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Assunto: Atendimento  aos
pacientes de Esclerose Lateral
Amiotrofica (ELA) nos
Servicos de  Urgéncia e
Emergéncia no Estado de Santa
Catarina.

Conceituando que a Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) ¢ uma doenga
neurodegenerativa, idiopdatica, progressiva que afeta os neur6nios motores superiores €
inferiores causando atrofia e fraqueza da maioria dos musculos do corpo e geralmente ¢
fatal em poucos anos (KIERNAN et al., 2011). E a terceira doenga neurodegenerativa
mais comum em adultos, afetando pessoas que se consideravam previamente saudaveis e
ativas até entdo (FERREIRA et al., 2016; RAFIQ et al., 2012).

A ELA ¢ uma das principais doencas neurodegenerativas ao lado das doengas de
Parkinson e Alzheimer. Trata-se de uma doenca progressiva que envolve a degeneracao
do sistema motor em varios niveis: bulbar, cervical, toracico e lombar. O quadro clinico
da ELA reflete a perda de neurénios motores localizados no cértex (NMS) e nucleos
bulbares ou corno anterior da medula cervical toracica e lombossacra (NMI).

A incidéncia aumenta a cada década de vida até pelo menos a sétima década. Os
homens t€ém maior risco de desenvolver ELA esporddica com inicio em membros
superiores e/ou inferiores em comparacdo com mulheres; quando avaliado em relagdo ao
sexo, a razao global ¢ de 1,2—1,5 de casos em mulheres € homens (LOGROSCINO et al.,
2010; MEHTA et al., 2018; PARK et al., 2020).

Estudos apontam para a possibilidade de doenga multifatorial, acreditando que
seja causada por uma combinac¢do de fatores genéticos, fatores ambientais e disfuncdes
relacionada ao envelhecimento (BENDOTTI; BONETTO; MIGHELI, 2016; MASRORI,
VAN DAMME, 2020). No fator genético, mais de 20 genes ja foram associados a doenca

até o momento, ¢ mais fatores genéticos estdo sendo estudados. A hereditariedade geral
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da ELA ¢ alta, e o risco de desenvolver ELA dobra em parentes de primeiro grau com a
doenga, com hereditariedade estimada em 30%—-60% (AL-CHALABI et al., 2010; RYAN
etal., 2019).

Patologicamente ha uma perda progressiva de neuronios motores, resultando em
fraqueza e atrofia dos musculos esqueléticos e bulbares, com dificuldade progressiva nos
movimentos, inclusive os ventilatorios (SERVERA; SANCHO, 2014), sendo a fraqueza
considerada um dos principais sintomas da ELA. Geralmente ocorre em musculos
isolados, na maioria das vezes distalmente, ¢ ¢ seguida por fraqueza progressiva e
limitagdes funcionais. Comprometendo progressivamente a autonomia motora,
comunicacgdo escrita e oral, degluticdo e respiracdo; no entanto, os musculos oculares,
sensibilidade e intelecto ndo sio alterados (ORIENT-LOPEZ et al., 2006).

Em mais de 65% dos individuos, o sintoma de apresentacdo ¢ a fraqueza muscular
nas extremidades focais superiores ou inferiores (PARK et al., 2020; STATLAND et al.,
2015). Enquanto 30% apresentam sintomas iniciais de disfun¢do bulbar na forma de
disartria ou disfagia, 5% dos individuos t€ém doenga de inicio respiratorio, mesmo sendo
este um sintoma comum posteriormente em todas as apresentacdes. Sintomas iniciais
isolados de perda de peso e labilidade emocional também foram relatados (KIERNAN et
al., 2011; ORSINI et al., 2015).

Insuficiéncia respiratéria na ELA

A morte por ELA geralmente ¢ resultante da deficiéncia respiratéria, a
apresentacdo clinica habitual caracteriza-se por uma diminuigdo progressiva da forca
muscular com desenvolvimento de insuficiéncia respiratdria global e infecgdes
respiratorias de repeti¢ao com alto indice de internacao destes pacientes (PERRIN et al.,
2004).

Os musculos ventilatérios sd3o comprometidos e os individuos apresentam
restrigdes pulmonares, caracterizadas por reducdo da capacidade vital (CV) e do volume
corrente (VC), com consequente insuficiéncia respiratoria cronica. A utilizagdo da
ventilagdo ndo invasiva (VNI) nos pacientes com ELA tem sido empregada nos ultimos
anos com o objetivo de corrigir a insuficiéncia respiratdria e, por conseguinte, melhorar a

qualidade de vida e prolongar a sobrevivéncia destes individuos (LO COCO et al., 2006).
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A principal causa de 6bito na ELA ¢ a insuficiéncia respiratoria.

