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RESUM O

A esclerose lateral amiotrofica € uma doenca neurodegenerativa devastadora,
envolvendo neurdnios motores do cortex cerebral, tronco cerebral e medulaespinhal.
A sobrevidamédiaapds o diagndstico é de 15 meses, sendo as complicagdes pulmonares
responsaveis por mais de 85% das mortes. Apesar da inevitabilidade da disfuncéo
ventilatéria e da morte a curto prazo, protocolos de intervencéo estandardizados
permitem atrasar ou evitar anecessidade de suporte ventilatorio invasivo, melhorando
a qualidade de vida e prolongando a sobrevida.

Os autores apresentam um protocol o de intervencao baseado na progressdo clinicae
em parametros respiratorios objectivos. A decisdo sobre o inicio da ventilacgo néo
invasiva (VNI) e de técnicas adjuvantes, como o recrutamento de volume pulmonar
(RVP) e tosse assistida mecanica, é dependente do aparecimento de sintomas de
hipoventilacdo e da deterioragdo dos parémetros respiratorios especialmente os
respeitantes afungao bulbar. Estes incluem a capacidade inspiratoriaméxima (CIM),
diferenca entre a CIM e CV (CIM-CV) e o fluxo pico associado a tosse (PCF). Um
programa de educagdo do doente e seus cuidadores quanto ao uso destas técnicas
terapéuticas ndo invasivastitul adas pel o biofeedback com oximetria, permite redugdes
no nuimero e duragdo de hospitalizacdes, episddios de pneumonia e insuficiéncia
respiratoria grave e atrasar ou evitar a necessidade de tragueostomia. A utilizagdo de
oxigénio suplementar deve ser evitado neste grupo de doentes por inviabilizar a
utilizag8o daoximetriaparacontrolar aaplicagéo dastécnicas ndo invasivas adjuvantes,
e por estar associada a diminuicéo do drive respiratorio central com agravamento da
hipercapnia.

SUMMARY

VENTILATORY DYSFUNCTIONINMOTORNEURON DISEASE
Whenand HowtoAct?

Amyotrophic lateral sclerosisisadevastating progressive neurodegenerative disorder,
involving motor neurons in the cerebral cortex, brainstem and spinal cord. Mean
duration of survival from thetime of diagnosisisaround 15 months, being pulmonary
complicationsand respiratory failure responsible for more than 85% of deaths. Albeit
theinevitability of respiratory failure and short-term death, standardized intervention
protocols have been shown to significantly delay the need for invasive ventilatory
support, thus prolonging survival and enhancing quality of life.
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The authors present an intervention protocol based on clinical progression and
respiratory parameters. Decisionsregarding initiation of non-invasive positive pressure
ventilation (NIPPV) and mechanically assisted coughing, depend on development of
symptoms of hypoventilation and on objective deteoration of respiratory parameters
especially inwhat concerns bulbar musclefunction. Theseinclude maximuminspiratory
capacity (MIC), difference between MIC and vital capacity (MIC-VC), and assisted
peak cough flow (PCF). These standardized protocolsaong with patient and caregivers
education, alow for improved quality of life, prolonged survival and delay or eventually
prevent the need for tracheotomy and invasive ventilatory support. Supplemental
oxygen should be avoided in these patients, since it precludes use of oxymetry as
feedback for titrating NIPPV and MAC, and is associated with decreased ventilatory

drive and aggravated hypercapnia.

INTRODUGAO

A esclerose lateral amiotrofica (ELA) é a doenca do
neurénio motor mais frequente do adulto. E uma doenca
neurodegenerativa caracterizada pela degenerescéncia
simultanea de neur6nios motores superiores e inferiores.
O envolvimento do sistema motor é heterogéneo®+, atin-
gindo preferencialmente células piramidaislocalizadas na
quinta camada do cortex cerebral, sobretudo na area pré-
central (célulasgigantes de Betz) e queintegram osfeixes
cortico-espinhal e cortico-bulbar. Os neurdnios motores
alfado tronco cerebral e medula sdo também alvos prefe-
renciaisdo processo degenerativo. Simultaneamente, existe
uma preservagdo selectiva de determinados agrupamen-
tos neuronais como 0s nlcleos responsaveis pela oculo-
motricidade (111, 1V, V1) e o nlicleo sagrado de Onufrowicz
(segmento medular S1-S3). Estas diferencas estruturais
reflectem-se clinicamente pela auséncia caracteristica de
alteracdes vesico-esfincterianas ou da oculomotricidade.
Os mecanismosfisiopatol 6gi cos exactos permanecem des-
conhecidos, embora seja universalmente aceite uma
etiologiamultifactorial incluindo factores genéticos, auto-
imunes, oxidativos, excitotoxicidade glutaminérgicae de-
posicéo e agregagdo de neurofilamentos anormais.

