E importante que a equipe médica solicite a avaliacdo e acompanhamento do
fonoaudiologo.
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Muitas vezes, € necessario, durante a internacdo hospitalar o paciente
permanecer com sonda nasoenteral, para evitar os riscos de broncoaspiracdo e

pneumonia.

Nos casos mais avancados o0 paciente pode ter a indicagdo para uma
gastrostomia via endoscépica (GEP). A decisé@o é realizada pela equipe médica com

apoio das equipes de fonoaudiologia, fisioterapia respiratoria e nutricao.

E indicada para pacientes que apresentam perda Orticiosaca
progressiva de peso (>10%), alimentagdo demorada e N & )
Tapon /'/':_h_\\_ //
com fadiga excessiva, tosse durante a alimentacdo e °::‘::::}$7méf'sme
(6N B externo
gt . . g W
dificuldade para deglutir medicamentos. &)
=

No entanto, o risco do procedimento aumenta /

com o declinio da fung&o respiratéria (maior risco CVF % S i i LA 7 T y,

<50%). ————"

Kit de botdn (tomado de Manual de Nutricién Enteral a
Domicilio editado por Novartis) (con permiso).

Fonte: www.nutritioncare.org

Sialorréia

Em torno de 50% dos pacientes com ELA vao apresentar distlrbios importantes
do controle da saliva. A acumulacao de saliva e muco espesso pode perturbar o sono e
aumentar o risco de asfixia, além disso, estas queixas colaboram para o estigma social
da doenca, com a dificuldade de integracdo social, acentuando os quadros de

depresséo e de dificuldade de reabilitacéao.

Entre as opcdes de tratamento estdo a utilizacdo de drogas com efeitos
anticolinérgicos, drogas anti-parkinsonianas, tratamento cirdrgico dos ductos ou
glandulas salivares, radioterapia nas glandulas salivares e, mais recentemente, a

aplicacéo de toxina botulinica tipo A (Botox®) nas glandulas salivares.

Os profissionais da area da saude e cuidadores precisam ficar atentos aos sinais

de muita sialorréia acompanhada de disfagia, pois o0 paciente pode estar
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broncoaspirando. Os mesmos podem ajudar a retirar a sialorréia em excesso da boca
do paciente com gaze enrolada em palito (“bonequinha”) que podem confeccionados

pelo préprio cuidador.

Fonte: Dados do autor

Ulceras por presséo

As Ulceras de decubito, também conhecidas por Ulceras de presséo, consistem
em Ulceras que se desenvolvem na pele de doentes que estdo acamados,

inconscientes ou imobilizados por periodos prolongados de tempo.

A frequente mudanca de posicbes no paciente
acamado objetiva melhorar a perfusdo dos tecidos, a
ventilagdo e remocgdo de secrecdes. Altere a posicdo do
doente a cada duas horas se ndo houver contra-indicagdes

relacionadas com as condi¢gdes gerais do mesmao.

Recorra ao uso de almofadas e/ou coxins para manter

as proeminéncias Osseas (calcanhares, joelhos longe de

contacto direto um com o outro ou com a superficie da cama,




a pele devera ser limpa no momento que se sujar ou em intervalos de rotina.

Quando a posicéo lateral € usada no leito, evite posicionar diretamente sobre o
grande trocanter do fémur. Dé preferéncia para o posicionamento em decubito lateral

com inclinag&o de 30°.

Fonte: http://saudereabilitacao.blogspot.com/2009/08/escaras-de-decubito.html&usg

INFORMAGCOES AOS FAMILIARES DO QUE LEVAR PARA O HOSP ITAL

E de extrema importancia orientar a familia dos itens que o paciente utiliza em

domicilio e que devem ser levados ao Pronto Socorro:

- Aparelho de VNI do paciente
- Méascara(s) de VNI

- Cabresto

- No break (bateria portatil)

- Colar cervical (se o paciente fizer uso do mesmo).
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TOMADA DE DECISAO

A ELA é uma doenca degenerativa, progressiva e sem cura, porém ndo sem

tratamento.

O uso de medicamentos, a fisioterapia, os cuidados respiratorios, fonatorios,
nutricionais entre outros permitem aos pacientes a manutencao da vida, infelizmente,

limitada fisicamente.

No momento de uma internacdo ndo eletiva a familia e o paciente podem se

deparar com situagdes novas nas quais muitas vezes ndo haviam se quer imaginado.

A tomada de decisdo quanto a realizagdo de procedimentos como a intubagéo
orotraqueal e uso de ventilagdo mecanica invasiva e a ressuscitacao cardiaca devem

ser abordados pela equipe.