A fraqueza muscular acomete a musculatura respiratoria, tendo como
consequéncia a ventilagao inadequada dos pulmdes (hipoventilagdo), causando aumento
dos niveis de didxido de carbono (PaCO2) no sangue, caracterizando a hipercapnia. Esta
fraqueza leva a uma respirag¢do cada vez mais superficial e rdpida com sintomas crénicos
de hipoventilagdo alveolar. Os sinais de hipoventilagdo ocorrem durante o sono REM e
em uma fase mais avancada da doenca manifestam-se no periodo diurno. A fraqueza da
musculatura expiratoria combinada com inadequadas insuflagdes dos pulmdes impede a
eficacia da tosse e limpeza de vias aéreas, alterando a resisténcia das vias aéreas e
aumentando o risco de desenvolvimento de atelectasias e pneumonia.

A insuficiéncia respiratéria aguda (IRpA) ¢ definida como a incapacidade do
sistema respiratorio, desenvolvida agudamente, em promover adequadamente as trocas
gasosas, ou seja, promover oxigenacdo e elimina¢do de gas carbonico (CERIANA;
NAVA; 2006). Do ponto de vista de parametros gasométricos, a IRpA ¢ definida pela
presenca de: * PaO2 <55-60 mmHg, com o paciente respirando ar ambiente (FIO2 =0,21)
Que pode estar ou ndo associada a: * PaCO2 >50 mmHg, usualmente determinando
acidose respiratoria (pH <7,35) (SIGGAARD et al., 1995).

Uma ventilagdo adequada depende do bom funcionamento das seguintes
componentes: centro respiratorio (localizado na ponte e no bulbo), medula (até os
segmentos C3, C4 e C5, de onde saem as raizes que formardo o nervo frénico), nervos
periféricos (principalmente o frénico, responsavel pela inervacdo do diafragma),
musculos da respiragdo (principalmente o diafragma), caixa toracica (que deve permitir a
expansao pulmonar) e vias aéreas (que devem permitir o fluxo aéreo) (HIIL; SCHIMIDT;
2010). O objetivo da ventilagdo ¢ a manutengdo do ar alveolar com niveis elevados de O2
e baixos de CO2 para que, em contato com 0 sangue venoso, permita sua oxigenagao e
eliminacdo de CO2 (WEST, 2012). E para que isso ocorra, ¢ necessario que as areas
ventiladas sejam perfundidas em uma propor¢ao apropriada, o que ¢ denominado relagao
ventilacdo/perfusdo (V/Q), as desproporcdes entre as areas ventiladas e as perfundidas
sdo o principal mecanismo de desenvolvimento da IrpA (WEST, 2012).

A IRpA pode ocorrer por diferentes mecanismos fisiopatoldgicos, basicamente:

hipoventilagdo, distarbios de difusdo, distirbios na relagdo ventilagao/perfusao, inalacao
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de gis com baixa concentracdo de oxigénio. A hipoventilagdo ¢ caracterizada pela
renovagdo ineficaz do ar alveolar, por movimenta¢gdo de quantidades inadequadas do ar
atmosférico até os alvéolos. Como o sangue venoso continua chegando aos pulmodes com
baixas concentracdes de O2 e elevadas concentracdes de CO2 , resultado do metabolismo
celular, os niveis alveolares destes gases tornam-se progressivamente mais baixos (para o
02 ) e mais altos (para o CO2 ). Em algum momento na evolug¢do desta condi¢do, que
sera mais rapido ou tardio em fun¢do de sua intensidade, o individuo apresentard
hipoxemia e hipercapnia (HILL; SCHIMIDT; 2010; ROUSSOS, 1982).

Com base no mecanismo fisiopatologico, a IRpA pode ser classificada em
pulmonar ou extra-pulmonar. Na IRpA pulmonar, também chamada de tipo I, o
comprometimento das trocas gasosas se deve a alteragdes na membrana alvéolo capilar
ou na relacdo V/Q. Doencas que acometem os pulmoes, incluindo as intersticiais, as de
preenchimento ou compressao do parénquima e as de circulagdo pulmonar, estdo entre as
responsaveis pela IRpA pulmonar (DEL SORBO et al., 2010; CERIANA; NAVA; 20006).

