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RESUMO

Objetivo. Este artigo teve como objetivo realizar uma revisao da lite-
ratura sobre orientagoes emergenciais em Esclerose Lateral Amiotré-
fica (ELA) para profissionais da 4rea da sadde. Método. Realizou-se
uma revisio da literatura dos dltimos dez anos. Foram pesquisados
nas bases de dados LILACS, SCIELO, MEDLINE, PEDRO e PUB-
MED artigos de revisio sistemdtica, guidelines, manuais de associa-
¢6es, documentos eletronicos e outros estudos. Resultados. A grande
maioria dos manuais encontrados aborda as alteracoes que podem ser
observadas no paciente com ELA como: alteragio do sono, tlceras e
lesoes de pele, sialorreia, disartria, disfagia, mas nao enfatiza os proce-
dimentos a serem tomados pelos profissionais da drea da satide quando
seus pacientes apresentam tais sintomas, excluindo itens essenciais nos
cuidados emergenciais aos pacientes com ELA como: cuidados com
a oxigenagio, intubagio orotraqueal, ventilagio mecinica invasiva,
traqueostomia, desmame, gastrostomia endoscépica percutanea, entre
outros. Conclusio. Através da pesquisa em questdo verificou-se que
a literatura ¢ escassa e sugere-se a elaboracio de um manual amplo
de orientagbes emergenciais que aborde os principais cuidados que
os profissionais da drea da sadde devem realizar em uma situagio de
emergéncia em Ambito hospitalar ou domiciliar.
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ABSTRACT

Objective. This article attempts a literature review of guidelines on
emergency Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) for health profession-
als. Method. We conducted a literature review and the last ten years.
We searched in the databases LILACS, SciELO, MEDLINE, PEDRO
and PUBMED articles of the systematic review, guidelines, manuals
associations, electronic documents and other studies. Results. Most
of the manuals found address changes that can be observed in patients
with ALS as sleep disorders, ulcers and skin lesions, drooling, dysar-
thria, dysphagia, but does not emphasize the procedures to be taken
by health professionals when their patients have such symptoms, other
essential items in the emergency care of patients with ALS as: caring
for the oxygenation of these patients, invasive mechanical ventilation,
tracheostomy, weaning, among others. Conclusion. Through the re-
search in question was found that the literature is scarce and it is sug-
gested the elaboration of a comprehensive emergency guide book that
addresses the primary care that health professionals should perform in
an emergency situation in the hospital or at home.

Keywords. Amyotrophic Lateral Sclerosis, Directive Counseling,
Emergency Medical Services.

Citation. Fonseca LA, Fontes SV, Anequini IP, Fivero FM, Oliveira
ASB. Emergency guidelines for professionals who treat patients with
Amyotrophic Lateral Sclerosis.

Enderego para correspondéncia:

Leticia Alves Fonseca

Rua Domingos de Moraes, n° 2818/ 61, Vila Mariana
CEP 04036-100, Sao Paulo-SP, Brasil.

E-mail: Leticiaf_alves@hotmail.com

Revisio

Recebido em: 26/08/10
Aceito em: 02/07/11
Conflito de interesses: nio



INTRODUCAO

A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) foi primei-
ramente descrita por Charcot em 1869 e tornou-se bas-
tante conhecida como doenga de Lou Gehrig devido ao
jogador americano de baseball que faleceu com a doenca
em 1941,

E uma doenga neurodegenerativa progressiva do
SNC, associada a degeneragao e perda de neurdnios mo-
tores superiores e inferiores'.

A incidéncia de ELA nos Estados Unidos ¢ de cer-
ca de dois casos a cada 100.000 pessoas/ano. Estima-se
que, no Brasil, a incidéncia seja semelhante, mas a me-
tade dessas pessoas nio sabe que é portadora da doenca.
Dentre aquelas que recebem o diagnéstico, muitas nao
obtém tratamento e orientagdes adequadas®. O diagnés-
tico ¢ clinico, complementado por testes laboratoriais,
eletroneuromiografia e exames de neuroimagem?.