A ELA temumaincidénciaanual estimadade1a?2 por
100000 habitantes e uma prevaléncia de 4-6 casos por
100000 habitantes?>8. A incidéncia aumenta com idade,
situando-se o pico deincidénciaentre 0s50-75 anos. Exis-
teum ligeiro predominio masculino (1,5:1) que se atenua
ap6s 0s 70 anost28, E umadoencarapi damente progressi-
vaeinvariavelmentefatal, com uma sobrevidamédiaapos
inicio dos sintomas de trés anos, embora 10% dos doen-
tes permanegam vivos apos 10 anost268, Sgo considera-
dos factores de mau prognostico: inicio tardio dos sinto-
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mas (acima 60 anos), apresentagdo bulbar, sexo feminino e
um curto intervalo entre o inicio dos sintomas e o diag-
nostico sugerindo um curso mais agressivo da doenca.

As complicagdes respiratérias sdo a principal causa
de morbilidade, deterioracdo da qualidade de vida e de
mortalidade neste grupo de doentes, sendo responsaveis
por mais de 85% das mortes®. Apesar do caréacter progres-
sivo e fatal da doenca, intervencBes precoces no ambito
dareabilitagdo respiratria podem melhorar significativa-
mente a qualidade de vida do doente e seus cuidadores,
constituindo uma alternativa confortavel a ventilagdo
mecanicainvasiva. Deste modo, o doente e seus familia-
res podem tomar uma decisdo atempada e ponderada so-
bre directivasfuturas, nomeadamente no que serefere aos
critériosdeintroducéo einterrupgdo de ventilago invasiva
por traqueostomia. O uso de ventilagdo ndo invasiva e
técnicas adjuvantes podem prolongar a sobrevida até 85
meses e, caso a funcao bulbar o permita, evitar ou pelos
menos adiar anecessidade de traqueostomia. Asdirectivas
actuais defendem que a ventilagéo invasiva devera ser
considerada apenas em estadios avangados de doenca
com atingimento bulbar significativo e dessaturagcdes ndo
reversiveis por aspiracéo continua de saliva, e caso o do-
ente tenha previamente expressado a sua concordancia
com o procedimento.

FISIOPATOLOGIA DA DISFUNCAOVENTILATORIA

A homeostasia do sistema respiratorio depende do
normal funcionamento de todos os mecanismosfisiol 6gi-
cosqueintegra. Estesincluem: 1) drive central de centros
respiratérios bulbares e de centros corticais, 2) forca e
coordenacdo muscular dos musculos respiratorios
(inspiratérios, expiratérios e bulbares), e 3) compliance
das estruturas pleuro-pulmonares e grade costal.
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Na ELA, o drive central esta geralmente preservado
com manutencgéo da capacidade de resposta as variagdes
gasimétricas. A disfuncéo ventilatériaresultadaextensdo
do processo de desnervagao activa aos trés grupos mus-
culares responsaveis pela mecanica ventilatéria. O
atingimento dos muscul os inspiratdrios, particularmente
o diafragma eintercostais externos, determina umaredu-
¢80 progressivadapressdo inspiratériamaxima (PIM), do
volume corrente (V C) e dacapacidadevital (CV). O resul-
tado é umahipoventilagéo alveolar e hipercapniacrescen-
te, que se manifesta clinicamente por fragmentacdo do
sono, sonhosvividos, cefaleias matinais, sonolénciadiur-
na e deterioracdo cognitiva. Por analogiacom asarticula-
¢Oes periféricas, quando as estruturas capsulares e mio-
tendinosas ndo sdo mobilizadas em toda a extenséo do
seu arco de movimento, elas sofrem um processo defibrose
e retracgdo com uma reducdo progressiva na compliance e
distensibilidade. Portanto, areducéo da capacidade vital ea
hipo-expansibilidade torécica resultante, estéo associadas
a0 desenvolvimento deumarigidez progressivadasarticula-
¢cOesesterno-claviculares, costo-condrais e costo-vertebrais,
e dos tecidos moles adjacentes.