Ja na IRpA extra-pulmonar, ou tipo II, a capacidade de troca gasosa entre os
alvéolos e os capilares estd mantida, mas aqueles sao hipoventilados e, portanto, nao
apresentam niveis adequados de O2 e CO2 que permitam a troca gasosa eficaz. Doengas
que comprometem a ventilagdo, como as neurologicas, as neuromusculares, as que
limitam a expansdo da caixa tordcica e as obstrutivas das vias aéreas compreendem as
causas de IRpA extra--pulmonar (HILL; SCHIMIDT; 2010; CERIANAN; NAVA; 2006),
Sendo a IrpA extra- pulmonar ou do tipo II a presente na ELA.

Podemos ter ainda doengas simultaneas que podem levar a IRpA por mecanismos
diferentes, como a presenca de acidente vascular encefalico (possivel causa extra-
pulmonar) em conjunto com pneumonia ou atelectasia (possiveis causas pulmonares),
sendo essas classificadas como IRpA mista (HILL; SCHIMIDT; 2010; DEL SORBO et
al., 2010).

Como as alteracOes nas trocas gasosas sao a consequéncia principal da IRpA,
inclusive constituindo sua defini¢do, a gasometria arterial € o principal instrumento de
avaliacdo desta sindrome. Visto que, na IRpA extra-pulmonar (tipo II), a gasometria
mostra tanto hipoxemia quanto hipercapnia, visto que sua causa ¢ a hipoventilagdo
(WEINBERGER et al., 1989). Dessa forma, a hipoxemia ¢ comum a todas as formas de

IRpA, sendo a PaCO2 um dado importante na avaliacdo da etiologia da sindrome. A
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presenca de niveis baixos ou normais de PaCO2 indicara que a IRpA ¢ pulmonar, ao
passo que niveis elevados de PaCO2 devem levar a suspeita de causas extra-pulmonares,
embora formas pulmonares avangadas ou IRpA mista também sejam possiveis
(PINHEIRO et al., 2015).

Um parametro que pode ser derivado da gasometria arterial e que auxilia na
caracterizagdo da origem da IRpA ¢ a diferenca alvéolo arterial de oxigénio (PAO2 —
PaO2 ou P(A-a)02). Ao calcular a diferenga de pressao parcial de oxigénio entre o ar
alveolar e o sangue arterial, ela estima a eficacia da troca gasosa pela membrana alvéolo-
capilar. Em condi¢des normais, espera-se uma pequena P(A-a)O2 , decorrente de umas
poucas areas de baixa V/Q normalmente presentes. Entretanto, uma P(A-a)O2 aumentada
(alargada) indica uma ineficacia nas trocas gasosas, ou por comprometimento de difusdo
ou por alteracdo V/Q(16). Assim, na presenca de hipoxemia e¢ P(A-a)O2 normal,
podemos inferir que o distirbio presente ¢ a hipoventilagdo, ou seja, toda a hipoxemia
presente decorre da menor pressio de oxigénio no ar alveolar e ndo por
comprometimento da troca através da membrana alvéolo capilar (PINHEIRO et al.,

2015).

Tabela 1. Comportamento da Pa02, PaCO2 e P(A-a)02 nas diferentes condigoes de IRpA

“pulmonar [ N [ Joue | s
(tipo 1) T nas formas
graves/avancadas
- -Extra—pl.jlmonar [ \I, - ’T‘ | o
(tipo 1)
Mista L A s 1 T

Pa0,: pressdo parcial de oxigénio no sangue arterial; PaCO,: pressdo parcial de gas carbGnico no sangue arterial; P(A-a)0,:
diferenca alvéolo-arterial de oxigénio; .|, : diminuido; “ : aumentado; &= : normal

A elevagao da PaCO2 com acidose respiratoria e/ou desconforto clinico indica a
necessidade de suporte ventilatorio, que poderd ser ndo invasivo (com emprego de
mascaras como interface entre o paciente e o ventilador) ou invasivo (com intubagdo

traqueal) (SBPT, 2013).
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Na insuficiéncia respiratoria tipo II, ou seja, de causa extra-pulmonar podemos
observar: hipoventilagdo, fadiga muscular respiratoria, incoordenacdo da atividade do
diafragma, reducao do volume corrente. A hipoventilagao, quando grave, pode causar
redu¢do na PaO2 (Ph < 7,35 juntamente com PaCO2 > 50mmHg. Pacientes com
hipercapnia crénica ndo se encaixam nesse conceito, mas podem sofrer descompensagoes
agudos do quadro, como no caso dos pacientes com ELA agudizados.

