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RESUMO




Os objetivos deste trabalho foram avaliar as variagdes da medida da capacidade
vital forgada e da ventilagdo voluntaria maxima na mudanga de decubito de sentado para
deitado em pacientes com Esclerose Lateral Amiotrofica(ELA) e determinar as pressdes

inspiratdria e expiratoria maximas, para medir for¢a muscular respiratoria.

Participaram do estudo 21 pacientes portadores de ELA, 11 homens e
10 mulheres com idade entre 20 e 74 anos, sem nenhum antecedente de doenga respiratoria

prévia.

Dez pacientes apresentavam acometimento de membros superiores e inferiores,
9 pacientes tinham fraqueza muscular de membros superiores, inferiores ¢ de musculos
bulbares, 1 paciente s6 tinha alteragdes bulbares e 1 paciente s6 sintomas de membros
superiores. Treze pacientes nunca fumaram e 8 tinham antecedentes de tabagismo.

(6 ex-fumantes e 2 ainda fumantes). Treze pacientes se queixavam de dispnéia aos esforgos.

Para verificar a significdncia estatistica das varia¢cdes da CVF e da VVM foi
aplicado o teste ndo paramétrico de Wilcoxon (para amostras pareadas). Valores de
p < 0.05 indicaram que os valores medidos na posi¢do sentada menos 25%. menos 20% e

menos 15% e supina sdo significativamente diferentes.

Neste trabalho, a utilizagdo de 25% como faixa de corte para variagdo da CVF
com o decubito nio produziu resultados significativos. No entanto, faixas de corte de 15% e

20% resultaram em freqiiéncias significativas de varia¢do da CVF com o decubito.

Na avalia¢do descritiva da PIM, 12 pacientes apresentaram medidas dentro da
normalidade prevista e 6 deles atingiram valores menores que 60% do normal. Na medida
da PEM, 7 pacientes estavam dentro da referéncia de normalidade e 11 deles estavam 60%
abaixo da normalidade.

Concluiu-se que na espirometria houve queda significativa na capacidade vital
forcada medida no decubito supino em 9 pacientes quando o valor de corte foi de 15% e em
8 pacientes quando o valor de corte foi 20%; a utilizacdo do valor de corte de 25% nio
produziu queda na CVF com freqiiéncia significativa; o limite de 25% a partir do qual a

queda da CVF ¢ considerada como causada por fraqueza muscular diafragmatica pode ser
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questionado. Na avaliagdo de outras variagdes concomitantes na espirometria a VVM
mostrou significantes alteragdes com o decibito sendo significativa nos indices de 25%,
20% e 15%. A avaliagdo da forca muscular respiratoria através da PIM e PEM revelou
maior frequéncia de alteragbes nas medidas da Pressdo Expiratoria Maxima, sugerindo um

comprometimento importante da musculatura expiratdria.
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A Esclerose Lateral Amiotréfica(ELA) ¢ uma doenca neuromuscular
caracterizada pela degeneragdo progressiva dos motoneurdnios da ponta anterior da
medula. Aproximadamente 8% a 10% dos casos sdo de carater familiar, com o restante
sendo esporadico. A propor¢do homem-mulher é de aproximadamente 2:1 e a idade média
de inicio da doenga € de 56 anos (SCANLAN e cols, 2000).

Embora ocorra fraqueza muscular geral, a Esclerose Lateral Amiotrofica
apresenta acometimento corticobulboespinal, resultando em espasticidade e atrofia
muscular. Alguns pacientes apresentam-se com um acometimento preferencial bulbar, que
afeta primeiro os pares de' nervos cranianos X, XI, XII (vago, assessorio, e hipoglosso
respectivamente), levando a um comprometimento maior na musculatura da boca e faringe.
Ocorrem, entdo, dificuldades de degluti¢do, fonagdo, movimentos da lingua e da glote e
também dos movimentos da cabega, ombro, e, ao longo da evolugdo da doenga, aparece
acometimento dos musculos respiratérios. (BRACH, 1979) (JABLECKI e cols, 1989)
(TSUCHIYA e cols, 1999) (KREITZER e cols, 1978). Raramente a Esclerose Lateral
Amiotrofica se manifesta como uma disfun¢@o isolada dos musculos respiratérios num
paciente relativamente intacto sob outros aspectos. Eles comegam a apresentar fraqueza
muscular diafragmatica e de toda a musculatura acesséria como os intercostais, peitoral
maior, peitoral menor, esternocleidomastéideo e escalenos. O envolvimento respiratério
ocorre em todos os pacientes em algum momento da evolugdo da doenga e as complicagdes

pulmonares sdo uma causa freqgiiente de morte nesses individuos. (HILL e cols, 1983).

Segundo LOUWERSE e cols (1997) a sobrevida média de 307 pacientes com
ELA foi de 1,4 anos( intervalo de confianca de 1,3-1,6 anos), com uma estimativa de 5 a 10
anos de sobrevida de apenas 8%. Pacientes que apresentam sintomas respiratérios como

sintomas iniciais tem sobrevida média muito pequena (2 meses)

Segundo CAMBIER e cols (1988), seja qual for o nivel lesional, a sindrome
neurogénica periférica ou ELA, estd marcada por duas caracteristicas semiolégicas

evidentes:

a) A presenca de fasciculagdo: contragdes de um certo numero de fibras

musculares, que traduzem a descarga anormal de uma unidade motora.

b) A auséncia de alteracGes sensitivas.

Introdugdo
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Dentre as formas clinicas apresentadas pela ELA podem ser destacados quatro
tipos (CAMBIER e cols. (1988):)

1. forma comum- (56% dos casos) ¢ amiotréfica, de inicio braquial.

2. Forma bulbar- (28% dos casos) h4 paralisia labioglossofaringea progressiva

e uma sindrome pseudobulbar (riso € choro espasmédico).

3. Forma pseudopolineuritica- (16% dos casos) caracteriza-se por um déficit

distal dos membros inferiores e aboli¢do do reflexo aquileu.

4. Formas incomuns- associagdo de sindrome piramidal e sindrome amiotréfica

nas extremidades.

Segundo BROOKS (1999), o diagnéstico da Esclerose Lateral Amiotréfica é
um grande dilema para os médicos e exige profundo conhecimento clinico para seu
estabelecimento definitivo. As apresentagdes clinicas graves, no curso da Esclerose Lateral
Amiotréfica, ajudam no diagndstico, mas sdo desafiantes pela possibilidade de confusdes
diagndsticas, em razdo da semelhanga clinica com outras doengas neuromusculares. Sio
considerados elementos poderosos para se realizar o diagnéstico precoce de ELA uma boa
avaliagdo clinica, neurofisiolégica e de neuroimagem junto a dados de patologia,
bioquimica e elementos biolégicos moleculares. A eletroneuromiografia, a biopsia
muscular ¢ a ressondncia magnética normalmente sdo essenciais, inclusive para se afastar

outras possibilidades diagnosticas.

Diagnosticada a ELA, os pacientes sio encaminhados para tratamento
fisioterdpico afim de melhorar a fungfo muscular, e ¢ freqiiente que se note durante o
esforco fisico o uso irregular da musculatura respiratéria ¢ um padrio respiratorio

inadequado, principalmente quando os exercicios sdo realizados em dectbito dorsal.

Numa revisdo realizada por DERENNE (1978), os musculos inspiratorios sdo

divididos em 3 grupos distintos e de diferentes mecanismos de agéo.

Introducdo
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1) o diafragma — que € considerado um musculo Unico composto pelos
hemidiafragmas direito e esquerdo. As raizes neurais provém de C3 a C5,
que juntam-se para formar um tronco principal (nervo frénico). A resisténcia
do diafragma a fadiga parece ser devida a sua elevada proporgédo de fibras
oxidativas (adaptadas a atividade prolongada), bem como a capacidade de
seu fluxo sangiiineo aumentar proporcionalmente a ventilagdo. GOSS (1977)
relata que o musculo diafragmatico estd localizado entre o térax € o abdome.
Para alguns anatomistas ele separa e para outros une os dois
compartimentos. E uma estrutura musculo tendinosa, em forma de cupula
voltada cranialmente. AZEREDO e cols (1999) relatam em seu livro que o
diafragma € o principal misculo da respiragdo, representando pelo menos
70% da atividade muscular respiratéria de um individuo, e tendo que atuar
24 horas por dia ininterruptamente. A dindmica frénica ou o movimento
cranio-caudal do diafragma define a integridade funcional do térax e do

abdomem.

