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RESUMO

A Esclerose Lateral Amiotrófica (ELA) é uma doença neurode-
generativa, progressiva e letal que em alguns casos leva a morte 
cinco anos após o inicio dos primeiros sintomas. Dessa forma, o 
cuidado paliativo deve inciar-se logo após a confirmação do diag-
nóstico clínico. Atualmente, a única medicação aprovada para o 
tratamento da doença, o Riluzole, parece contribuir para o pro-
longamento da sobrevida dos pacientes num período de dois a três 
meses. Todos os músculos esqueléticos são afetados a medida que 
a doença progride, incluindo os músculos respiratórios. Objetivo. 
Nortear os profissionais de saúde sobre a utilização da Ventilação 
Não Invasiva (VNI) e da fisioterapia respiratória em portadores de 
ELA, bem como sua indicação. Método. Atualização de artigos 
a respeito da utilização da VNI e da fisioterapia respiratória em 
pacientes com ELA, nos últimos anos nas bases de dados Medline, 
SciELO, Cochrane e Lilacs. Conclusão. A VNI pode prolongar 
a sobrevivência e melhorar a qualidade de vida dos pacientes com 
ELA durante o curso da doença. Além disso, o gerenciamento dos 
músculos respiratórios, quando aplicado de forma cautelosa, me-
lhora a função pulmonar, ameniza o declínio do volume corrente 
e retarda o início da falência respiratória.

Unitermos: Esclerose Amiotrófica Lateral. Ventilação. 
Fisioterapia.

Citação: Presto BLV, Orsini M, Presto LDN, Calheiros M, De 
Freitas MRG, Mello MP, Reis CHM, Nascimento OJM. Ven-
tilação Não Invasiva e Fisioterapia Respiratória para pacientes 
com Esclerose Lateral Amiotrófica.

SUMMARY

The Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a neurodegenerative 
illness, progressive and lethal that generally leads to the death five 
years after the beginning of the first symptoms. Of this form, the 
palliative care must begin soon after the confirmation of the clini-
cal diagnosis. At present, the only medication approved for the 
treatment of the illness, the Riluzole, seems to contribute for the 
prolongation of the survival of the patients in a period of two the 
three months. All of the skeletal muscles are affected on the ill-
ness progresses, including the respiratory muscles. Objective. To 
guide the health professionals about the utilization of the Non-
invasive Ventilation (NIV) and respiratory physiotherapy in pa-
tients with ALS, as well as its indication. Method. Update of ar-
ticles about NIV and of the respiratory physiotherapy in patients 
with ALS, in the last years in the data bases Medline, SciELO, 
Cochrane and Lilacs. Conclusion. The NIV can prolong the 
survival and improve the quality of life of the patients with ALS 
during the course of the illness. Moreover, the management of 
the respiratory muscles, when applied in a care way, improves the 
pulmonary function, minimizes the decline of the current volume 
and delays the beginning of the respiratory insufficiency.
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INTRODUÇÃO
A Esclerose Lateral Amiotrófica (ELA) é uma 

doença neurodegenerativa, caracterizada por fra-
queza muscular progressiva que leva o paciente ao 
óbito, usualmente devido a complicações respirató-
rias1. A degeneração dos neurônios motores inferio-
res e superiores, atingindo a medula espinhal, o tron-
co encefálico e o córtex motor resultam na definição 
da ELA como doença do neurônio motor2. No mo-
mento que os músculos ventilatórios são comprome-
tidos os indivíduos apresentam restrições pulmona-
res, caracterizadas por redução da Capacidade Vital 
(CV) e do Volume Corrente (VC) com, conseqüente, 
insuficiência respiratória crônica3.