Nos episdédios de faléncia respiratéria € comum o paciente chegar aos
departamentos de emergéncias onde profissionais da area de saude, desconhecendo o
conceito de faléncia ventilatoria tendem a tratar os sintomas com a administracdo de
oxigénio. Isto leva a uma exacerbacdo da hipoventilagdo e faléncia subita com
consequente necessidade de intubagdo (raramente necessdria para estes pacientes) ou
obito. Nestes casos deve-se lembrar que o importante ¢ ventilar e ndo oxigenar o paciente
(FONSECA et al., 2012).

O oxigénio nao deve ser considerado um tratamento de rotina para insuficiéncia
respiratoria cronica. Em pacientes com ELA com hipoxemia aguda, o manejo da
insuficiéncia respiratoria com VNI deve ser considerado primeiro. Se a hipoxemia
permanecer apos a aplicagdo da pressao ideal de VNI, a etiologia da hipoxia precisa ser

avaliada e o oxigénio suplementar pode ser considerado (SHOWSMITH et al., 2020).

Direito ao acompanhante

Segundo a Politica Nacional de Humanizacdo (Brasil, 2004) acompanhante ¢
“representante da rede social do paciente que o acompanha durante toda a permanéncia
no ambiente hospitalar”.

Deste modo, se torna condicdo essencial, dada a vulnerabilidade dos pacientes
com ELA que os mesmos tenham direito a acompanhante em todos os servicos de saude e
nas diversas etapas de atencao a saude.

Hé que se considerar também todas as prerrogativas de direitos instituidas pela Carta de

Direitos dos Usuarios do SUS (Brasil, 2011).
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Da avaliacdo médica

Ressalta-se a necessidade da avaliagdo médica para que a melhor conduta seja
tomada nos casos em que o paciente com ELA chega com quadro de hipoxemia em
unidade de pronto atendimento. Vale ressaltar, conforme descrito acima, que a hipoxemia
nestes casos esta relacionada com a falta de ventilagio pulmonar adequada, visto o
quadro de fraqueza muscular generalizada, e ndo estd necessariamente relacionado com
ineficiéncia de troca gasosa. Por isso, nestes casos, a indicagdo para estes pacientes € que
seja prescrita ventilacdo ndo invasiva.

As diretrizes atuais da Academia Americana de Neurologia sugerem iniciar
suporte ventilatorio em situacdes de capacidade vital abaixo de 50% do previsto. A
American Thoracic Society recomenda que sejam seguidos o0s seguintes critérios:
sintomas de hipoventilagdo, hipercapnia (>45 mmHg), dessaturacdo de oxigénio no
periodo noturno com indices menores que 88% por 5 minutos consecutivos, pressao
inspiratoria maxima (PIméx) menor que 60 cmH20 e capacidade vital forcada (CVF)
menor que 50% do predito (32). Cabe aqui ressaltar que nao hé necessidade de todos os
critérios acima serem preenchido para que haja a indicacdo de ventilagdo nao invasiva, na
pratica clinica, os sinais e sintomas de hipoventilagdo alveolar sdo soberanos para a

indicacdo da ventilagdao (ATS, 2002; MS, 2021).
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ANEXO1

Perguntas e Respostas sobre o manejo clinico aos pacientes de ELA nos Servicos de

Urgéncia e Emergéncia de Santa Catarina.

P: Quais os parametros respiratorios devem ser observados em pacientes com ELA
que chegam em busca de atendimento nos servicos de urgéncia e emergéncia?

R: Ao atender um paciente com ELA em um servigo de urgéncia, e caso a queixa seja de
origem respiratoria, deve-se observar a saturacao periférica de oxigénio, os sinais de
desconforto respiratdrio, os valores de PaCo2 devem ser verificados na gasometria, bem
como os valores de PaO2. Geralmente estes pacientes apresentam uma hipercapnia
devido a ma troca gasosa decorrente da diminui¢do de forca muscular respiratéria. Ao
inicialmente ser observada uma hipoxemia nestes pacientes, deve-se imediatamente ser
avaliado os valores de PaCO2 na gasometria, pois assim consegue-se ser mais assertivo
nas condutas. E caso haja retengdo de CO2 arterial, deve-se imediatamente instalar uma

ventilacdo ndo invasiva neste paciente.

P: Por que o uso do oxigénio nio deve ser indicado aos pacientes com ELA?