A musculatura bulbar desempenha um papel funda-
mental naproteccéo dasvias aéreas. Por um lado, assegu-
ra uma normal degluticdo dos alimentos e saliva, preve-
nindo episadios recorrentes de aspiracao. Por outro lado,
mantém a paténciadaviaaérea particularmente durantea
fase de acel eracéo do fluxo expiratdrio associado atosse.
Deste modo, nas formas

Nos sindromas ventilatorios restritivos secundarios a
alteracGes neuromiopaticas, a capacidade em proteger e
limpar aviaaéreaatravés de tosse eficaz € um importante
factor prognastico, estando associado ao nimero e gravi-
dade dos episbddios de insuficiéncia respiratéria. A tosse
€ um mecanismo fisiolégico dependente da conjugacdo
de trés factores: 1) CV; 2) encerramento glético para o
aumento da pressao intratoracicae 3) aceleracdo do fluxo
expiratorio, apds abertura glética, dependente da contrac-
¢80 dosmuscul os expiratérios e dapaténciaexpiratériadas
vias superiores. Enquanto que areducdo daCV estarelaci-
onada com a parésia diafragmatica e 0 compromisso da
compliance pleuro-pulmonar alongo prazo, acoordenacdo
dos movimentos gléticos e a paténcia das vias aéreas su-
periores durante atosse sdo dependentes da funcéo bulbar.

No contexto da patol ogia neuromuscul ar, e desde que
a reducdo de volumes pulmonares resulte da parésia da
muscul aturarespiratdriae ndo de doenga pulmonar intrin-
seca ou de ateragdes graves da compliance pleuro-pul-
monar e costal, esses volumes podem ser significativa-
mente aumentados com recurso a técnicas de Recruta-
mento de Volume Pulmonar (RV P). Estas técnicas foram
inicialmente desenvolvidas e aplicadas naerada poliomi-
elite para permitir atransi¢cdo da ventilag&o continua por
pressdo negativa, com ventilador tipo pulméo deago (iron
lung), para ventilac&o com pressdo positiva por pega bu-
cal, com umamelhoriasignificativa daqualidade de vida
dos doentes!o.

bulbaresdaELA, aparé-
sia e incoordenacdo dos
muscul os bulbares resul -

Reavaliagdo mensal se dependéncia de ventilador> 20h

PROTOCOLO DE AVALIACAO
Reavaliagdo periddica (2 a 6 meses)

taem sialorreiaabundan-

te com aspiragdo recor- + !

rente de saliva e alimen- SINTOMAS DE DADOS DADOS DO PEAK FLOW
tosparaaviaaéreaaqual, HIPOVENTILACAO ESPIROMETRICOS METER

em virtude do colapso Dispneia "~ “de " esfored | | 7 Capacidade Vital (CV) | """ Peak Cough Flow ndo |

iPerturbagées do sono

expiratdrio dasvias supe-
riores, ndo tem capacida-
de de manter um fluxo
expiratério suficiente
para produzir uma tosse
eficaz e protectora. Estes
factores, ao actuarem cu-
mulativamente, condi-
cionam episodios de

= Despertares nocturnos !
é * Sonhos vividos
ECefaIeias matinais
§Sonoléncia diurna
éFadiga

assistido (uPCF)

(PCF)*

dessaturacao dificilmen-
tereversivel e pneumoni-
as de aspiracéo potenci-
amentefatais.

* Parametros de fungéo bulbar (significado progndstico)

Fig. 2 — Protocolo de avaliagdo respiratoria na ELA
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INTERVENGAO RESPIRATORIA NAO-INVASI VA

1. Ventilagdondoinvasiva(VNI)

Em virtude do caréacter inexoravel mente progressivo
da doenca, decisdes em relagdo afuturas opgdes terapéu-
ticas, nomeadamente critérios para instituicdo e
descontinuac&o de ventilacdo invasiva, devem ser discu-
tidos precocemente com o doente e seus cuidadores. Op-
¢Oes referentes a procedimentos invasivos, como a colo-
cacdo de gastrostomia percutanea (PEG-percutaneous
endoscopic gastrostomy) e atraqueostomia para ventila-
¢do invasiva, devem ser expressas pel o doente por escrito
e reavaliadas em interval os regulares, dado que mudam
frequentemente durante a progressédo da doencal™.