A acdo da gravidade influencia os mecanismos basicos do sistema respiratdrio,
inclusive a movimentagdo do diafragma, além de ser um fator determinante e significativo

na distribuicdo da ventilagdo alveolar (VA) e da perfusdo pulmonar (Q).

O trabalho diafragmatico se altera na presenga de diversas doengas e
principalmente, nos distintos decubitos posturais adotados. O impulso hidrostatico intra
abdominal € sua correspondente agdo gravitacional influem marcantemente sobre as
hemictpulas diafragmaticas. No decubito dorsal ou supino o diafragma se desloca no
sentido cefélico por efeito do impulso hidrostatico intra abdominal. A sua porgéo anterior
sofre acdo de uma menor pressdo que pode chegar a ser negativa no nivel do esterno. No
decubito lateral, ambas as cipulas diafragmaticas se comportam diferentemente. No lado
apoiado ou dependente, a respiragdo costal estarda sempre dificultada. A metade
correspondente do diafragma intervém como compensadora € se move com maior
intensidade. No lado livre ou ndo dependente, pelo contrario, a respiracdo costal pode
realizar-se sem dificuldade alguma, porém, o hemidiafragma correspondente permanece

quase imovel. No decubito ventral ou prono, a pressdao do conteido abdominal atua sobre o

Introducdo
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hemidiafragma no sentido ventral e dorsal. O relaxamento da musculatura antero-lateral do
abdomen estard muito facilitado. Portanto este decubito tenderad a permitir um efeito

hipotdnico da musculatura abdominal.

Em individuos normais o diafragma responde a estes estimulos pressoricos
positivos do conteudo abdominal com um aumento da sua forca contratil. (KREITZER
1978)

2) os intercostais e os miisculos acessérios do pescogco — Os musculos
intercostais externos ¢ internos se dirigem obliquamente no sentido caudal e
ventral e caudal e dorsal, respectivamente, desde a costela superior até a
costela imediatamente abaixo. Estes musculos s3o recrutados a medida que
aumenta o volume corrente ou que a freqliéncia respiratéria também
aumenta. A posicdo do diafragma também ¢ determinada, porém
parcialmente, pela atividade intercostal, que regula o grau de expansdo do
gradil costal. Os acessérios do pescogo, que sdo os misculos
esternocleidomastoideo, elevadores da escapula, escaleno anterior, médio e
posterior e peitoral menor, provavelmente tém também agdo inspiratdria e de

fixadores das primeiras costelas durante a tosse.

3) os miisculos abdominais — reto abdominal, obliquo externo, obliquo interno
¢ transverso do abdomem, quando se contraem, reduzem a complacéncia do
abdomem e aumentam a pressdo intra-abdominal. Isto reduz o grau de
expansdo abdominal durante a inspiragdo, permitindo ao abdémen atuar
como um fulcro, que facilita a expansdo do gradil costal. O posicionamento
do diafragma, em especial sua zona de aposi¢io em relagio a parede
toracica, € influenciado pelo grau de contragio dos musculos abdominais.
Em que pese esta participagdo na inspiragdo, os musculos abdominais sio
predominantemente expiratérios. Sdo importantes para acelerar o fluxo
expiratorio bem como auxiliar no ato da tosse. A limitagio do fluxo
expiratério € importante causa de faléncia respiratéria, pelo prejuizo na

eliminagdo de secregdes.

Introducao
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Poucos sd3o os pacientes que ndo se queixam de dificuldades respiratdrias

quando tem alteragdo de qualquer que seja 0 mecanismo inspiratério ou expiratorio.

Embora este seja um topico pouco abordado, sabe-se que as vias a€reas
superiores sdo circundadas por pelo menos vinte e quatro musculos que funcionam como

uma unidade, apesar de se apresentarem como anatomicamente distintos.

As vias aéreas superiores constituem um conduto respiratorio que aquece,
umidifica e filtra o ar inspirado. Entretanto, os musculos precisam auxiliar também na
degluti¢do, na tosse, na fala, e nos esforgos expulsivos abdominais da micgdo ¢ defecagéo.
A respiragdo adequada depende da capacidade global dos musculos em manterem as vias

aéreas superiores permeaveis e de regularem a resisténcia ao fluxo de ar.

As vias aéreas superiores compreendem um duto nasal e um duto oral, que
convergem na faringe, para formar um canal tnico até a laringe. A resisténcia ao fluxo de
ar ¢ menor durante a respiragdo oral, porém o ar inspirado pela boca ndo sofre
condicionamento adequado (aquecimento, umidificagdo e limpeza). Além disso o volume
total de ar que chega aos pulmdes é menor, em razio do desvio de parte do fluxo para as
vias digestivas. Respirar pela boca leva a uma atividade muscular supra ¢ infra hididea
(responsavel pela abertura e fechamento da glote durante a degluticio) inadequada,
alterando todo o sistema e causando sérias conseqiiéncias ao pulméao, quanto a aspira¢éo de
fluidos estranhos as vias aéreas como também a gerag@o de fluxo de padrdo inadequado
quanto a resisténcia e turbuléncia. A integridade da musculatura faringea também evita o
colapso da via de passagem do ar. A contragdo, tanto dos musculos principais da respira¢do
como dos acessorios precisa ser maior durante a suboclusdo das vias aéreas, fato este que
aumenta o trabalho ventilatério.( SLUTZKY, 1991 ).

O trabalho realizado por HOWARD e cols (1989) mostrou oito pacientes com
ELA tipica, todos com insuficiéncia respiratoria que tinha como principal fator
desencadeante a diminui¢do do trabalho diafragmatico; outros trés pacientes com ELA da
forma bulbar apresentaram também insuficiéncia respiratéria e outras disfuncdes, tais como

apnéia do sono, hipoventilagdo e hipoxemia noturnas.

Introducgao
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Segundo PETER (1990) a faléncia respiratoria € a principal causa de morte nos
pacientes portadores de ELA. Demonstrou-se neste trabalho também, através de

eletroneuromiografia, a inatividade da musculatura acessoria da respiragdo durante o sono
REM.

Uma analise de registros polissonograficos durante o sono revela seus dois
estagios principais (RUBENS REIMAO (1999))

1. Estagios do sono ndio REM (NREM)
2. Estagio do sono dos movimentos oculares rapidos (REM)

A atividade cerebral € inibida durante o sono NREM pela formagéo reticular do
tronco encefélico. No sono REM a atividade cortical € mais proeminente Contudo, tanto a
funcdo sensitiva quanto a motora do sistema nervoso central sdo diferentes daquelas que

ocorrem na vigilia.

A atonia da musculatura periférica e a diminui¢do da atividade muscular
respiratoria, com preservagdo apenas da contragdo do diafragma, que acontece durante o
sono REM, constituem as principais alteragdes fisioldgicas do sono. Alem disso, a
diminui¢do global do tonus muscular nesta fase afeta também os musculos faringeos, fato

que faz diminuir o didmetro das passagens a€reas cervicais.

BYE e cols (1990) detectaram dessaturagdo de oxigénio no sangue arterial
através de oximetria de pulso durante o sono e viram que estes pacientes dessaturam muito
na fase do sono REM.

NICHOLAS (1997), enfatiza bastante o fato de que vérios pacientes portadores
de ELA chegam & morte durante o sono pela hipoxemia causada por desordens

respiratérias.

ARNULF e cols (2000) KIMURA e cols (1999) FERGUSON e cols (1996)
estudaram a fun¢do diafragmatica e a ocorréncia de disturbios do sono em pacientes com
ELA e observaram uma probabilidade maior de distarbios respiratorios durante o sono

REM pois a manutengdo da ventilagdo neste estdgio depende apenas da contragdo
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diafragmatica, em razio da inibigdo da musculatura intercostal e da musculatura acessdria
da respiragéo. Nesta fase observa-se respiragdo paradoxal nos pacientes com ELA devido a
prejuizos da fungdo do diafragma doente. Na discussdo dos trabalhos os autores relatam
uma dramatica redugdo na duragdo do sono REM em pacientes com ELA devida a
disfuncéo diafragmatica.