R: Os pacientes com ELA apresentam uma insuficiéncia respiratoria cronica e silenciosa
devido a diminuigdo de forca muscular respiratoria que leva a uma hipercapnia. Quando
estes pacientes chegam com hipoxemia nos servigos de urgéncia e emergéncia,
geralmente também apresentam os valores de PaCos aumentados. Caso seja ofertado
oxigénio suplementar via canula nasal/mascara de reservatorio, havera um actimulo ainda
maior de CO2 arterial. Isso ocorre porque este paciente, devido ao baixo volume
inspirado, por diminuicdo de for¢a muscular respiratoria, ndo consegue exalar
completamente o CO2 proveniente das trocas gasosas, causando assim um acumulo de
CO2 arterial. Este acimulo de CO2 arterial pode levar o paciente a um quadro de narcose
carbonica, ocasionando um quadro de insuficiéncia respiratoria aguda e perda de

consciéncia.

P: Quando devo iniciar a ventilacdo nio invasiva em um paciente com ELA que

N

W P4g. 08 de 13 - Documento assinado digitalmente. Para conferéncia, acesse o site https://portal.sgpe.sea.sc.gov.br/portal-externo e informe o processo SES 00064139/2024 e o c6digo CZY67410.



ESTADO DE SANTA CATARINA

Secretaria de Estado da Saude

Superintendéncia de Servicos Especializados e Regulacao — SUR

Area Técnica da Satide da Pessoa com Deficiéncia - ATPCD

busque um servico de urgéncia e emergéncia?

R: Caso seja observado, em sua avaliacdo inicial, que o paciente apresenta sinais de

esforco respiratorio, saturacao periférica de oxigénio diminuida e/ou retengao de CO2

com PaCO2 aumentada, deve-se iniciar a ventilacdo ndo invasiva imediatamente.

P: Quais os maleficios que o oxigénio pode causar ao paciente com ELA?

R: Nos pacientes com ELA, quando o oxigénio ¢ utilizado sem associagdo a ventilacao
ndo invasiva, ird causar uma hipercapnia que irda gerar um aumento de desconforto
respiratdrio podendo levar a uma narcose carbonica e um estado de coma. Quando hd um
acimulo excessivo de CO2 estes pacientes sdo levados a perda de consciéncia e

necessidade de intubagao orotraqueal.

P: Qual o modo de ventilacido nao invasiva deve ser utilizado nos pacientes com
ELA?

R: O modo de ventilagdo ndo invasiva devera ser o modo Bilevel ou binivel, também
chamado de BIPAP. O Bipap ¢ um modo ventilatério que tera uma pressao inspiratéria
(IPAP) e uma pressdo expiratoria (EPAP) pré fixada. H4 ainda a necessidade de um
backup de frequéncia respiratoria, também previamente testada pelo profissional de
saude. O modo CPAP ndo ¢ indicado para os pacientes com ELA, visto que esse modo

nao realiza/auxilia a ventilacdo pulmonar nesse tipo de paciente.

P: Entdo o oxigénio NUNCA podera ser utilizado nos pacientes com ELA?

R: O oxigénio nunca deverd ser utilizado sozinho nestes pacientes. Geralmente a
hipoxemia ¢ revertida quando a ventilagdo nao invasiva for bem ajustada, porém ha casos
em que a causa da hipoxemia ndo ¢ somente por falta de forca respiratdria. Pode ocorrer
de o paciente necessitar de oxigénio juntamente com a ventilagdo ndo invasiva, isso pode
ocorrer acoplando o oxigénio a interface na qual o paciente estd utilizando, ou ainda
aumentando diretamente a fracdo inspirada de oxigénio no ventilador mecanico. E
importante ressaltar que o oxigénio s6 pode ser utilizado juntamente com a ventilagdo ndo

invasiva.

N

& P4&g. 09 de 13 - Documento assinado digitalmente. Para conferéncia, acesse o site https://portal.sgpe.sea.sc.gov.br/portal-externo e informe o processo SES 00064139/2024 e o codigo CZY67410.



ESTADO DE SANTA CATARINA

% Secretaria de Estado da Saude

Superintendéncia de Servicos Especializados e Regulacao — SUR
Area Técnica da Satide da Pessoa com Deficiéncia — ATPCD

Esta Nota Técnica entra em vigor a partir da sua publicagdo.

Florianopolis, 20 de margo de 2024.

Claudia Ribeiro de Araujo Gongalves

Superintendente

Superintendéncia de Servigos Especializados e Regulagao
(assinado digitalmente)

Jaqueline Reginatto

Gerente

Geréncia de Habilitagdes ¢ Redes de Atengao
SES/GEHAR

(assinado digitalmente)

Geyza Regina Domingos Mello
Responsavel pelo Servigo de Doengas Raras
SES/GEHAR/RARAS

(assinado digitalmente)
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