Oinicio precocedaV NI demonstrou melhorar signifi-
cativamente a qualidade de vida do doente e, ao permitir
umareinsercao familiar mais precoceeumalivio daansie-
dade relacionada com asfases finais dadoenca, possibili-
ta uma decis@o mais ponderada sobre as directivas de
doencaterminal. NaV NI utilizam-se preferenciamentedois
meétodos de pressdo positiva: ventilador pressométrico
(BiPaP- hilevel positive airway pressure) ou o ventilador
volumétrico (figural).

expiratory pressure), repouso dos muscul os respiratéri-
os e diminuicdo da pressdo negativa intratoracica pelo
esforgo inspiratdrio com melhoriadafung&o miocardicat2.
Para além disso, a VNI esta associada com uma menor
incidéncia de pneumonia por via aérea artificial3, um
reinicio mais precoce daalimentacdo e dafalal4, melhoria
da fungdo gldtica com aumento da eficacia da tosse, e
efeitos benéficosanivel psicol gico e emocional’s. Numa
revisdo sistematica, Burns et al 16 concluiram que, compa-
rativamente aventilagdo invasiva, aVNI permitereducdes
namortalidade, nimero e gravidade dasinfeccdesrespira-
térias, duracdo do internamento hospitalar e na Unidade
de Cuidados Intensivos (UCI) e na duragéo total do su-
porte ventilatorio.

A seleccdo dos doentes para VNI é crucia e devera
atender a diversos factores: fungéo bulbar, evidéncia de
obstrucdo das vias aéreas superiores, estado cognitivo e
a cooperagdo do doente.

2. Técnicasadjuvantes

As técnicas adjuvantes da VNI na patologia
neuromuscular incluem o recrutamento de volume pulmo-
nar (RVP ou air stacking), tosse assistida manual, e dis-

positivos mecanicos para
optimizagéo da clearance

Fig. 1 — Critérios para inicio de suporte ventilatorio ndo-invasivo
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contexto de fraqueza dos
muscul 0s respiratorios e

A VNI tem mulltiplos ef eitosfisiol 6gicos que permitem
explicar asuaeficaciaquer em evitar ou atrasar anecessi-
dade de traqueostomia quer, caso elatenha sido efectua-
da num periodo de insuficiéncia respiratéria aguda, em
permitir o desmame precoce do suporte ventilatério inva-
sivo e adescanulagdo. Entre os seus ef eitos destacam-se:
ventilacdo de pressdo positiva (suporteinspiratorio), pres-
sd0 positivatel o-expiratoria externa (PEEP- positive-end
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desde que afuncéo bulbar
sgjasuficiente, umaCV proximado normal. O volumetotal
conseguido com a utilizag8o da RVP foi designado por
Bach JR como a Capacidade InspiratériaMaxima (CIM)17.
O RVP pode ser realizado com recurso a ressuscitador
manual modificado (com valvulaunidireccional com fluxo
apenas no sentido inspiratorio), respiracéo glossofaringea,
ventilador volumétrico ou com utilizagdo do aparelho de
tosse assistida mecénica (nafase de insuflagdo), designa-
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do insuflador-exsuflador (MIE). Osbeneficiosdo RVP na
remocdo de secrecdes traqueo-brénquicas serdo
maximizados se, durante a fase expirat6ria, for aplicada
manobra de tosse assistida com compressdo manual ab-
dominal em fase expiratéria. Um estudo recente!® demons-
trou que o uso de um protocolo de insuflagdo com
ressuscitador manual, com volume limitado a presséo de
20 cm H,,0, aplicado em trés séries diarias de 20 minutos
cada, com ritmo de 8-13 insufla¢Bes por minuto, num pe-
riodo total de cinco dias, estavaassociado amelhoriasig-
nificativana CV espontanea, na aparénciaradiogréficae
na qualidade das trocas gasosas traduzida no ratio PaO,/
FiO, (PaO,-pressdo parcial arterial deoxigenio, FiO,-frac-
¢ao de O, no ar inspirado).