ABOUSSOAN e cols (1999) também estudaram os distirbios da arquitetura do
sono em pacientes com ELA e observaram uma diminui¢do da laténcia do sono REM,
principalmente nos doentes com ELA de acometimento predominantemente bulbar, que
apresentam obstrugdes de vias aéreas superiores. Outros estudos documentaram uma
redugdo no total do tempo de sono e um aumento do estagio 1, que contribuem para piora

do quadro clinico do doente, juntamente com a dificuldade de retirar secrecdes.

POLKEY e cols; (1998), em um estudo da fun¢do dos musculos expiratorios
em pacientes com ELA , concluiram que o trabalho dos musculos abdominais, embora
substancial € incapaz de gerar fluxo supramaximo transitério durante a tosse. Mas, ainda o
determinante primério para a faléncia respiratoria e sintomas respiratérios parece ser da

diminui¢éo do trabalho muscular inspiratério.

APPELBELG e cols (2000) correlacionaram volume pulmonar a presenca de
dessaturagdo noturna e viram que o volume de reserva expiratério estd aumentado nestes
individuos € € um fator a ser avaliado para se prever dessaturagdo noturna. O aumento do
volume de reserva expiratério e do volume residual nestes individuos indica hipotonia da
musculatura toracica (KREITZER, 1978).

Outra alteragdo encontrada em pacientes com ELA € a narcose por retencdo
grave de CO2; detectada através da andlise dos gases sangiiineos, com hipercapnia de até
127 mmHg, ela € causada por incapacidade progressiva dos miisculos respiratérios.
(SHICHINOHE e cols 1999; MISURI e cols 1999; ZEMAN 1997).

EMRE e cols (1986) e PATRICK e cols (1997) salientam que, usualmente, as
disfungGes respiratérias aparecem como queixas quando o paciente com ELA é exposto a
uma atividade fisica que produz dispnéia. SIMILOWSKI e cols (2000), VITACCA e cols
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(1997) e MEYRIGNAC e cols (1985) relatam estudos de casos em que ha uma associagdo
da dispnéia com a deterioragdo progressiva da fungdo dos musculos repiratorios,
comprovada pela diminui¢do da PIM e PEM, da CVF, VVM, e um aumento do volume
residual.

DONALD e cols (1996) relatam ainda outro desconforto causado por uma noite

de sono inadequada: a fibromialgia, disturbio que ocorrem em 90% dos casos estudados.

O trabalho de NAKANO e cols (1976) relata bem a dificuldade que os
pacientes portadores de ELA tem em relagdo a manutengdo de uma boa ventilagio,
principalmente, pela faléncia da musculatura respiratoria que € progressiva. A inversio do
padréo respiratdrio, usando mais os musculos acessorios, indica que existe uma diminuicéo
do Volume Corrente (VC) e da Capacidade Pulmonar Total (CPT). Segundo Nakano a
preservagdo da fungdo dos musculos intercostais mesmo perante fraqueza do diafragma e
dos musculos abdominais, permite uma respiragdo normal em repouso, mas pode existir

deterioracdo dos volumes pulmonares detectavel por meio da prova de Fungdo Pulmonar.

BLACK e cols (1971) recomendam a medida da PIM(Pressdo inspiratéria
maxima) e PEM(Pressdo expiratéria méxima) associada a medidas de PFP em pacientes

com doengas neuromusculares para determinar a deficiéncia muscular respiratoria.

COSTA e cols (1996) detectaram uma queda da PIM e PEM em 67% dos
doentes estudados, obtendo valores abaixo de 50% do esperado. Muitos dos doentes
estudados ja apresentavam quedas das pressdes, principalmente da PEM, antes das
alteragdes de CVF, VEF1 ¢ VVM. Assim os autores consideram que as medidas da for¢a
muscular respiratdria ¢ da espirometria contribuem para uma melhor elucida¢do do quadro

em pacientes com distirbios respiratorios associados a doengas neuromusculares.

BRACH (1979) avaliou trés doentes com ELA, sendo o primeiro com
acometimento mais bulbar, o segundo com uma mistura de bulbar e espinhal e o terceiro
apenas espinhal e observou que os fluxos expiratorios na espirometria se apresentavam com
oscilagdes e turbuléncias rapidas e conseguiu melhora dos fluxos com o uso de um aparelho

bucal. Neste trabalho ele observou também que a traqueostomia pode ser benéfica para
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pacientes com acometimento predominante bulbar, o que jé nfo acontece com os pacientes
com acometimento mais espinhal, pois a deficiéncia muscular é o fato que dificulta a

manobra expiratdria durante a espirometria e ndo as obstrugdes de via aérea superior.

Segundo VILKE e cols (2000) que realizaram estudo de individuos normais,
entre 18-50 anos, submetidos & prova de fungdo pulmonar na posi¢io sentada, posicdo
prona € supina, ndo ha alteracdo significativa nos padrdes ventilatérios e nas medidas da

espirometria nos diferentes dectbitos.

Estudos de fungdo pulmonar em pacientes com ELA demonstraram uma
diminui¢do do VC (Volume Corrente), CVF (Capacidade Vital Forgada), VEF1 (Volume
Expiratério For¢ado no 1° seg.) e um aumento do VR (Volume residual) em provas
realizadas na posi¢@o sentada; estas alteragdes geralmente ficam evidentes numa fase muito
tardia da doenga, impossibilitando qualquer tipo de terapia (NAKANO e cols, 1976;
POLONI e cols, 1983; GAY e cols, 1991; FITTING 1999, SWMINATHAN S 1999,
KANG 2000, FALLAT 1979.)

NAKANO e cols (1973), COSTA e cols (1996) e GRIGGS (1981), também
avaliando Fun¢do Pulmonar em pacientes com ELA, observaram uma diminui¢io da
Capacidade Pulmonar Total com aumento do indice VR/CPT. A fraqueza dos musculos
expiratérios, principalmente dos musculos abdominais, ¢ refletida em taxas de fluxos

expiratorios anormalmente baixos: PFE e VEF1.

Estes estudos, que relacionam a deterioragdo da musculatura respiratoria com a
piora das condi¢des clinicas dos individuos com ELA, fizeram com que se desenvolvessem
técnicas de suporte ventilatério de ventilagdo mecénica ndo invasiva e invasiva aplicadas a
melhora das condigdes respiratorias destes doentes. Observa-se, geralmente, uma melhora
da qualidade de vida apesar de a indica¢do ainda ser controversa (KLEOPA e cols, 1999 e
BACH, 1995). Apesar de a sobrevida global da ELA ser ruim, foi relatada sobrevida

prolongada de pacientes ventilados.
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Por isso, quanto mais cedo se diagnosticar o prejuizo a ventilagdo, mesmo que
sintomas clinicos ainda ndo estejam presentes, pode-se tentar preservar esta musculatura e
melhorar a evolugdo da doenga, pela diminuigdo de complicagGes, retardando o declinio da
fungéo pulmonar. O momento da intervengdo e o tipo de técnica ventilatéria estdo sujeitos a

uma ampla discuss3o.

A literatura atual busca um consenso para avaliagio destes disttirbios e uma
selegcdo de critérios que permitam identificar precocemente estas alteragdes encontradas nos

pacientes com ELA.

Detectar estas alteragdes precocemente, como ja foi ressaltado, possibilitaria a
diminuicdo das complicagdes respiratorias e da morbi-mortalidade a elas associada,

trazendo beneficios para o paciente.
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2. OBJETIVOS
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1. Determinar a variacdo da CVF na espirometria em pacientes portadores de
Esclerose Lateral Amiotréfica quando passam da posi¢do sentada para

posi¢do supina

2. Avaliar a existéncia de variagdes concomitantes em outros indices de

espirometria

3. Medir a forga muscular respiratoria através da determinagio de PIM e PEM

com manuvacudmetro.

Objetivos
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3. CASUI'STI’CA, MATERIAL
E METODOS
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O presente trabalho foi realizado com pacientes portadores de Esclerose Lateral
Amiotrofica, atendidos no Ambulatério de Doengas Neuromusculares do Departamento de
Neurologia da Faculdade de Ciéncias Médicas da Unicamp. Dele participaram vinte e um
pacientes com diagnodstico de ELA, dez do sexo masculino e onze do sexo feminino. As

idades variaram de 20 a 74 anos.