A Ventilação Não-Invasiva (VNI) consta na 
administração de ventilação mecânica aos pulmões 
sem que haja a necessidade de vias aéreas artificiais, 
podendo ser oferecida ao paciente por meio de venti-
ladores mecânicos ou através de aparelhos denomina-
dos Pressão Positiva Bifásica nas Vias Aéreas (Bilevel). 
Sua aplicação possui diversos objetivos, dentre eles: a 
melhora na qualidade do sono, na qualidade de vida, 
na redução do desconforto respiratório e no trabalho 
ventilatório, nas trocas gasosas e, por fim, o prolonga-
mento da sobrevida4. Assim, a utilização da VNI nos 
pacientes com ELA tem sido empregada nos últimos 
anos com o objetivo de corrigir a insuficiência respi-
ratória e, por conseguinte, melhorar a qualidade de 
vida e prolongar a sobrevivência destes indivíduos5. 
Entretanto, algumas dúvidas ainda existem quanto ao 
prolongamento da vida após o uso de VNI nas fases 
iniciais do acometimento respiratório. Este estudo ob-
jetiva analisar os métodos mais atuais de abordagem 
da disfunção respiratória nos pacientes com ELA, 
possibilitando uma análise crítica para futuras pesqui-
sas. Propõe-se também, de maneira sucinta, apontar 
as principais estratégias utilizadas pelos fisioterapeutas 
no gerenciamento das complicações respiratórias.

MÉTODO
Esta atualização da literatura utilizou artigos 

das bases de dados Medline, SciELO, Cochrane e Li-
lacs compreendidos, entre outubro de 1991 e julho de 
2007. Foram encontrados sessenta e sete artigos dire-
tamente relacionados com o tema. Este trabalho deu 
ênfase na avaliação de artigos randomizados e con-
trolados e de revisão dos anos de 2000 a 2007. Utili-
zaram-se as seguintes palavras-chave: Esclerose Lateral 
Amiotrófica (ELA), Ventilação Não-Invasiva (VNI), Pressão 
Positiva Bifásica nas Vias Aéreas (Bilevel) e Fisioterapia Res-
piratória; como também suas similares em inglês.

RESULTADOS

Função respiratória na ELA e indicação de VNI
A fisiopatologia da insuficiência respiratória 

nas doenças neuromusculares é complexa e pode 
envolver inúmeros fatores associados ou não. Alte-
rações no controle da ventilação, aparecimento de 
sinais de fadiga muscular respiratória, alterações nas 
propriedades mecânicas do sistema respiratório, mu-
danças na troca gasosa, especialmente no período 
noturno, e a disfunção do trato respiratório superior 
são algumas possibilidades. Para quantificar estas 
modificações respiratórias os estudos acerca do uso 
da VNI na ELA verificam: as trocas gasosas e o equi-
líbrio ácido básico, por meio da gasometria arterial, 
a Saturação Periférica de Oxigênio (SpO2), através 
da oximetria, a força dos músculos ventilatórios, uti-
lizando a manovacuometria, e a mensuração dos vo-
lumes, capacidades e índices integrados, por meio da 
espirometria. Vale ressaltar que a indicação da VNI 
nos portadores de ELA vem sendo indicada quan-
do há uma redução de 50% do valor predito para 
Capacidade Vital Forçada (CVF), lembrando que 
indivíduos brasileiros tendem a possuir valores pre-
vistos diferentes daqueles encontrados em equações 
de outros países6, e/ou diminuição da SpO2 abaixo 
de 88% por mais de cinco minutos consecutivos no 
período noturno e/ou aumento da Pressão Parcial 
de Oxigênio no Sangue Arterial (PaCO2) acima de 
45 mmHg e/ou aumento da Pressão Inspiratória 
Máxima dos Músculos Inspiratórios (Pimax) acima 
de -60 cmH2O7. Além destas, existem as indicações 
relacionadas a possíveis sinais e sintomas como: 
dispnéia, fadiga, dor de cabeça matutina, sonolência 
exacerbada entre outros4.

VNI na Esclerose Lateral Amiotrófica
Ao utilizar a VNI como recurso terapêutico na 