A eficaciado RV P é dependente dacoordenacdo glética,
guer na capacidade de encerramento durante a fase de
insuflac&o, quer na abertura sincronizada durante a fase
de expiracéo for¢adaou tosse. A falénciadafase de encer-
ramento manifesta-se por incapacidade em suster
insuflagBes consecutivas, traduzidapor umaCIM préxima
da CV, a faéncia da abertura glética diminui o fluxo
expiratorio e o fluxo pico associado a tosse, frequente-
mente designado por Peak Cough Flow (PCF)2°,

Astécnicasde RV P néo devem ser utilizadas em doen-
tes com alteracéo do estado de consciéncia, historia re-
cente de hemoptise, pneumotdrax ou cirurgia pulmonar
(lobectomia, pneumectomia), patologia obstrutiva grave
(asma, DPCO) ou em caso de pressao intracraniana au-
mentada com shunt de derivagdo ventricular. Adicional-
mente, em virtude do risco de barotrauma, 0 RVP n&o deve
ser realizado através do tubo de traqueostomia com cuff
insuflado?.

TosseAssistida (M anual e M ecanica)

A capacidade em gerar um PCF superior a160L/min,
auténomo ou assistido, é considerado como o limiar mini-
Mo para que se consiga uma transi¢do segura de ventila-
¢do invasiva para métodos ndo invasivos, e permite
perspectivar a sua viabilidade a longo prazo. E um dos
valores com mai or importanciaprognéstica, dado que quan-
do néo é atingido se associaaum aumento de cinco vezes
nataxade extubagdes falhadas e um aumento de 19 vezes
no nimero de mortes intra-hospital ares?

Bach JRZ, num estudo realizado em 47 doentescom
patologia heuromuscular, constatou aumentos no PCF
desde auténomo (1.81 + 1.03 L/s), assistido apenas com
RVP (3.37 + 1.07 L/s), assistido com RVP e assisténcia
manua com compressao abdominad emfaseexpiratdria(4.27
+1.29L/s),ecomMIE (7.47+1.02L/s). OMIE éumdispo-
sitivo mecani co destinado amimetizar o processo fisiol 6-
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gico datosse. Inicialmente procede aumainsuflacéo atra-
vés da aplicacdo de pressdo positiva nas vias aéreas, se-
guida de transicdo brusca para pressdo negativa com
exsuflagdo, frequentemente acoplada com compressao
manual abdominal. Dos trés grupos musculares activos
durante o ciclo da tosse, 0 MIE apenas nao consegue
substituir a fungdo da musculatura bulbar na actividade
glética. Por conseguinte, a sua eficacia é dependente da
paténcia das vias aéreas superiores durante a fase de
exsuflacdo, podendo nédo ser eficaz quando existe
disfuncdo gléticagrave evidenciadapor PCF <160 L/minZ.
O MIE demonstrou ser particularmente efectivo quando
utilizado através de tubo endotraqueal ou tragueostomia
com cuff insuflado?4. N&o foi demonstrada vantagem so-
bre a tosse assistida manua mente, quando esta consegue
originar um PCF >240L/minz3. Comparativamente aaspira-
¢do endotraqueal, o MIE foi considerado mais cdmodo e
eficaz na manutengdo da SpO, >95%, e na reducéo da
resisténcia das vias aéreas e do trabalho respiratorio2+2s,
O protocolo de aplicacdo inclui cinco ciclos consecuti-
vos, intercalados com periodos de repouso de 20-30 se-
gundos, repetidos conforme necessario para controlar a
dispneia, secre¢des tragueobrdnquicas e a oxigenacao.
Modelos experimentais demonstraram, como sendo
parametros 6ptimos paramaximizagao do fluxo expiratorio,
pressfes de +/-40 mmHg, e tempos de insuflacdo e
exsuflagdo de 3 e 2 segundos, respectivamente?. Contu-
do, no decurso de infeccBes respiratorias ou em doentes
com redugdes significativas da compliance, podem ser
necessarias pressoes mais elevadas, sendo que pressdes
de+/- 70 mmHg foram usadas eficazmente e sem aumento
naincidénciade complicacdes?’.