3.1. CRITERIOS DE INCLUSAO E EXCLUSAO

Foram incluidos pacientes que tivessem diagnostico definitivo de ELA, apods
uma avaliagdo clinica cuidadosa, complementada com exame eletromiografico e estudo da
condugdo nervosa, para a exclusdo de outras doengas neuromusculares.(STEPHEN M.
KREITZER, 1978). Todos os pacientes foram informados a respeito dos objetivos do
protocolo de pesquisa e consentiram em dele participar. Foram pesquisados no respectivo
prontudrio dados referentes aos antecedentes pulmonares de cada um dos participantes, para

interpretagdo adequada dos resultados da andlise da fung¢@o pulmonar.

Foram excluidos os pacientes que apresentaram qualquer tipo de doenga

respiratoria associada a ELA.

3.2. METODOS
3.2.1. Avaliacao fisioterapica
Fizeram parte da avaliagdo fisioterdpica as seguintes observagdoes:

1. teste de forga muscular respiratéria, pela avaliagdo de todos os musculos da
respiragdo através de contragdes musculares contra a resisténcia manual e da

gravidade.
2. avaliagdo do padrdo respiratério, por meio da observagdo da freqiiéncia,
ritmo e profundidade da respiragdo e a determinagdo da existéncia de

predominio apical, basal ou participagdo mista das duas regides.

Casuistica, Material e Mérodos
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3. tipo de térax, pela observagdo dos didmetros antero-posterior e latero-lateral
e detecgdo da presenca de deformidades (pectos excavatus, pectus carinatus,

cifo-escoliose, etc.)

4. saturagdo de oxigénio, medida pelo oximetro de pulso, marca Superbreth DX
2455.

5. presenga de dispnéia, especificando-se a intensidade da mesma e as
circunsténcias de aparecimento (em repouso, de decibito, durante atividades
da vida didria, durante exercicio).

6. uso da musculatura acesséria, por meio da inspegdo e palpacio, para
determinar a utilizagdo da musculatura acesséria da respiragdo (musculo
esternocleidomatéideo, escalenos, peitoral maior € menor); a intensidade do
uso de acessdrios € graduada empregando-se uma escala de 0 a 4 : 0) ndo ha
utilizagdo de musculatura acessoria; 1) atividade confirmada apenas pela
palpagdo; 2) atividade visivel; 3) atividade claramente visivel; 4) atividade

acessoria intensa.

7. Forga muscular de MMSS e de MMII através da graduago; 5) movimenta-
se contra a gravidade e contra uma resisténcia maxima; 4) movimenta-se
contra a gravidade e contra uma pequena resisténcia; 3) movimenta-se contra
a gravidade; 2) movimenta-se sem a agdio da gravidade; 1) contragdo
muscular sem movimento articular; 0- nfo apresenta nenhuma contragdo.
(PALMER, EPLER, 1998).

8. Distirbios de degluti¢do e fonagdo (KREITZER e cols. 1978).
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3.2.2. Medidas de Pressdo Inspiratoria Maxima (PIM) e da Pressdo Expiratoria
Maxima (PEM)

Para determinagdo da PIM e PEM foi utilizado o Manuvacudémetro-Record-
IMEBRAS de capacidade de 150 cm de H20 para medida de pressdes inspiratorias e
150cm de H20 para medida de pressdes expiratorias. A PIM indica a forga muscular

diafragmética, e a PEM mede a for¢a da musculatura abdominal e intercostal.

As medidas foram realizadas com o paciente em repouso, de preferéncia
sentado. A adaptagio do manuvacudmetro foi feita por intermédio de um bocal, com
oclusio simultinea das narinas. Incentivou-se um esforgo maximo inspiratorio €

expiratorio, repetindo-se a manobra pelo menos trés vezes, para a escolha do maior valor.

Os resultados foram comparados com os valores preditos pelas formulas

propostas por BLACK e HYATT ( 1969 ).
e Individuo do sexo masculino:
- PIM = 143 — (0,55 x idade)
- PEM = 268 — (1,03 x idade)

Individuos do sexo feminino:

- PIM = (104 — 0,51 x idade)

PEM = (170 — 0,53 x idade)

As pressdes sdo medidas em centimetros de agua, sendo a PIM expressa com
sinal negativo e a PEM com valor positivo. Valores abaixo de 60% do previsto sdo

considerados anormais e indicativos de alteragdo da fungio da musculatura respiratoria.
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3.2.3. Prova de Funcio Pulmonar
A espirometria foi realizada em um Espirémetro - AM 4000 PC da ANAMED.

Todos os pacientes do estudo foram submetidos 4 medida da Capacidade Vital
Forgada (CVF), do Volume Expiratorio Forgado no Primeiro Segundo (VEF1), do indice
de Tiffenau (VEF1/CVF), e da Ventilagdo Voluntaria Méaxima (VVM). Para a classificagdo
dos disturbios ventilatorios segundo a gravidade utilizaram-se os valores propostos pelo
CONSENSO BRASILEIRO DE ESPIROMETRIA (1996):

Grau VEF1 CVF VEF1/CVF
Leve 60-L1 60-LI 60-LI
Moderado 41-59 51-59 41-59
Grave <40 <50 <40

LI - Limite inferior da normalidade

Uma redugdo maior que 25% da CVF com mudanga da posigdo sentada para
deitada € um sinal de fraqueza muscular diafragmatica, segundo preconiza o CONSENSO
de 1996.

Os pacientes que apresentavam ELA de forma Bulbar ndo conseguiam realizar
a prova, pois nido faziam a vedagdo labial em razio da dificuldade de a¢do do musculo
orbicular da boca e dos musculos da face. Desenvolveu-se entdo uma ortese para realizar a
vedagdo de todo o vestibulo da boca e assim impedir o escape de ar e conseguiu-se realizar
as provas. Nesta forma de ELA, a musculatura da lingua e os mantenedores do ténus de
laringe e faringe també€m estdo comprometidos dificultando a passagem de ar e dificultando
a realizagdo do exame.
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3.2.4. Analise estatistica

Para verificar se as varidveis continuas sdo estatisticamente diferentes com
relagdo a mudanga de decibito, utilizando na comparagdo a variavel deitada e a varidvel
sentada — 25% , -20% e -15 % do seu valor, foi aplicado o teste ndo-paramétrico de
Wilcoxon (para amostras pareadas). Valores de p < 0.05 indicam que as variaveis na

posicdo sentada —25%, - 20% e —15% e deitada sdo significativamente diferentes.

Casuistica, Material e Métodos
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4. RESULTADOS
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4.1. DISTRIBUICAO DOS PACIENTES POR IDADE E SEXO

A idade dos 21 pacientes estudados variou de 20 a 74 anos. A distribui¢do da
idade por faixa etéria foi : de 20 a 54 anos (13 — 61,9%), 55 a 59 anos (3 — 14.3%), 60 a 64
anos (3 — 14.3%), 65 a 69 anos (1 —4.8%), 70 a 74 anos (1 — 4.8%).

Tabela 1: Tabelas de freqiiéncia das varidveis categorizadas.

Sexo Freqiiéncia Porcentagem
feminino 10 47.6%
masculino 11 52.4%
Sexo Freqiiéncia Porcentagem
20-54 13 61.9%
55-59 3 14.3%
60-64 3 14.3%
65-69 1 4.8%
70-74 1 4.8%

4.2. RESULTADOS OBTIDOS NA AVALIACAO FISIOTERAPICA.

4.2.1. Doencas respiratorias

Com relagdo & presenca de comorbidades respiratérias, dos 21 pacientes
estudados, 21 ( 100% ) nenhum apresentava qualquer tipo de doenga respiratéria associada
a ELA. Foram afastadas através de avaliagio clinica as doengas pulmonares mais

freqiientes.

Resultados
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4.2.2. Sintomas respiratérios SECAO CIRCULANTE

Dos 21 pacientes estudados 16(76.1%) apresentavam sintomas respiratérios: 2
(12.5%) tinham tosse, 13 (81.2%) tinham dispnéia aos esforgos, 1(6.2%) referia chiado
(tabela 2).

Tabela 2: Distribuic@o de casos segundo os sintomas respiratérios.

Sintomas Respiratorios Presente

Chiado 1(6.2%)

Tosse 2 (12.5%0
Expectoragéo 0

Dispnéia 13 (81.2%

4.2.3. Tabagismo

Com relagdo ao habito tabéagico, 13(61.9%) pacientes nunca fumaram e 8
(38.1%) tinham histéria previa de tabagismo.

Dentre os 8 pacientes com historia de tabagismo, 2(25%) continuavam fumando
a média de 1 mago de cigarros por dia € 6(75%) pararam de fumar ha mais de 5 anos (% a
1 mago de cigarros por dia) (tabela 3).