ELA, foram atribuídos preditores de tolerabilidade 
dos pacientes para a terapia5. Os pacientes acompa-
nhados por mais de 60 dias que conseguem utilizar a 
VNI, através da Bilevel, por mais de 4 horas por dia 
tendem a tolerar a VNI. Este grupo obteve lentifica-
ção na queda da CVF através do tempo e redução na 
taxa de mortalidade. Além disso, o aumento da tole-
rância a VNI e, consequentemente, a sobrevivência 
destes pacientes está diretamente relacionada ao grau 
de comprometimento da função bulbar e aos fatores 
nutricionais antes do início da VNI. Assim, apenas 
os pacientes com disfunção bulbar leve a moderada 
apresentaram tolerância ao uso da VNI.
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O prolongamento da vida foi observado através 
da utilização da VNI associada à tosse mecanicamen-
te assistida, quando necessária, permitia a um peque-
no número de pacientes o adiamento da necessidade 
de traqueostomia e o prolongamento da vida por um 
período maior que um ano7. Há relatos de que a VNI 
não deve ser considerada como uma técnica extraor-
dinária, porém alguns pacientes podem beneficiar-se 
do seu uso antes da traqueostomia. Também há uma 
importante ênfase na abordagem do Pico de Fluxo 
Expiratório (PFE), fazendo uma relação estreita com 
a função muscular bulbar. Segundo Bach, quando o 
PFE estiver menor que 270 l/min, associado a sin-
tomas de hipoventilação, pode-se indicar a VNI. Ele 
relata que um PFE menor que 160 l/min associado a 
uma diminuição da SpO2 para valores menores que 
95% associa-se a falha respiratória e, nestes casos, 
existe a indicação de traqueostomia.

Pacientes com ELA com disfunção diafrag-
mática podem se beneficiar com o uso da VNI8. A 
complacência por meio da pressão transdiafragmá-
tica foi observada e os portadores da doença tende-
ram a possuir atelectasias e aumento das forças de 
recolhimento elástico do pulmão com consequente 
aumento do trabalho ventilatório. A hipótese de que 
o uso da VNI pode ser empregado enquanto o com-
prometimento pulmonar dos pacientes ainda é leve, 
ou seja, enquanto a CVF ainda não atingiu valores 
menores que 50%.

A qualidade de vida é outro aspecto abordado, 
para avaliar a possível eficiência da VNI em pacien-
tes com ELA. Foi observada melhora significativa da 
qualidade de vida dos pacientes que foram subme-
tidos à VNI para tratar distúrbios respiratórios do 
sono9. Para fins de melhora da qualidade de vida, a 
fraqueza dos músculos respiratórios é um marcador 
clínico mais importante que os distúrbios respira-
tórios associados ao sono10. Foi observada melhora 
ou manutenção da qualidade de vida e melhora na 
sobrevida em pacientes com ELA sem comprometi-
mento bulbar grave11. Entretanto, os pacientes com 
comprometimento bulbar grave apresentaram me-
lhoria dos sintomas respiratórios noturnos, mas sem 
aumento significativo na sobrevida. O impacto sobre 
a qualidade de vida está diretamente relacionado com 
o detrimento da função dos músculos respiratórios12.

Fisioterapia Respiratória na Esclerose Lateral 
Amiotrófica

Como os pacientes com distúrbios neuromus-
culares geralmente possuem como causa para in-

suficiência respiratória a incapacidade de tosse e a 
retenção de secreções brônquicas13, utilizou-se a téc-
nica de capacidade de insuflação máxima em diver-
sas doenças, dentre elas a ELA14. A técnica constava 
em enviar ao pulmão volumes de ar por meio de um 
ressucitador manual ou um ventilador mecânico por-
tátil, logo que a CV torne-se inferior a 2000 ml. Os 
pacientes receberam volumes de ar, realizando pausa 
ao final da inspiração, até que a CV fosse alcançada. 
A técnica era efetuada três vezes por dia em séries de 
dez a quinze repetições. Uma inspiração profunda 
seguida de pausa inspiratória dilata as vias aéreas, 
possibilita a distribuição do fluxo pelas vias aéreas 
periféricas, aumenta a pressão intratorácica, aumen-
ta a força de contração dos músculos expiratórios e 
aumenta a força de recolhimento elástico pulmonar. 
Sendo assim, esta técnica resulta em aumento da ca-
pacidade de tosse dos pacientes e, consequentemen-
te, menores são as chances de complicações respira-
tórias devido a doenças neuromusculares.