Os brancos sdo mais afetados que os negros'. Em
um estudo realizado pela Abrela e pelo laboratério Aven-
tis em 1998, foram catalogados 540 pacientes com ELA,
sendo 58,5% homens; 5,9% dos pacientes tinham histé-
ria familiar. A idade média de aparecimento dos primei-
ros 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®.

Ha4 descrigio na literatura de trés tipos de ELA, es-
porddica (90% dos casos), familiar (9%), ¢ um tipo mais
raro, o da ilha de Guam, que representa 1% dos casos. Vin-
te por cento das familias com ELA de heranga dominante
estao associados a mutagdes na regiao q21 do cromossomo
21, que contém o gene da cu/Zn superdéxido desmutase
1(SOD1) que se localiza no cromossomo 21 (21q22.1)%

A etiologia ainda ¢ indefinida, mas acredita-se ser
multifatorial e inclui fatores genéticos e ambientais. Exis-
tem vdrias hipdteses etioldgicas para ELA, as mais citadas
sa20: mutagao da enzima catalizadora superoxido-dismu-
tase (SOD-1); excitotoxicidade com aumento do gluta-
mato; fatores virais e stress oxidativo; fatores ambientais
e exposicao a determinadas substincias quimicas que agi-
riam no receptor de glutamato, como chumbo, aluminio
e mercurio’.

O quadro clinico da ELA caracteriza-se pela pre-
senca de sinais de acometimento do neur6nio superior

e inferior, associando o quadro de paresia, atrofia e fas-

ciculagoes, hiperreflexia, espasticidade, caibras e sinal
de Babinski. O comprometimento bulbar caracteriza-se
por disfonia, disfagia, com paresia, atrofia e fasciculagoes
da musculatura de lingua, associados a sintomas como
labilidade emocional e depressio, provenientes do aco-
metimento do neurdnio motor superior; além do en-
volvimento da musculatura respiratéria cursando com
distirbio ventilatério restritivo grave®. Na maioria dos
casos, as fungdes cognitivas do paciente permanecem
completamente intactas, a despeito do efeito devastador
que ocorre no corpo. Pode acontecer dos individuos aco-
metidos apresentarem deméncia fronto-temporal (DFT),
que afeta os lobos frontal e temporal do cérebro, visto que
tanto a ELA quanto a DFT sio afetadas pela mesma pro-
teina TDP-43, sendo a DFT causa de deméncia pré-senil
mais comum em pessoas com menos de 65 anos depois
da doenga de Alzheimer’.

Os musculos ventilatérios sao comprometidos e os
individuos apresentam restri¢des pulmonares, caracteri-
zadas por reducdo da capacidade vital (CV) e do volu-
me corrente (VC), com consequente insuficiéncia respi-
ratéria cronica®. A utilizagio da ventilagio nio invasiva
(VNI) nos pacientes com ELA tem sido empregada nos
tltimos anos com o objetivo de corrigir a insuficiéncia
respiratoria e, por conseguinte, melhorar a qualidade de
vida e prolongar a sobrevivéncia destes individuos’.

A intervengao 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, hd grupos de pacientes com mais de uma década, sen-
do portanto prevista uma longa e criteriosa assisténcia'’.

O medicamento utilizado pela maioria destes pa-
cientes é o Riluzole, um antagonista da liberagao do glu-
tamato na fenda sindptica e deve comegar a ser utilizado
na fase inicial da doenca. Os efeitos colaterais sdo ji bem
conhecidos (efeitos gastrointestinais, astenia, parestesias,
tonteira, eleva¢io das enzimas hepdticas) e nao existe um
consenso de quando interromper a terapia, jd que ela nao
se mostra util nas fases tardias, aumentando a sobrevida
apenas em meses''.

A fisioterapia é necessdria durante todo o decorrer
da doenga, com modificagdes e adaptagoes essenciais para
cada estdgio da enfermidade em ordem de retardar a evo-

lugao e minimizar os sintomas'>"3.



E importante também a orientagio dos pacientes,
oferecendo programas comunitdrios como palestras ou car-
tilhas impressas com explicativos de tratamentos e cuida-
dos, para que estes pacientes possam entender sua patologia
em uma linguagem acessivel e seguir o tratamento adequa-
do, com o objetivo de melhorar sua qualidade de vida'.