Tabela 3: Distribui¢do de casos segundo o habito tabagico

Tabagismo Presente
Nunca fumaram 13 (61.9%)
Fumantes 2 (9.5%)
Ex fumantes 6 (28.6%)
Resultados
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4.2.4. Comprometimento muscular respiratorio e geral para caracterizar a ELA.

Dos 21 pacientes estudados, 1(4.76%) apresentava diminui¢do de forca
muscular apenas de membros superiores, 1(4.76%) tinha apenas diminui¢do de forca
relacionada a musculatura da face e orofaringe, caracterizando disttirbio bulbar,10(47.6%)
apresentavam diminuicdo de for¢a muscular tanto de membros superiores como de
membros inferiores, 9(42.8%) apresentavam alteragdes de forca muscular de membros
superiores e inferiores associadas a acometimento bulbar, sendo que 5(55.6%) com inicio

em membros superiores e inferiores e 4(44.4%) com inicio bulbar (tabela 4).

Tabela 4: Distribuigdo dos pacientes segundo o local de comprometimento muscular.

Tipo de ELA Pacientes
MMSS 1 (4.76%)
MMII 0

MMSSII 10 (47.6%)
MMSSIIBULBAR 5(23.8%)
BULBARMMSSII 4 (19%)

BULBAR 1 (4.76%)

MMSS- Membros Superiores

MMII- Membros Inferiores

MMSSII- Membros Superiores e Inferiores

MMSSIIBULBAR- Inicio em Membros Superiores e Inferiores e depois acometimento Bulbar
BULBARMMSSII- Inicio Bulbar ¢ depois acometimento de Membros Superiores e Inferiores

4.3. RESULTADOS OBTIDOS NA MEDIDA DA PIM E PEM

Dos 21 pacientes que foram submetidos a medida PIM e PEM apenas 18
conseguiram realizar o teste. Os pacientes que apresentavam ELA de forma bulbar,
principalmente pela perda da contragdo do musculo orbicular dos labios, ndo conseguiram
criar pressoes suficientes para serem medidas, em razdo da vedagdo inadequada ao redor do
bocal do aparelho.

Resultados
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Na avaliagdo descritiva dos valores da PIM, tendo por base as equagdes ja

referidas em material ¢ métodos, que consideram sexo e idade, 12 ( 66.7% ) apresentaram

medidas dentro da faixa de normalidade prevista e 6 ( 33.3% ) deles atingiram valores

menores que 60% do normal (tabela 5).

Na avaliagdo descritiva da PEM, levando em consideragdo a idade , o sexo e

referéncia de normalidade — 60%, 7 pacientes estavam dentro da referéncia de normalidade

(38.9%), 11 pacientes estavam 60% abaixo da normalidade (61.1% ) (tabela 6)

Tabela 5: Classificagdo da PIM

OBS SEXO IDADE PIM PIMD NPIM CASOPIM
1 M 37 70 122.65 49.060 nio
2 M 40 35 121.00 48.400 Sim
3 M 52 90 114.40 45.760 nio
4 M 61 35 109.45 43.780 sim
5 F 25 80 91.25 36.500 ndo
7 M 56 45 112.20 44 880 nao
8 M 46 60 117.70 47.080 nao
10 M 51 80 114.95 45.980 ndo
11 M 63 70 108.35 43.340 nao
13 M 47 40 117.15 46.860 sim
14 F 56 90 75.44 30.176 nio
15 M 42 50 119.90 47.960 nio
16 F 43 30 82.07 32.828 sim
17 F 52 35 77.48 30.992 nio
18 F 54 8 76.46 30.584 sim
19 F 54 55 76.46 30.584 nio
20 F 56 60 75.44 30.176 nio
21 M 65 20 107.25 42.900 sim
Caso PIM freqiiéncia Porcentagem
Nao 12 66.7%
Sim 6 33.3%
Notacgdo:
Pim = medida da pessoa
PimD = referéncia de normalidade Sexo=M — PimD = 143 - 0.55 Idade
Sexo=F — PimD = 104 - 0.51 Idade
Npim = referéncia de normalidade — 60%

CasoPim = Sim — pessoa abaixo de 60% da normalidade
Nio — c.c.
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Tabela 6: Classificacio da PEM

OBS SEXO IDADE PEM PEMD NPEM CASOPEM
1 M 37 70 229.89 91.956 sim
2 M 40 75 226.80 90.720 sim
3 M 52 110 214.44 85.776 nio
4 M 61 45 205.17 82.068 sim
5 F 25 75 156.75 62.700 nao
7 M 56 80 210.32 84.128 sim
8 M 46 70 220.62 88.248 sim
10 M 51 95 21547 86.188 nio
11 M 63 100 203.11 81.244 ndo
13 M 47 50 219.59 87.836 sim
14 F 56 90 140.32 56.128 nio
15 M 42 100 224.74 89.896 ndo
16 F 43 40 147.21 58.884 sim
17 F 52 30 142.44 56.976 sim
18 F 54 18 141.38 56.552 sim
19 F 54 40 141.38 56.552 sim
20 F 56 80 140.32 36.128 nio
21 M 65 25 201.05 80.420 sim
Caso PEM Freqiiéncia Porcentagem
Nio 7 38.8%
Sim 11 61.1%
Notagdo:
Pem = medida da pessoa
PemD = referéncia de normalidade Sexo =M — PemD = 268 — 1.03 Idade

Sexo=F — PemD =170 - 0.53 Idade

Npem = referéncia de normalidade — 60%

CasoPem = Sim — pessoa abaixo de 60% da normalidade

Nio — c.c.

Resuitados
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4.4. RESULTADOS ESPIROMETRICOS

Tendo por base os pardmetros definidos no consenso de espirometria de 1996

0s pacientes do estudo foram diagnosticados como portadores dos seguintes defeitos na

espirometria realizada na posigo sentada ( equagdes de regressio de MORRIS) (Tabela 7):

- Defeito restritivo leve

- Defeito restritivo moderado

- Defeito restritivo grave

Tabela 7: Resultados encontrados na avaliagdo espirométrica na posigdo sentada:

Paciente CVF VEF1 VEF1/CVF VVM DIAG.
1 61% 67% 109% 50% Restritivo leve
2 42% 48% 114% 32% Restritivo grave
3 99% 114% 115% 69% Normal
4 42% 46% 109% 46% Restritivo grave
5 87% 97% 111% 50% Normal
6 33% 37% 112% 16% Restritivo grave
7 93% 107% 115% 89% Normal
8 51% 60% 117% 36% Restritivo moderado
9 76% 87% 114% 26% Restritivo leve
10 81% 105% 129% 67% Normal
11 95% 105% 110% 104% Normal
12 36% 44% 122% 21% Restritivo grave
13 82% 92% 112% 44% Normal
14 85% 93% 109% 68% Normal
15 88% 95% 107% 73% Normal
16 73% 84% 115% 43% Restritivo leve
17 48% 62% 129% 61% Restritivo grave
18 31% 40% 129% 29% Restritivo grave
19 57% 75% 131% 51% Restritivo moderado
20 87% 106% 121% 92% Normal
21 110% 129% 117% 91% Normal
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Com a mudanca de dectbito para supino os diagnéstico foram: Tabela8

Tabela 8: Resultados encontrados da avaliagdo espirométrica na posi¢do supina

Paciente CVF VEF1 VEF1/CVF VVM DIAG
1 65% 77% 118% 59% Restritivo leve
2 31% 34% 109% 23% Restritivo grave
3 101% 117% 115% 39% Normal
4 38% 41% 107% 16% Restritivo grave
5 88% 99% 112% 37% Normal
6 19% 25% 131% 14% Restritivo grave
7 81% 89% 110% 69% Normal
8 28% 32% 114% 19% Restritivo grave
9 39% 52% 133% 31% Restritivo grave
10 81% 100% 123% 75% Normal
11 102% 110% 108% 98% Normal
12 50% 54% 108% 29% Restritivo grave
13 82% 92% 112% 36% Normal
14 94% 97% 103% 56% Normal
15 92% 97% 105% 82% Normal
16 70% 74% 106% 32% Restritivo leve
17 38% 46% 121% 51% Restritivo grave
18 25% 29% 116% 9% Restritivo grave
19 44% 53% 120% 34% Restritivograve
20 87% 103% 118% 99% Normal
21 68% 78% 115% 64% Restritivo leve

Resultados
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4.5. RESULTADOS DA VARIACAO DA CVF.