O paciente, que mantém seu quadro cognitivo inalterado, deve sempre que

possivel ser consultados de suas vontades.

Os cuidados paliativos devem ser abordados e explicados e uma equipe, de
preferéncia treinada, com médicos, enfermeiros, fisioterapeutas, nutricionistas,
psicologos, assistentes sociais e representantes religiosos deve assessorar o0

pacientes, os familiares cuidadores e os profissionais que atendem esta doenca.
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BINIVEL: COMO CONSEGUIR UM?

No Brasil, a ABRELA (Associacdo Brasileira de Esclerose Lateral Amiotrofica),
atua ha 10 anos, juntamente com outras associa¢fes, obtiveram muitas conquistas ao
longo desses anos para os pacientes com ELA. Uma delas é o suporte ventilatério
Binivel, pelas Secretarias Estaduais de Saude, mediante a Portaria n° 1370
03/03/2008.

No estado de S&o Paulo, o suporte ventilatorio Binivel € adquirido no Instituto do
Sono, mediante requerimento medico. Os portadores de Esclerose Lateral Amiotréfica
tém direito ao Binivel, sem custo algum, o qual pode ser obtido através do Instituto do
Sono em Séo Paulo na Rua Marselhesa, 524 — Vila Clementino - fone: (011) 5908-733
Site: http://www.sono.org.br
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ORIENTAGCAO DE ALTA HOSPITALAR

A alta hospitalar é caracterizada por um momento de transicdo do cuidado de
uma equipe profissional para a familia e/ou cuidadores. Entretanto, na maioria dos
casos, esta familia encontra-se despreparada e aflita com o cuidado com as situagdes
novas, como por exemplo, a presenca de uma sonda nasoenteral ou uma

traqueostomia.

Caso o paciente tenha acompanhamento fisioterapéutico, é interessante que o
fisioterapeuta hospitalar envie um relatério contendo informacdes da internagdo bem
como 0s ajustes realizados nos parametros ventilatorios.

As orientagbes de alta devem ser realizadas pela equipe multiprofissional
formada por médicos, enfermeiros, fisioterapeutas, nutricionistas, fonoaudiélogos,
assistentes sociais e psicélogos.

Sempre que possivel as informacdes devem ser entregues por escrito.

No caso de orienta¢des de cuidados como banho, transferéncia e aspiragéo, as
mesmas devem ser treinadas pelo(s) familiar(es) cuidador(es) com auxilio do
profissional responséavel.

Orienta-se treinar os cuidados varias vezes em dias diferentes.

Se 0 paciente necessitar de tratamento especializado deve sair do Hospital com

0 encaminhamento para este tratamento.
A programacéao da orientacéo de alta comeca na admis  sdo do paciente!
Paciente e cuidador orientados refletem melhores cu idados domiciliares e

menos internacodes!
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SITEIS UTEIS E ASSOCIAGOES

Associacao brasileira de esclerose lateral amiotrof  ica:
http://www.abrela.org.br/

http://www.tudosobreela.com.br/home/index.asp

Associacao regional esclerose lateral amiotréfica d o Rio Grande do Sul:

http://www.arela-rs.org.br/

Associacao brasileira de distrofia muscular:

http://abdim.org.br/dg_emergencia.php

Associacao canadense de esclerose lateral amiotréfi  ca:

http://www.als.ca

Centro europeu de doengas neuromusculares

http://www.enmc.org/

Consenso conferéncia Francesa;

www.splf.fr/s/IMG/pdf/lateral_sclerosis_guidelines.pdf

Federacéo espanhola de enfermidades neuromusculares

http://www.asem-esp.org/

Manual de cuidados para pessoas com esclerose later al amiotréfica da
Associacao espanhola de esclerose lateral amiotrofi ca (Adela) :

www.adelaweb.com/publicaciones/manuales/ManualdeELA.PDF

Manual sobre ventilagho mecéanica da Associacdo port uguesa de doentes

neuromusculares:
http://www.apn.pt/index.php?option=com_content&view=article&id=62%3Aventila
cao-mecanica-em-casa&catid=19%3Amanuais-editados-pela-
apn&ltemid=99&showall=1
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5. DISCUSSAO

N&o foi encontrado na literatura um trabalho que abordasse todos os principais
cuidados emergéncias em ELA para profissionais da area da saude presentes em
nosso manual. A associacdo portuguesa de doentes neuromusculares disponibiliza em
seu site um manual sobre ventilagdo mecanica onde explicam o que € um ventilador e
como ¢é utilizado, mas somente na residéncia do paciente ndo relatando, portanto o uso
da ventilacdo mecéanica nos postos de salde e hospitais e nem parametros utilizados

no doente neuromuscular.