A sociedade canadense de ELA elaborou um ma-
nual para as pessoas que convivem com a afecgio no qual
explicam o que é a doenga, os sintomas, como se deve
lidar com a mesma, como procurar ajuda, entre outros
aspectos'. Foi elaborado um manual para pacientes e cui-
dadores no qual se aborda apenas os cuidados respirat6-
rios destes pacientes'®.

A morte por ELA geralmente ¢ resultante da de-
ficiéncia respiratéria, a apresentacdo clinica habitual
caracteriza-se por uma diminui¢io progressiva da forca
muscular com desenvolvimento de insuficiéncia respira-
toria global e infecges respiratdrias de repeti¢io com alto
indice de internagdo destes pacientes, sobretudo nos cui-
dados da unidade de terapia intensiva em uma fase mais
tardia da doenga com 50% dos pacientes sobrevivendo
apenas trés a quatro anos depois do inicio dos sintomas,
com uma mortalidade maior nos pacientes com o com-
prometimento bulbar'”. Este artigo teve como objetivo
realizar uma revisao da literatura sobre as orientagées
emergenciais para pacientes com ELA para profissionais

da 4rea da satde.

METODO

Realizou-se uma revisio da literatura (revisio bi-
bliogrifica analitica). Para o estudo em questiao foram
realizadas buscas de artigos cientificos na base de dados
do LILACS (Literatura Latino-Americana e do Caribe
em Ciéncias da Satde), SCIELO (7he Scientific Electronic
Library Online), MEDLINE (Medlars Online), PEDRO
(physiotherapy evidence database), sendo considerados so-
mente artigos cientificos publicados nos tltimos dez anos.

Foram pesquisados estudos do tipo revisao siste-
mitica, guidelines, manuais de associa¢oes, documentos
eletronicos e outros estudos. Durante a pesquisa foram
utilizados descritores da lingua portuguesa: doencas dos
neurdnios motores, esclerose lateral amiotréfica, protoco-
lo, guia, manuais, orientages, emergéncia, UTT, pronto-

socorro; descritores da lingua inglesa: amyotrophic lateral

sclerosis, protocol, guidelines, motor neuron disease; e des-
critores da lingua espanhola: enfermedad de La neurona

motora, esclerosis lateral amiotrdfica.

RESULTADOS

Encontrou-se na literatura pesquisada trés guide-
lines, quatro artigos cientificos, dois manuais, uma mo-
nografia de conclusao de mestrado, um trabalho de con-
clusio de curso e um documento eletrénico nos quais,

foram abordados cuidados emergéncias no paciente com

ELA (Tabela 1).

DISCUSSAO

Nao foi encontrado na literatura um trabalho que
abordasse todos os principais cuidados emergencias em
ELA para profissionais da drea da satide. A associagdo por-
tuguesa de doentes neuromusculares disponibiliza em seu
site um manual sobre ventilagao mecénica onde se explica
o que ¢ um ventilador e como ¢ utilizado, mas somente
na residéncia do paciente, ndo relatando, portanto, o uso
da ventilagio mecanica nos postos de satde e hospitais
e nem parametros utilizados no doente neuromuscular.

A sociedade canadense de ELA criou um guideline
para pessoas que convivem com ELA, o mesmo contém
explicagoes sobre a doenga, onde encontrar ajuda, sinais e
sintomas, mobilidade e independéncia, entre outros itens
voltados para o paciente e cuidadores nio retratando,
portanto, as condutas a serem tomadas pelos profissionais
da drea da satide em casos de emergéncia®.

Nos episédios de faléncia respiratéria é comum o
paciente chegar aos departamentos de emergéncias onde
profissionais da drea de satide, desconhecendo o conceito
de faléncia ventilatdria tendem a tratar os sintomas com
a administragao de oxigénio. Isto leva a uma exacerbagio
da hipoventilagao e faléncia sibita com consequente ne-
cessidade de intubagdo (raramente necessdria para estes
pacientes) ou 6bito. Nestes casos deve-se lembrar que o
importante ¢ ventilar e nao oxigenar o paciente.