Asmesmas precaucdes do RV P séo recomendadas
no uso do MIE. A suautilizagdo em patol ogia obstrutiva,
como asma e DPOC, permanece controversa. Foram des-
critos efeitos benéficos marginais ao nivel da oxigenacéo
e dispneia, mas ausénciade impacto ao nivel do PCF, pa-
drdo respiratério e parametros espirométricos?.29,

PROTOCOL O DE SEGUIMENTO (Ver Figura2)

Os protocol os de reavaliagéo séo efectuados em regi-
me de ambul atério e sdo dependentes do estadio dadoen-
¢a, da fungdo bulbar, do tipo e grau de dependéncia de
assisténcia ventilatoria (ndo invasiva versus invasiva), e
de outros factores como o da disponibilidade e qualidade
dos servicos domiciliérios de suporte (cuidados paliati-
vos e de enfermagem), e das proprias directivas de vida,
definidas pelo doente e seus cuidadores, quanto a exten-
s80 dos cuidados de suporte.
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Recomenda-se uma consultadereavaliacdo cada3 a6
meses dependendo da evolugao clinica. O protocolo de
avaliacdo nas consultas de seguimento inclui: 1) avalia
¢do clinica com pesquisa de sinais sugestivos de
hipoventilacéo, 2) provas funcionais respiratorias
(espirometria), 3) avaliagdo do fluxo expiratorio associado
a tosse (peak cough flow) e, em casos selecionados, 4)
avaliacdo gasimétrica.

A avaliacéo clinicadeveraincluir apesquisasistemé-
ticade sinais de hipoventilag&o incluindo dispneia de es-
forco e ortopneia, distdrbios do sono como a fragmenta-
¢ao por despertares nocturnos frequentes e os sonhos
vividos, as cefaleiasmatinais e asonolénciadiurna, aqual
pode ser avaliada com escalas proprias como a Epworth
daytime sleepiness scale e quantificada por testes
polissonogréficos especificos como o Multiple sleep
latency test (MSLT). Os cuidadores devem ser instruidos
paraosidentificar precocemente, visto o seu aparecimen-
to constituir indicagdo formal parainstituicdo de suporte
ventilatorio.

A realizag&o periddicade provasfuncionaisrespiratd-
riastem um papel fulcral permitindo detectar e objectivar o
grau e ritmo de declinio dafunc&o respiratéria, muito an-
tes de esta se tornar sintomética. Os parémetros de maior
interesse incluem: CV (sentado e deitado), PIM e a pres-
sd0 expiratoria maxima (PEM), e as medigdes apés RVP
(CIM e diferenca CIM-CV). A medicéo da CV em duas
posicdes permite a de-tecc@o precoce de disfuncéo
diafragmé-ticaevidenciadapeladesvantagem mecanicaim-
posta na posi¢éo de decutbito dorsal. No entanto, quando
o atingimento bulbar é

possibilitaumamedic¢ao indirectado nimero de unidades
motoras funcionantes nos musculos inspiratérios e
expiratérios, respectivamente. Para além disso a PEM é
utilizada como um dado adicional naavaliagdo dacompe-
ténciados sistemas de limpeza e proteccao das vias aére-
as, sendo o valor limiar de +40 mm Hg. Os parametros
medidos ap6s aplicacéo de técnicas de RVP (CIM, CIM-
VC), sdo fundamentais para a estratificacéo do grau de
disfuncéo ventilatéria e na decisdo sobre o tipo € 0 mo-
mento de iniciar técnicas adjuvantes. A sua medi¢do re-
flecte simultaneamente acompliance pleuro-pulmonar ea
funcgdo bulbar permitindo antever aeficaciadainstituicao
de métodos n&o invasivos.

As medigdes dos fluxos expiratérios pico associados
a tosse (PCF), sdo o ultimo componente obrigatdrio da
consultade seguimento. Em virtude da correl acéo existen-
te entre CIM-CV e PCF com afuncéo bulbar, estes par&
metros sao frequentemente utilizados paraavaliar apossi-
bilidade do doente ser tratados com VNI (mesmo que em
suporte permanente de 24h) coadjuvadapor RVPeMIE.

PROTOCOLODEINTERVENCAO
(Ver Figural, Figura3)

Apbs o diagnostico da doenca dever-se-a proceder-
se a uma primeira avaliacdo dos parémetros funcionais
respiratérios para estratificacao do grau de compromisso
ventilatorio. No caso de uma deterioracéo rapidamente
progressivaou quando a CV desce abaixo de 70% do es-
perado, deverd ser iniciada a educacdo do doente e seus

significativo, a CV

perde sensibilidade
diagndstica, pelo que
é frequentemente su-
bstituida pela presséo
inspiratéria nasal
(Sniff Inspiratory Pres-
sure — SNP). Quando
o valor da SNP desce
abaixo dos 40 mmHg,
a probabilidade de
morte nos seis meses
subsequentes é de
97%, comparada com
uma probabilidade de
57% caso se utilize o
critériode CV <50%do
normal®. A determina-
¢éo da PIM e PEM