Existem diversas formas de gerenciar as possí-
veis alterações da função pulmonar como a manobra 
de capacidade de insuflação máxima, a respiração 
glossofaríngea, a insuflação pulmonar com máscara 
facial e ressuscitador manual ou com outros apare-
lhos de pressão positiva15. A manobra de capacidade 
máxima da inspiração consta em manter o máximo 
de volume de ar no interior dos pulmões, com a glo-
te fechada. Para tal se faz necessária a integridade 
da musculatura de laringe e faringe. A capacidade 
máxima de insuflação deve ser alcançada por meio 
de uma série de manobras de inspiração, seguidas de 
pausa (apneuse), de modo que haja acúmulo de ar no 
interior dos pulmões. A respiração glossofaríngea re-
fere-se à utilização da musculatura da base da língua 
e da faringe a fim de empurrar o ar para o interior 
dos pulmões. Por fim, a insuflação pulmonar com 
auxílio de aparelho assemelha-se a técnica utilizada 
por Kang et al.14.

A tosse mecanicamente assistida (In-exsuffla-
tor) também foi utilizada em pacientes com ELA16. 
Foi utilizado 40 cmH2O para a insuflação e para a 
desinsuflação, com a proporção insulação/desin-
suflação de 2/3 e tempo de um segundo de pausa 
entre os ciclos. Durante a expiração a compressão 
torácica expiratória era realizada para aumentar o 
PFE. Para pacientes com ELA estável e sem compro-
metimento bulbar importante (PFE < 160 l/min), a 
técnica pode ser capaz de gerar PFE maiores que 
270 l/min, porém aqueles com acometimento leve 
da função respiratória não se beneficiam, exceto na 
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presença de doenças pulmonares agudas. O uso do 
In-exsufflator foi utilizado em um paciente com ELA 
avançada em uso de VNI noturna17. A aplicação da 
tosse mecanicamente assistida beneficiou o pico de 
fluxo expiratório e, consequentemente, favoreceu a 
eliminação de secreções brônquicas.

A cinesioterapia respiratória e motora foi uti-
lizada como programa intenso de reabilitação, por 
sete horas diárias, sem que houvesse fadiga muscu-
lar18. As técnicas empregadas foram: relaxamento, 
alongamento muscular, incluindo os respiratórios, e 
correção postural. Apesar da pequena amostra, hou-
ve melhora significativa na qualidade de vida destes 
pacientes. Por outro lado, outros autores não observa-
ram nenhuma vantagem na utilização de cinesiotera-
pia respiratória e motora em pacientes com ELA19.

DISCUSSÃO
Apesar de a maioria dos autores concordarem 

que a VNI melhora a qualidade de vida e aumenta 
a taxa de sobrevida dos pacientes com ELA, é im-
portante enfatizar que muitos detalhes podem fazer a 
diferença nos resultados obtidos. Muitos estudos não 
relatam, por exemplo, os níveis de pressão positiva 
inspiratória (IPAP) e expiratória (EPAP) administra-
dos na Bilevel. Muitas vezes a diferença entre a IPAP 
e a EPAP é menor que 10 cmH2O

6. Sabe-se que tais 
valores de suporte não são suficientes para pacientes 
com acometimento grave da musculatura ventilatória 
ou quando há presença de infecções respiratórias10.

Aparentemente os pacientes capazes de tole-
rar mais que 4 horas por dia de VNI, que possuem 
Índice de Massa Corporal (IMC) maior que 21 e que 
possuem PFE maior 160 e menor que 270 l/min têm 
maiores chances de sucesso com o tratamento usan-
do pressão positiva. Por outro lado, os pacientes com 
acometimento importante da musculatura bulbar 
(PFE menor que 160 l/min) e com IMC menor que 
21 possuem menores chances de sucesso com a terapia 
e, nestes casos, a abordagem com traqueostomia e/
ou ventilação mecânica invasiva parece ser a melhor 
estratégia para aumentar a sobrevida20. É importante 
lembrar que a maioria das pesquisas realizou a VNI 
de acordo com as recomendações de um estudo de 
revisão importante sobre ELA20. A aplicação da téc-
nica deve ser efetuada após a alteração de um dos se-
guintes parâmetros: redução da CV em 50% do valor 
predito normal, diminuição da SpO2 abaixo de 88% 
por mais de cinco minutos consecutivos no período 
noturno e/ou aumento da Pressão Parcial de Oxigê-
nio no Sangue Arterial (PaCO2) acima de 45 mmHg 