A sociedade canadense de ELA (ALS) criou um guideline para pessoas que
convivem com ELA, o mesmo contém a explicagdes sobre a doenca, onde encontrar
ajuda, sinais e sintomas, mobilidade e independéncia, entre outros itens voltados para
0 paciente e cuidadores néo retratando, portanto as condutas a serem tomadas pelos

profissionais da area da saude em casos de emergéncia.

Nos episédios de faléncia respiratéria € comum o paciente chegar aos
departamentos de emergéncias onde profissionais da area de saude, desconhecendo o
conceito de faléncia ventilatéria tendem a tratar os sintomas com a administracdo de
oxigénio. Isto leva a uma exacerbacdo da hipoventilacdo e faléncia subita com
consequente necessidade de intubacdo (raramente necesséaria para estes pacientes)
ou 6bito. Nestes casos deve-se lembrar que o importante € ventilar e ndo oxigenar o

paciente.

Na proposta de orientacBes apresentada para profissionais da area da saude
foram abordados os cuidados com a oxigenagéo do paciente, assim como, parametros
utilizados na ventilagdo né&o invasiva, como proceder com a VNI na emergéncia, o que

pode levar um paciente com ELA ao pronto-socorro, entre outros aspectos relevantes.

A conferéncia francesa criou um guideline para cuidados com 0s pacientes com
ELA onde eles relatam a assisténcia ventilatéria (VNI) em domicilio e faléncia
respiratoria, ndo explicando, portanto quais parametros utilizados na VNI nestes

pacientes e nem quando se torna necessario o uso da ventilacao diurna.
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O guideline feito pelo governo de Madrid na Espanha possui bastantes
informagBes sobre o paciente com ELA e explicacdes sobre VNI, faléncia respiratoria,
alimentagdo, comunicacdo, tragueostomia, porém ndo relata sobre a ventilacdo
invasiva, os tipos de interface, auxilio a tosse, o desmame, entre outros, cuidados a

serem tomados nas condigbes emergenciais.

Nesta proposta descrevemos também o auxilio manual e mecéanico a tosse
através do air-stacking, prensa abdominal ou cought assist feitos por profissionais da
area da saude quando o paciente ndo atinge o fluxo minimo de tosse: 160 I/min ou 2,7

I/seg o que néo foi possivel ser encontrado detalhadamente nos manuais pesquisados.

A grande maioria dos trabalhos encontrados aborda algumas alteragbes que
podem ser observadas no paciente com ELA como: alteracdo do sono,ulceras e lesbes
de pele, sialorréia, disartria e disfagia, mas ndo enfatiza os sinais indicadores de tais
situacdes e os procedimentos a serem tomados pelos profissionais da area da saude

guando seus pacientes com ELA apresentam tais sintomas.

Em boa parte dos trabalhos pesquisados é citado o uso da gastrostomia
endoscopia pericutanea (PEG), mas ndo é comumente enfatizado quando torna-se
necessario o uso e o que pode substituir a PEG no caso dos pacientes que néao

aceitam esta via de alimentacao.

Neste contedudo abordamos também quando esta indicado a utilizagdo da
intubacdo orotraqueal (IOT) em casos de emergéncia, assim como, a atuacdo da
fisioterapia em pacientes com intubac&o orotraqueal, o que so foi encontrado no TCC e

na monografia.

Em nossa proposta descrevemos o desmame da VMI, os sinais indicadores
que norteiam os profissionais da area da salde e os modos de desmame mais
utiizados em pacientes com doenca neuromuscular o que ndo foi observado em

nenhum dos trabalhos estudados.

Sugere-se um proximo trabalho para poder ser analisado a aplicabilidade deste

contetdo de orientagfes por profissionais especialistas em doengas neuromusculares
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para verificar se 0 mesmo realmente atinge a necessidade de assisténcia dos
profissionais de salde aos pacientes com ELA nas situacbes de emergéncia e

urgéncia.
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6. CONCLUSAO

Acredita-se que o conteudo desta proposta sera de grande importancia para 0s
profissionais da area da saude que trabalham em urgéncia de postos de saude e
hospitais, ajudando-os a entender melhor seus pacientes com ELA, assim como,

nortear a conduta adequada para 0s mesmos.
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