EDUCACAO AO DOENTE E
CUIDADORES

t
i PCF<270-300 L/min ! )
¥

" Monitorizagio e biofeedback com |
H oximetria =

________________________

__________________________________

l Titular uso de VNI ¢ MIE para manter a SpO;> |
—h 94%, através da eliminac¢dio de secre¢des e g
' correcg¢iio da hipoventilagio 1

lnlcmr quando a tosse assistida manual nio
] consegue geral PCF> 200 L/min
® Pressdo insuflagdo: + 35 to +50 cm H,O
= Pressdo exsuflagdo: - 35 to -50cm H;O

...........................

# Incapacidade em efectuar RVP
1
|::> U (VCRMIC)

]
]
]
1
i . . t
IS Aspirag#o recorrente de-saliva com j
1]
1]
]

| dessaturagdo persistente

Fig. 3 — Critérios para utilizacdo de métodos de tosse assistida

= 5 ciclos consecutivos/ 30 segundos de repouso,

repetir conforme necessario
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cuidadores visando o ensino de técnicas de RVP, com
ressuscitador manual, e assisténciamanual datosse. Adi-
cionalmente, o doente devera ser informado sobre as op-
¢Oes terapéuticas futuras e suas respectivas conse-
guéncias, nomeadamente critérios para instituicéo e
descontinuacdo da ventilag&o invasiva. N&o devera ser
descurada a necessidade de vigilancia do estado
nutricional e degluticdo, uma vez que, para reducdo de
riscos rel acionados com o procedimento cirdrgico, acolo-
cacdo da PEG deve ser efectuada antes que a CV sgja
inferior a50% do normal3t.

A decisdo eminiciar aVNI é dependente do apareci-
mento de sinais de hipoventilag&o alveolar, ou de sinais
objectivos que incluem CV inferior a 50% do esperado,
hi percapniadiurnasuperior a45 mm Hg, ou dessaturacéo
nocturna significativa e prolongada. A escolha do méto-
do de suporte ventilatério ndo invasivo é dependente do
conforto e adaptacé@o do doente, e da experiéncia pessoal
do médico. O ventilador pressométrico (BiPAP), em virtu-
de de apresentar suporte de pressdo positiva em fase
expiratéria, evita o colapso das aéreas superiores, sendo
por isso considerado mais efectivo nas formas de
atingimento bulbar mais severo. O ventilador volumétrico,
no doente com funcéo bulbar relativamente conservada,
tem vantagens adicionais ao permitir arealizagdo voluntéa-
ria de RVP parafacilitar o discurso, realizar insuflacfes
periodicas e optimizar a tosse. Em regra sdo utilizados
volumes correntes el evados (800-1500 mL), e o modo de
assisténcia é o assi stido-controlado (com ritmo de backup
de 10-12 ciclos por minuto), para prevenir episodios de
hipoventilagdo essencialmente nocturna.

Quando o PCF (com LVR eassisténciamanual) seapro-
ximado valor limitede 270 L/min, o risco deinsuficiéncia
respiratoria grave no contexto de infeccdo respiratoria
aumenta exponencialmente. Isto resulta do facto de, no
decurso de uma infecg@o respiratdria, a conjugagdo de
aumento da resisténcia das vias aéreas e reducdo da
compliance pelo processo inflamat6ério bronco-alveolar, se
verificar um decréscimo adicional do PCF paravaloresin-
feriores a 160 L/min com necessidade de suporte
ventilatdrio invasivo. Neste contexto, os doentes e seus
cuidadores devem ser instruidos sobre o protocolo de
manobras de RV P etosse assi stida (manual, mecanica), de
acordo com biofeedback por oximetria. O objectivo ére-
petir consecutivamente as manobras de RVP com assis-
ténciamanual e, caso disponivel, com MIE, pararemover
secregOes e reverter atel ectasias focais de modo a manter
aSp0O, acimados 94%. A implementagéo deste protocolo
foi associada a uma reducdo significativa do nimero e
gravidade dos episodios de pneumonia e insuficiéncia
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respiratéria, do nimero de hospitalizagOes, e permitiu atra-
sar ou evitar arealizag8o de traqueostomias2.