e/ou aumento da Pressão Inspiratória Máxima dos 
Músculos Inspiratórios (PImax) para valores maiores 
que -60 cmH2O20; contudo, atualmente se questiona 
a indicação mais precoce da terapia e suas possíveis 
relações com o aumento da taxas de sobrevida e/ou 
a qualidade de vida21. Para tal, em primeiro lugar, 
os autores descrevem que será necessário determinar 
qual é o sinal da função respiratória que primeiro se 
manifesta nos pacientes e como ele pode ser determi-
nado durante o exame clínico. Em seguida, verificar 
se o uso da VNI nos estágios iniciais da doença pos-
sui vantagem sobre sua utilização em estágios mais 
avançados, levando em consideração aspectos como: 
acometimento bulbar e estado nutricional21. Por fim, 
uma revisão da literatura evidenciou a melhora na 
qualidade de vida e dos sintomas respiratórios com 
uso da VNI (classe II e III de evidência)22; contudo, 
não existem estudos controlados e randomizados, 
bem desenhados, comparando os efeitos da VNI na 
qualidade de vida e sobrevida.

Algumas técnicas fisioterapêuticas de desobs-
trução e de expansão pulmonar podem ser empre-
gadas com a finalidade de reduzir as intercorrências 
respiratórias destes pacientes, porém o número de 
estudos relacionados ao assunto é pequeno23 e ainda 
não há uma definição do momento correto para ini-
ciar a terapia para auxílio da tosse e suporte ventilató-
rio24. A capacidade de insuflação máxima, associada 
ou não ao uso de pressão positiva, e a tosse meca-
nicamente assistida demonstraram ser uma alterna-
tiva para otimizar a tosse e a eliminar as secreções 
brônquicas. Estas técnicas devem ser efetuadas pelos 
pacientes em ambiente domiciliar, de modo que não 
haja prejuízo respiratório25. Contudo, a amostra des-
tes estudos é relativamente pequena e, em alguns ca-
sos, a ELA está inserida em um conjunto de doenças 
neuromusculares diversificadas. A melhora na quali-
dade de vida dos pacientes com ELA após o emprego 
de protocolos de cinesioterapia respiratória e motora 
é tema de controvérsias. A seleção das técnicas fisiote-
rapêuticas e a variação no tempo de aplicação, talvez 
se relacionem com a diferença nos resultados.

CONCLUSÃO
Apesar de ser um cuidado paliativo, a aplica-

ção de VNI nos pacientes com ELA pode melhorar 
a qualidade de vida e a prolongar a sobrevida, em 
alguns casos, em mais de 12 meses em pacientes com 
comprometimento da função respiratória. Tendo em 
vista que a única medicação aceita mundialmente, o 
Riluzole, aumenta a sobrevida em aproximadamen-
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te dois a três meses, pode-se concluir que a adminis-
tração de pressão positiva pode ser uma ferramenta 
importante no tratamento; contudo, a indicação da 
terapia no início da evolução da doença ainda é des-
conhecida. A fisioterapia respiratória parece melho-
rar a qualidade de vida e reduzir as complicações 
respiratórias causadas pela retenção de secreção e 
perda da capacidade de tosse, contudo a maioria das 
amostras destes ensaios é pequena e, além disso, pou-
cos verificam as possíveis alterações na taxa de dimi-
nuição da CV e na sobrevida após a utilização das 
técnicas. A utilização de fisioterapia respiratória em 
âmbito domiciliar também possui resultados promis-
sores, porém mais estudos serão necessários para con-
firmar a indicação deste tipo de abordagem terapêu-
tica. O fisioterapeuta deve, antes do estabelecimento 
de metas, agendar reuniões com os profissionais da 
equipe e familiares e explicar que os mesmos devem 
agir com cautela e prudência quando solicitarem ao 
paciente que realize alguma atividade terapêutica ou 
treinamento respiratório. Muitos associam fraqueza 
dos músculos respiratórios à inatividade muscular e 
sugerem que os pacientes ingressem em atividades 
que só contribuem para a piora do quadro clínico e 
funcional desses indivíduos.
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