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RESUMO

AEsclerose Lateral Amiotréfica(ELA)éumadoenganeurodegenerativa
do sistema nervoso central (SNC) que acomete tanto o neurénio motor
superior (NMS) quanto o neurénio motor inferior (NMI), causando
fraqueza e diminuicdo progressiva das habilidades funcionais.
Entre os profissionais de saude existe um déficit de informagdes
sobre 0s objetivos e beneficios da fisioterapia nesta populacéo.
O objetivo deste estudo foi identificar os resultados da fisioterapia
neurofuncional em pacientes com ELA. Realizou-se uma busca nas
bases de dados Medline, Lilacs, SciELO, IBECS e PEDro, utilizando
os seguintes descritores: esclerose lateral amiotréfica, espasticidade,
forca muscular, fadiga, fisioterapia, reabilitacao, exercicio e qualidade
de vida. A busca resultou em dois artigos que tiveram seus resultados
analisados, os dois avaliaram os resultados de um programa de
exercicios domiciliares de intensidade moderada, associados ou
nao a outra conduta terapéutica. Os estudos encontrados apontaram
menor deterioracdo na ALS Functional Rating Scale, e diminuigéo da
espasticidade. Em conclusao, a fisioterapia neurofuncional mostrouse
eficaz na manutencéo da funcionalidade de pacientes com ELA por
tempo mais prolongado.
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ABSTRACT

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a neurodegenerative disorder
of the central nervous system that affects both the upper and lower
motor neurons, causing weakness and a progressive decrease
in functional skills. Among health professionals, there is a lack of
information on the objectives and benefits of physical therapy in
this population. The objective of this study was to identify the results
of neurofunctional physical therapy in patients with ALS. A search
of the Medline, Lilacs, SciELO, IBECS, and PEDro databases was
performed by using the following keywords: “amyotrophic lateral
sclerosis”, “spasticity”, “muscle strength”, “fatigue”, “physical
therapy”, “rehabilitation”, “exercise”, and “quality of life”. The
search led to analyze the results of two articles reviewing the data
obtained from a moderate intensity home exercises program that
was or was not associated with another therapeutic approach. The
studies found showed less deterioration, according to the ALS
Functional Rating Scale and decreased spasticity. In conclusion,
neurofunctional physical therapy was shown to be effective in
maintaining the functionality of patients with ALS for longer periods.
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INTRODUGAO
A esclerose lateral amiotrofica (ELA) é uma doenga neurodege-

nerativa caracterizada pela degenera¢do progressiva que acome-
te tanto os neurdnios motores superiores (NMS), localizados no
cortex motor e tronco encefalico, quanto os neurénios motores
inferiores (NMI), localizados na medula espinhal'*. E a degene-
racdo comumente do corno anterior da medula, do nicleo motor
dos nervos cranianos do tronco encefalico e das vias cortico-espi-
nhais e cortico-bulbares™>®.

Devido a degeneracio das células dos neurdnios motores localiza-
dos no cortex motor, tronco encefalico e medula espinhal, o individuo
com ELA tem dificuldade de iniciar e controlar o movimento muscu-
lar, mas as funq()es vesico-esfincterianas, sexuais, sensitivas e cognitivas
se mantém preservadas, assim como a inteligéncia e a memoria™2

A incidéncia de pacientes com ELA no mundo ¢ relativamente
uniforme, estando entre 1,5 e 2,5 casos por 100.000 habitantes por
ano’. Na América do Sul, existe pouca informagéao sobre a ocor-
réncia de casos no Brasil, estudo publicado no ano de 2013 mos-
trou que a prevaléncia de ELA na populagio de Porto Alegre (RS)
¢ de atualmente 5,0 casos para cada 100.000 pessoas'®. Acomete
mais o sexo masculino, em uma propor¢io de 1,5:1 a 2:1 em
relagdo as mulheres e pessoas caucasianas, com idade acima de
40 anos>'™'%. Os sintomas podem ter inicio em qualquer fase da
vida!. Como é uma doenga fatal, o ébito ocorre entre quatro a
cinco anos ap6s o inicio dos sintomas em 50% dos pacientes, 15
a 20% sobrevivem mais de cinco anos"*>, No entanto, devido a
evolucdo da assisténcia médica a pessoas com ELA, a estimativa
de vida tem aumentado e cerca de 10% vivem mais de 10 anos'.