A suplementag@o com oxigénio deve ser evitada ou
minimizadaauso temporario com amenor dose possivel.
As complicacBes do seu Uso excessivo, neste grupo de
doentes, incluem areducéo do drive central com retencéo
de CO,, umamaior incidénciadeinsuficiénciarespiratoria
grave e hospitalizagdes, e especial mente, aimpossibilida-
dedeutilizar o biofeddback por oximetriaparatitular o uso
do protocolo de RVP-MIE32,

O limite da viabilidade dos métodos néo invasivos é
assinalado pelo PCF de 160 L/min. Valoresinferiorestra-
duzem umadisfuncéo bulbar grave com disfagiaseverae
sialorreia abundante, resultando em muiltiplos episadios
de aspiracéo com dessaturacOes dificilmente reversiveis.
Contudo, a maioria dos doentes com ELA rejeitaa possi-
bilidade derealizacdo de tragueostomia, e devem ser trata-
dos paliativamente com benzodiazepinas de ac¢éo predo-
minantemente ansiolitica (lorazepam, midazolam,
diazepam), opiéaceos inalados ou sistémicos, e paraaagi-
tac8o dafaseterminal, clorpromazinas.

CONCLUSAO

O envolvimento das muscul aturas respiratoria e bul bar
marca o inicio de um processo irreversivel de disfuncéo
ventilatériacaracterizada pelareducdo de volumes pulmo-
nares, hipoventilagdo alveolar, rigidez progressiva das
estruturas pleuro-pulmonares e grade costal e compro-
mi sso dos mecanismos de proteccéo e defesadaviaaérea.
Por este motivo, aquase totalidade dos doentes com ELA
necessitardo de suporte ventilatorio para prolongarem a
sua sobrevida.

Uma das mais interessantes discussdes sobre as pos-
siveis intervencdes terapéuticas prende-se com a opgao
entreventilag&o invasivae ventilagdo ndo invasiva, inclu-
indo a utilizac8o das técnicas adjuvantes. A decisdo de-
pende da integracdo de diversas varidveis incluindo as
directivas avancadas escol hidas previamente pel o doente
e seus cuidadores, e a capacidade em manter asvias aére-
as superiores permeaveis e protegidas de aspiragao rele-
vante, conforme é determinado pela medi¢do dos
parémetrosde funcéo bulbar: CIM, CIM-CV e PCF.

A criagdo e aplicacdo de protocolos que integrem
parametros clinicos e medi ¢des objectivas (espirométricas,
PCF), e que deste modo possibilitem a identificacéo de
pontos limiares para iniciar as medidas de suporte
ventilatério ndo invasivo, as técnicas adjuvantes ou a
ventilag8o invasiva, permite reduzir significativamente os
episodios de insuficiéncia respiratéria e pneumonia, o
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nimero e duracéo das hospitalizactes e atrasar ou impe-
dir a necessidade de tragueostomia. Os autores sugerem
um protocol o defécil aplicabilidade préticacomposto ba-
sicamente por duas secgdes. aprimeirareferente ao segui-
mento periodico de parémetros de disfungdo ventilatoria,
e a segunda aintervengdo sequenciada de acordo com o
grau de compromisso respiratério verificado.

Em concordéancia com os Ultimos estudos efectuados,
olimiar deCV inferior a50% do normal ou o aparecimento
de sinais de hipoventilag&o determinam a introducdo de
suporte ventilatério ndo invasivo. Adicionalmente, quan-
do o PCF desce paravaloresinferiores a300L/min, o nd-
mero e gravidade dos episodios de infecgao e insuficién-
ciarespiratoriaaumentam exponencia mente. E destemodo
prudente iniciar a utilizagcdo dos métodos adjuvantes de
RVP e MIE, titulados de para manter as saturacfes supe-
rioresa94%. A aplicagdo deste protocol o permitereverter
precoce e eficazmente a maioria dos episodios de
dessaturacdo sem necessidade de suplementacéo de oxi-
génio.

A ventilag8o invasivapor traqueostomia estareserva
daasituagdes de atingimento bulbar grave (PCF <160 L/
min) com multiplos episddios de dessaturacao, por aspira-
¢do continua de saliva, ndo reversiveis por RVP e MIE.
Contudo, o conforto e seguranca proporcionado pelain-
trodugéo precoce da VNI e técnicas adjuvantes, permite
que a maioria dos doentes e seus familiares optem pela
ndo instituicdo de traqueostomia, mesmo no evento de
insuficiénciarespiratériapotenciamentefatal.
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