As medidas da capacidade vital forcada nas posigoes sentada e supina

mostraram as variagdes que aparecem discriminadas na tabela 9.

Variagoes para menos da CVF, além dos 25% do valor medido na posi¢do
sentada sdo consideradas significativas na indicagdo de diminuigdo da forga muscular
respiratoria pelo consenso de Espirometria. Os valores da CVF medidos neste trabalho
foram avaliados estatisticamente de modo a se determinar se houve uma queda com a
mudanca de dectibito superior a 25%. As medidas da CVF sentada menos 25% foram entdo
comparadas as medidas da CVF supina. O teste estatistico avaliou o nimero de vezes em
que a CVF sentada menos 25% for igual ou maior que valores medidos nos pacientes em

dectbito supino e se esta freqii€ncia era significativa.

O mesmo teste foi empregado para avaliar a mudanga de decubito nas variagdes
que fossem maiores que 15% e 20% usando os mesmos indices estatisticos para avaliar a
sua significancia (Tabela 10).

Tabela 9: Variacdo da CVF sentada x CVF upina

Pacientes % reducio
1 6.56%
2 -26.19%
3 2.02%
4 -9.52%
5 1.15%
6 -42.42%
7 -12.90%
8 -45.10%
9 -48.68%
10 0.00%
11 7.37%
12 -28.00%
13 0.00%
14 10.59%
15 4.55%
16 -4.11%
17 -20.83%
18 -19.35%
19 -22.81%

20 0.00%
21 -38.18%
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Tabela 10: Varia¢gdes da CVF de sentado para supino.

Variacoes da mudanca de

Pacientes

Significincia

decibito
Pacientes com queda da CVF da
. 12(57.1%)
posi¢do sentada para supina
Pacientes com queda da CVF fregiiéncia ndo significativa
: 6(28.5%)
supina > 25% P = 0,0087
Pacientes com queda da CVF freqliéncia significativa
y 8(38.1%)
supina > 20% P =0,0885
Pacientes com queda da CVF freqiiéncia significativa
; 9(42.8%)
supina > 15% P =10,3392
Pacientes com queda da CVF
3(14.3%)
<15%
Pacientes que aumentaram a CVF 6(28.6%)
Pacientes que ndo mudaram sua
3(14.3%)
CVF
B, " W g
/g’i/ o % 4
S&p 2 TRp, Yy
Lo oA o P
S
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4.6. RESULTADOS ENCONTRADOS AO COMPARAR A VARIAVEL VVM NA
POSICAO SENTADA E NA POSICAO SUPINA.

A ventilagdo voluntdria maxima € uma medida pouco valorizada da
espirometria, mas apareceu nesta pesquisa com alteragdes bastante significativas quando se
realizava a mudanca de decubito. Dos 21 pacientes avaliados 15(71.4%) apresentaram
redu¢des na VVM quando avaliados no dectbito dorsal. e 6(28.5%) tiveram alteragéo para
mais.(tabela 9). Estes resultados tém significancia estatistica tanto na aplicagdo de corte de
25% quando 8 pacientes (38.1%) tiveram alteragGes, como quando o valor de corte
aplicado foi de 20% (10 pacientes ou 47,6%) ou ainda 15% (13 pacientes ou 61,9%)
(Tabela 11).

Tabela 11: Variagio da VVM (sentada x supina)

Pacientes %redugio
1 18.00%
2 -28.13%
3 -43.48%
4 -65.22%
5 -24.49%
6 -12.50%
7 22.47%
3 -47.22%
9 19.23%
10 11.94%
11 -5.77%
12 38.10%
13 -18.18%
14 -17.65%
15 12.33%
16 -25.58%
17 -16.39%
18 -68.97%
19 -33.33%
20 7.61%

-29.67%

(3]
et
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5. DISCUSSAO




De acordo com os dados apresentados por Bach (1995), pacientes portadores de
esclerose lateral amiotréfica ( ELA ) podem ter sua sobrevida ampliada pelo uso de suporte
respiratério invasivo, através de traqueostomia e ventilagdo mecdnica, associado a
aspiragdo de secreges pela traqueostomia, muito embora ainda existam muitos dilemas
éticos relativos a esta terapéutica. Resultados semelhantes podem ser conseguidos sem que
se recorra a traqueostomia, mesmo em pacientes que dependam de suporte respiratério 24
horas por dia. Nestes casos langa-se mio de técnicas ndo-invasivas de suporte respiratério,

tanto para ventilagdo como para a promoc¢do de tosse efetiva.

A ventilagdo no invasiva utiliza interfaces apropriadas, tais como pegas bucais,
selos bucais para uso noturno, ou méscaras nasais ou oronasais e ventiladores controlados a

volume e/ou presséo.

As técnicas de auxilio 4 tosse incluem o uso de inspiragdes profundas ou
insuflagdes, conseguidas com o auxilio de ressucitadores manuais, ventiladores mecanicos
ou “maquinas da tosse” (In-Exsufflator®), seguidas por manobras de assisténcia manual da
tosse, aplicadas por fisioterapeuta ou cuidador. Estas técnicas podem eliminar secregdes e
evitar o uso de aspiragdo traqueal sempre que o fluxo expiratério gerado for superior a 31

por segundo ( ou 1801 por minuto ).

Neste trabalho JOHN BACH (1995) relata sua experiéncia em retardar o uso de
ventilagdo invasiva por 23 meses em média (23 + - 20,3) em 27 pacientes portadores de
ELA e procura avaliar quais foram os fatores que conseguiram predizer o sucesso do
suporte respiratério ndo invasivo. Os pacientes que utilizaram com sucesso técnicas nio
invasivas foram aqueles capazes de gerar picos de fluxo expiratorio durante a tosse maiores
que 31 por segundo e também os que conseguiam reter no pulmdo insuflagdes com volumes
razoaveis e que permitissem fluxos expiratorios adequados durante as manobras de tosse
assistida; estas habilidades se correlacionavam fortemente com fungdo preservada de
musculos inervados por nervos bulbares e ndo tinham relagdo com o grau de diminuigdo da
capacidade vital, fato que confirma mais uma vez o aforisma de que os pacientes

neurolégicos ndo morrem porque nio ventilam mas sim porque ndo tossem.
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Na verdade, com a disponibilidade do suporte respiratério ndo invasivo, ¢
relativamente facil ventilar um paciente que tem a ventilagio prejudicada e também se
consegue, desde que as técnicas sejam conhecidas e as maquinas disponiveis, auxiliar de
maneira adequada a tosse e a eliminagdo de secregbes. Passa a ser fundamental a
investigagio do grau de acometimento da musculatura bulbar e da musculatura respiratoria,
tanto para se saber se ¢ vidvel a utilizagdo do suporte respiratorio nio invasivo como
também o momento exato da sua indica¢do: se a fungdo bulbar estiver razoavelmente
preservada deve-se pensar no suporte ndo invasivo a partir de um determinado grau de

deterioragdo da ventilagdo, que deve ser determinado em avaliagdes seriadas dos pacientes.
Esta monitora¢do periddica realizada por Bach envolve as seguintes medidas:

1. espirometria, com as medidas da capacidade vital forcada, volume
expiratorio forgado no primeiro segundo e determinagéo da relagio VEF1/CVF

2. medida da capacidade méaxima de insuflagdo ou o volume maximo que o
paciente consegue reter com a glote fechada apds insuflagdes realizadas com ressucitador

manual ou ventilador mecanico
3. pico de fluxo expiratério durante a tosse assistida ou espontanea

4. saturagdo da hemoglobina e CO2 no final da expira¢do, nas posicdes sentada

€ supina, se a capacidade vital for¢ada estiver diminuida.

5. monitoragdo noturna da saturagdo da hemoglobina, a cada seis meses,
quando a capacidade vital forgada cair abaixo de 60% do valor previsto; esta indicagdo de
monitoragdo noturna da saturagio se deve ao fato de que hipoventilagio costuma ocorrer
durante o sono quando a capacidade vital cai abaixo de valores situados entre 40 e 55% dos
previstos (BRAUN e cols 1983).

A periodicidade das medidas varia de 1 a 6 meses, tornando-se mais frequentes

a medida que cai a capacidade vital.