Nio foram encontrados também nos trabalhos
estudados itens abordando os cuidados com a oxigena-
¢ao do paciente, assim como, parimetros utilizados na
ventilagdo nio invasiva, como proceder com a VNI na
emergéncia, o que pode levar um paciente com ELA ao

pronto-socorro, entre outros aspectos relevantes.



Tabela 1

Distribuigio de informagées sobre ELA em condicoes emergenciais encontrados na literatura
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VNI: Ventilagdo nio invasiva; VMI: Ventilagio mecénica invasiva; [OT: Intubagao orotraqueal; AVD'S: Atividade de vida didria



A conferéncia francesa criou um guideline para
cuidados com os pacientes com ELA onde eles relatam
a assisténcia ventilatéria (VNI) em domicilio e faléncia
respiratéria, nao explicando, portanto quais pardmetros
utilizados na VNI nestes pacientes e nem quando se torna
necessdrio o uso da ventilacio diurna'®,

O guideline feito pelo governo de Madrid na Es-
panha possui bastante informagoes sobre o paciente com
ELA e explicagoes sobre VNI, faléncia respiratéria, ali-
mentagio, comunica¢io, traqueostomia, porém nao rela-
ta sobre a ventila¢do invasiva, os tipos de interface, auxilio
a tosse, o desmame, entre outros cuidados a serem toma-
dos nas condi¢bes emergenciais'.

Ressalta-se a importancia do auxilio manual e me-
cinico a tosse através do air-stacking, prensa abdominal ou
cought assist (auxiliar da tosse) feitos por profissionais da
drea da saide quando o paciente nao atinge o fluxo mini-
mo de tosse: 160 1/min ou 2,7 l/seg o que nao foi possivel
ser encontrado detalhadamente nos manuais pesquisados.

A grande maioria dos trabalhos encontrados abor-
da algumas alteragées que podem ser observadas no pa-
ciente com ELA como: alteragio do sono, tlceras e lesoes
de pele, sialorreia, disartria e disfagia, mas nao enfatiza os
sinais indicadores de tais situa¢oes e os procedimentos a
serem tomados pelos profissionais da drea da satide quan-
do seus pacientes com ELA apresentam tais sintomas.

Em boa parte dos trabalhos pesquisados é citado o
uso da gastrostomia endoscépica percutinea (GEP), mas
nao é comumente enfatizado quando se torna necessario
0 uso e o que pode substituir a GEP no caso dos pacientes
que nao aceitam esta via de alimentagao.

Sugere-se também um manual que enfatize quan-
do estd indicado a utilizacdo da intubagao orotraqueal
(IOT) em casos de emergéncia, assim como, a atuagio da
fisioterapia em pacientes neste procedimento, sendo des-
crito que muitos profissionais frente a uma insuficiéncia
respiratéria tendem a utilizar a IOT, o que pode levar a
produgio excessiva de secregoes, dificuldade de elimina-
¢do, aspiragdes frequentes, e em casos mais graves ocor-
rendo intubagio seletiva causando pneumotérax. Muitas
vezes nao hd necessidade da IOT e sim da instalagio da
VNI quando este nao estiver utilizando ou quando j4 faz
uso, adequar esta ventilagio, aumentando o clearence de

secregio'®%,

E de extrema importincia que seja enfatizado o
desmame da VM, os sinais indicadores que norteiam os
profissionais da drea da satide e os modos de desmame mais
utilizados em pacientes com doenga neuromuscular o que
nao foi observado em nenhum dos trabalhos estudados.

Os trabalhos disponiveis também néo abordam as
orientagoes de como a familia deve proceder nos casos de

6bito em domicilio.

CONCLUSAO

Através desta pesquisa verificou-se escassez na li-
teratura de guidelines sobre a atuagio nas situa¢oes emer-
géncias em 4mbito ambulatorial ou hospital dos pacientes
com ELA.

Sugere-se, portanto a elaboragio de um manual
emergencial de cuidados em ELA para nortear as condu-

tas dos profissionais da drea de satde.
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