A influéncia dos decubitos nas medidas da fun¢io pulmonar, inclusive na

saturacdo da hemoglobina, é fato recorrente nos estudos de John Bach.
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Em trabalho publicado em 1990, BACH e ALBA enfatizam o fato de que
pacientes com doencas neuromusculares que tem capacidade vital forada medida na
posi¢do supina menor que 30% do valor previsto necessitam de suporte respiratdrio

noturno .

Nao € muito disseminada em nosso meio a pratica de se realizar a espirometria
na posicdo supina e menos ainda de se comparar os resultados obtidos em dois dectibitos

diferentes

VILKE e cols (2000) avaliaram 20 pessoas normais de idade entre 20 e 50 anos,
que se submeteram a avaliagdo da CVF, VEF1 e VVM nos dectbitos sentado, prono e
supino comparativamente. Foram excluidas do trabalho pessoas que apresentavam histéria
de doengas pulmonares, doengas cardiacas, uso de drogas e individuos com indice de massa
corporal acima de 30kg/m?. Os valores obtidos mostraram que a mudancga de dectbito de
sentado para supino levava a uma diferenca na CVF de —7.1% e de sentado para prono —
7.9%. Quanto ao VEF], as alteragbes de sentado para supino foram de —7.2% e sentado
para prono —9.1%. Na medida da VVM as alteragdes de sentado para supino foram de —
9.5% e sentado para prono —14%. Estes resultados ndo tiveram significincia estatistica e

foram considerados como variagdes normais pela Sociedade Toracica Americana.

Na verdade, em pessoas normais quanto a sua atividade muscular respiratéria,
principalmente no trabalho que se refere ao musculo diafragmatico (responsavel por 70%
do volume corrente no pulmao) espera-se, na mudanga de dectibito, um aumento da CVF:
isto se deve a distensdo produzida no diafragma pelo conteudo abdominal, deslocado para
cima pelo efeito gravitacional. Teoricamente, esta pressdo sobre as cipulas diafragmaticas

deve aumentar a forga de contracdo do misculo.

No CONSENSO DE ESPIROMETRIA (1996), para se avaliar deficiéncia
muscular respiratdria preconiza-se realizar a prova de fungdo pulmonar no decubito sentado
€ supino comparativamente e diagnosticar a deficiéncia quando a queda da CVF no
decubito supino for superior a 25%. Esta afirmagdo encontrada no Consenso se baseia em
artigo escrito por ALLEN e cols (1985) que estudaram 147 pacientes (50 normais, 50 com

doengas pulmonares obstrutivas e 47 com doengas pulmonares restritivas). Estes pacientes
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foram submetidos ao teste de fungdo pulmonar para avaliagdo da variagdo na capacidade
vital for¢ada com a mudanga de deciibito de sentado para supmno. Este trabalho teve como
objetivos avaliar a redugdo da CVF na mudanca de deciibito em ambos os sexos e em
portadores de doengas parenquimatosas que produzem efeitos obstrutivos e restritivos, de
modo a determinar os limites da variacio da CVF em normais e em individuos com
doengas pulmonares, induzida pela mudanca de deciibito, € assim poder utilizar valores fora
destes limites como indicadores de comprometimento da forga muscular respiratoria.
Participaram do estudo: 1- 50 individuos sem antecedentes de doengas respiratérias e com
prova ventilatéria normal. 2- 50 individuos com asma ou bronquite crénica com VEF]
menor que 85% do valor previsto, e portanto, classificados como obstrutivos nas
espirometrias. 3- 47 pacientes portadores de fibrose pulmonar idiopatica e outras fibroses
comprovadas histolégicamente, sarcoidose e fibrose cistica ( ! ), classificados como

portadores de defeito restritivo nas espirometrias, restrigio esta de origem pulmonar.

Os grupos de individuos doentes foram selecionados aleatoriamente a partir da
populagdo atendida em dois hospitais. Foram excluidos portadores de doengas
neuromusculares, insuficiéncia cardiaca congestiva esquerda e dor toracica que impedisse a
manobra da CVF. Os resultados obtidos por ALLEN e cols foram os seguintes:

1. no grupo de individuos normais a redugio média da CVF nas espirometrias

realizadas na posi¢do sentada e na posigdo supina foi de 7,5% (+/- 5,7).
2. Nos individuos obstrutivos foi de 11,2% ( +/- 13,4 ).
3. Nos individuos restritivos foi de 8,2% ( +/- 7.7).

Né@o houve diferenca significativa entre os grupos. Os respectivos limites

superiores de 95% de confian¢a foram:
19% (normais)
38% (obstrutivos)

24% (restritivos)
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Estes valores fizeram os autores concluir que variacdes na CVF com o dectibito
(de sentado para supino) de 25% associadas a uma prova ventilatoria com resultado normal
ou restritivo, ou entdo superiores a 35%, com uma prova com diagnéstico de obstrugdo,

devem levantar a suspeita de diminuigdo da forga muscular diafragmatica.

ALLEN e cols incluiram fibrose cistica como causa de restricio na
espirometria. Segundo HODSON & GEDDES (1995), a fibrose cistica, que € uma doenga
hereditéria transmitida por gene autossdémico recessivo, caracteriza-se por apresentar
excessiva secrecdo de um muco extremamente viscoso e de dificil eliminagdo. O quadro
pulmonar € progressivo marcado por obstrugio bronquica decorrente das alteracoes
inflamatéria da drvore respiratoria, associadas a manifestagdes clinicas de outras areas
organicas tais como sindrome de mé absor¢&o, que conduzem a uma deterioragéo do estado
geral do paciente. As provas de fungdo pulmonar mostram uma grave obstrugdo do fluxo
aereo, que se acompanha de hiperinsulflagio pulmonar. Esta hiperinsulflacdo ja dificulta a
atividade diafragmatica e, associada 4 desnutrigdo caracteristica destes doentes, devida as
alteragbes gastrointestinais, favorece a diminuicio dos volumes pulmonares que pode se
manifestar como uma leve alteragfo restritiva associada. A participagio de pacientes com
fibrose cistica no grupo de doentes restritivos no estudo de ALLEN e cols é criticavel, ja
que o principal defeito encontrado na espirometria destes pacientes é a obstru¢do; além
disso, como € freqiiente a desnutri¢@o nestes individuos, nio se pode afirmar que eles ndo

tivessem diminui¢&o da forga muscular diafragmética.

Outro ponto importante a ser discutido no trabalho de ALLEN ¢ a influéncia da
hiperinsuflagdo dos individuos obstrutivos na for¢a muscular diafragmatica. Como no
grupo dos obstrutivos havia pacientes com bronquite crénica pode-se supor que havia entre
eles individuos hiperinsuflados cujo diafragma poderia apresentar limitagdes funcionais,

que se traduziriam por uma diminui¢3o da eficiéncia do diafragma.

Estes aspectos da sele¢do de pacientes no trabalho de ALLEN e cols abrem a
possibilidade de que talvez os limites propostos pelos autores na variagdo da CVF sejam
inadequados.
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No presente estudo os diagnésticos espirométricos foram exclusivamente de

restri¢do leve, moderada e grave.

Tomando-se como referéncia o estudo de VILKE e cols (2000), no qual as
variagdes encontradas nas mudangas de dectibitos em individuos normais nio foram
superiores a 5%, uma variagdo maior que 25% estd muito além do esperado. Considere-se
ainda que, durante o sono REM depende-se muito do diafragma para manuten¢do do VC e
esperar uma alteragdo maior que 25% em um paciente que realiza uma prova de fungdo
pulmonar acordado e recrutando outros musculos auxiliares, parece pouco seguro.

Dificilmente se tera uma boa idéia do quanto vai ser esta queda durante o sono.

Neste trabalho, a utilizagdo de 25% como percentual de corte para variag¢do da
CVF com o decubito ndo produziu resultados significativos. No entanto, os percentuais de
corte de 15% e 20% resultaram em freqiiéncias significativas de variagio da CVF com o
decubito.

Outro dado importante visto em nosso trabalho foi que 6 pacientes
apresentaram um aumento da CVF no decubito supino em relagdo ao decubito sentado,
sendo 3 abaixo de 5% e 3 acima de 5%. Esta é uma alteragdo esperada para individuos que
tem musculatura respiratéria integra, principalmente o diafragma segundo AZEREDO &
QUEIROZ (1999), em razio do efeito estimulante da forca diafragmatica representado pelo

deslocamento deste musculo pelas visceras abdominais.

A ventilagdo voluntdria méxima, apesar de ser freqiientemente medida
(NAKANO e cols 1973, GRIGGS e cols 1980, FALLAT e cols 1979)ndo é muito
valorizada, talvez em razdo de sua excessiva variabilidade e dependéncia do esforco. Nio
existem valores de corte citados na literatura que permitam julgar a importancia da queda
da VVM no dectbito supino. No entanto, neste trabalho, houve queda da VVM com
freqiiéncia significativa na mudanga de sentado para supino com todos os limites adotados
(25%, 20%, 15%).
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Quanto as medidas de PIM e PEM, tendo por base os indices de normalidade de
BLACK & HYATT (1969), observaram-se alterag¢oes principalmente da PEM mesmo antes
de aparecerem variagdes na CVF e na PIM. A diminui¢do das pressdes dos musculos
expiratorios representa um decréscimo do trabalho de tosse do paciente e,
consequentemente, um prejuizo na eliminacdo de secre¢des. Segundo BACH (1995) os
pacientes morrem principalmente pela deficiéncia da tosse, pois o acumulo de secregio

propicia a infecgdo.

Na avalia¢do fisioterapica, doentes que apresentavam respiragdo paradoxal
foram excluidos do trabalho pois eram incapazes de realizar a prova de fungdo pulmonar.
Pacientes com envolvimento bulbar tinham deficiéncia do musculo orbicular dos labios que
dificultava a vedagdo no bocal do aparelho de espirometria, necessitando portanto de uma
adaptacdo para evitar o vazamento e permitir a realizacdo do exame. No dectbito dorsal
estes doentes com envolvimento bulbar apresentavam durante a manobra expiratéria na
espirometria uma curva oscilante em razio da obstrugdo causada pela lingua, problema
detectado também por BRACH (1979). A colocagdo desta ortese bucal acima descrita

corrigia satisfatoriamente a curva de fluxo expiratorio.

A avaliagdo fisioterapica, as medidas da PIM e PEM e as medidas da CVF nos
decubitos constituem, portanto, importantes instrumentos para a detec¢do precoce de
faléncia muscular respiratoria e permitem intervengdes benéficas para a qualidade de vida

do doente prevenindo complica¢des ou diminuindo sua gravidade.
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6. CONCLUSOES
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1

Na espirometria houve queda significativa na capacidade vital forgada
medida no decubito supino em 9 pacientes, quando o valor de corte foi de
15%, em 8 pacientes quando o valor de corte foi 20%; a utilizagdo do valor
de corte de 25% ndo produziu queda na CVF com freqii€ncia significativa; o
limite de 25% a partir do qual a queda da CVF € considerada como causada
por fraqueza muscular diafragmética pode ser questionado.

Na avaliagdo de outras variagbes concomitantes na espirometria a VVM
mostrou significantes alteragdes com o decubito, com qualquer dos indices
de corte utilizados (25%, 20% ou 15%).

. A avaliagdo da forga muscular respiratéria através da PIM e PEM revelou

maior freqiiéncia de alteragGes nas medidas da Pressdo Expiratoria Maxima,

sugerindo um comprometimento importante da musculatura expiratoria.
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7. SUMMARY
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EVALUATION OF PULMONARY FUNCTION IN AMYOTROPHIC LATERAL
SCLEROSIS HOLDERS THROUGH FORCED VITAL CAPACITY IN THE
SEATED AND SUPINE POSITION

Amyotrophic lateral sclerosis ( ALS ) is a progressive fatal neurodegenerative
disorder of unknown origin, characterized by degeneration of espinal motor neurons, motor
nuclei of the lower brain stem and upper neurons of the motor cortex. Eventually these
lesions may produce respiratory failure. The aim of this study was to assess the variations
of the measurements of forced vital capacity and maximum voluntary ventilation in patients
with Amyotrophic Lateral Sclerosis when the subjects moved from the sitting to supine
position and also to determine the maximum inspiratory and expiratory pressures, in order

to evaluate repiratory muscle strength

21 ALS patients participated of the study - 11 females and 10 males, whose
ages ranged from 20 to 74 years. Only patients with an ALS diagnosis confirmed , who had
undergone a careful clinical evaluation complemented by an electromyographic exam and
a nerve conduction study, that excluded all other neuromuscular diseases, were included.
All the patients undergone physiotherapeutic assessment and the Manuvacumeter Recorder
(IMEBRAS) with a capacity for 150 cc of water was used to measure the maximum
inspiratory (MIP) and expiratory pressures (MEP). Spirometry was performed with the
ANAMED AM 4000 PC spirometer. All the patients were measured for the Forced Vital
Capacity (FVC), the Forced Expiratory Volume during the first second (FEV 1) and
Maximum Voluntary Ventilation (M V V) in sitting and supine position, comparatively.
The Wilcoxon non-parametric test was used to check if there was a statistical difference
between the variables measured in the sitting position minus 25%, 20% and 15% and the
same values measured in the supine position. Values of p < 0.05 indicated that the variables

in the sitting position and lying position were significantly different.

In this study, the use of 25% as the cutoff line for FVC variation with decubitus
did not produce significant results. However the cutoff line of 15% and 20% resulted in
significant frequencies of FVC variations with decubitus. These results raise the possibility
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that the 25% decrease that appears in the literature about the subject as indicative of
respiratory muscle weakness may not be appropriate. As to the manuvacumeter
measurements alterations were observed mainly in the MEP values, even before FVC and

MIP variations were evident.
Conclusion:

1. In the spirometric evaluation there was a significant decrease of the forced
vital capacity in the supine decubitus for 9 patients, when the cutoff value used was 15%,
and for 8 patients, when the cutoff value was 20%. When the 25% cutoff was used the

decrease in CVF was not significantly frequent.

2. The VVM showed significant decubitus alterations. They were significant
with the 25%, 20% and 15% cutoff limits.

3. MEP deterioration was more frequent and easier to detect than MIP. The
normality indexes of Black and Hyatt.
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ANEXO 1

AVALIACAO FISIOTERAPICA

A-DADOS PESSOAIS

I-NOME

2-IDADE

3-SEXO

4-COR

S-ENDERECO

B- SINAIS VITAIS

e pressdo arterial

e freqiiéncia respiratoria

e freqiiéncia cardiaca

e temperatura

Anexos



C- ANTECEDENTES

TABAGISMO

a) Fuma atualmente? ( ) Nao ( ) Sim

b) Jé fumou? ( ) Nao ( ) Sim

Quanto?

Quanto?

¢) Hé quanto tempo parou de fumar?

DOENCA PULMONAR

TOSSE

Vocé esta tossindo atualmente? ( ) Nao

EXPECTORACAO

( ) Sim

Vocé normalmente elimina catarro dos pulmdes? ( ) Nao

SIBILANCIA

Vocé ja teve ou costuma ter chiado no peito? ( ) Néo

() Sim

() Sim
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DISPNEIA

a) Vocé sente dificuldade em respirar parado? ( ) Nao ( ) Sim

b) Vocé sente dificuldade em respirar durante atividade fisica? ( ) Nao( ) Sim

D-HISTORIA PREGRESSA DA MOLESTIA ATUAL

E-AVALIACAO GERAL E ESPECIFICA

)=

CIRTOMETRIA

2- PROVA DE FUNCAO MUSCULAR

ESTERNOCLEIDOMASTOIDEO
ESCALENOS

PEITORAL MAIOR

PEITORAL MENOR
INTERCOSTAIS

DIAFRAGMA

MUSCULOS ABDOMINAIS
MUSCULOS DOS MMSS

MUSCULOS DOS MMII
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3-TIPO DE TORAX

e TORAX EM TONEL

e PEITO ESCAVATUM

e TORAX EM QUILHA DE NAVIO OU PEITO DE POMBO
e TORAX PARALITICO

e TORAX ASSIMETRICO

4-TIPO DE RESPIRACAO
e DIAFRAGMATICA
e COSTAL

e APICAL

e PARADOXAL

e ARRITMICA

5- EXPANSIBILIDADE E COMPLACENCIA PULMONAR

6-MEDIDAS DA PIM E PEM
PIM

PEM

7-AUSCULTA PULMONAR

8- PICK FLOW

9- SATURACAO DE OXIGENIO
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ANEXO 2

Ortese para vedagdo do vestibulo da boca para impedir o escape de ar
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