A etiologia da ELA ainda é desconhecida, porém acredita-se
que seja multifatorial, incluindo fatores genéticos, ambientais,
autoimunes, oxidativos e exitotoxicos'*>718, A ELA pode ser
classificada em quatro tipos de acordo com suas caracteristicas
etiologicas:

1. ELA familiar, provavelmente de causa hereditaria, com trans-
missao de forma autossdmica dominante ou recessiva;

2. ELA guamaniana, provavelmente decorrente de habitos ali-
mentares observados em anos anteriores a 1960 na Ilha de
Guam, cuja incidéncia era elevada, chegando a ser 50 a 100
vezes maior do que a encontrada em outros paises do mundo;

3. ELA secundaria, provavelmente decorrente de processos in-
fecciosos ou tdxicos; e

4. ELA esporadica, para as formas idiopaticas®.

Ossinais e sintomas apresentados por esses pacientes podem ser: clo-
nus, sinal de Babinski, hiper-reflexia e espasticidade, que caracterizam
acometimento do NMS; cdimbras, atrofia, hipotonia, fraqueza muscu-
lar e fasciculagdes, que caracterizam acometimento do NMI; e disfagia,
disartria e sialorreia, caracterizando acometimento bulbar">*!11418-21
Esses sinais e sintomas vao acometendo o paciente gradativamente,
resultando em um declinio funcional. Algumas pessoas podem sentir
os sinais se iniciarem nas extremidades superiores, depois se manifes-

tam nos demais membros, tronco, musculatura faringea e respiratdria.
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Ao longo do tempo, leva a limitagdo ou incapacidade definitiva para
a realizagdo das atividades de vida didrias (AVDs), disfagia e insufici-
éncia respiratoria’**, sendo esta ultima a principal causa de 6bito".
Nesses pacientes, a fraqueza muscular associada a fadiga é a principal
causa de limitagdo para a realizagdo das AVDs e por isso torna-se sua
maior queixa'®*"* outro fator bastante limitante é a espasticidade'>*.
Os sinais e sintomas que acometem os pacientes com ELA nio
obedecem a uma ordem definida de manifestagio, porém podem
ser classificados em trés tipos, de acordo com o estdgio da doenga:
1. pacientes independentes realizam suas AVDs de forma inde-
pendente, ou seja, sem necessidade de auxilio;
2. pacientes semidependentes, que necessitam de auxilio para re-
alizar algumas AVDs; e
3. pacientes dependentes, fase final, nesta fase necessitam de au-
xilio para tudo e sao totalmente dependentes do cuidador®.

No tratamento desses pacientes é necessaria a abordagem de
uma equipe multidisciplinar", composta por neurologista, fisia-
tra, pneumologista, gastroenterologista, fonoaudi(')logo, assistente
social, terapeuta ocupacional, nutricionista, enfermeiro, dentista,
psicologo e fisioterapeuta'. Nessa abordagem, serdo realizados o
tratamento farmacolégico de base e/ou sintomatico dos proble-
mas apresentados e a reabilita¢do, na qual se inclui a fisioterapia®.

A literatura relata que a abordagem fisioterapéutica ¢ dividida
em trés tipos, quando se refere ao plano de tratamento reabilita-
dor de pacientes com ELA. Sao eles:

1. fisioterapia paliativa, destinada a aliviar as condigdes al-
gicas e minimizar os danos que afetam a integridade
osteomioarticular;

2. fisioterapia neurofuncional (também chamada de fisioterapia
motora), que tem como objetivo minimizar os efeitos da do-
enga no paciente, manter as habilidades funcionais e melhorar
algumas condigoes fisicas ainda preservadas;

3. fisioterapia respiratoria, que visa a manutengao da integrida-
de das vias areas e da mecénica de ventilagdo, garantindo a
maxima capacidade pulmonar permitida pela progressdo da

neurodegeneracio'®.

A fisioterapia neurofuncional tem como principal objetivo
manter a independéncia com mobilidade funcional, permitindo a
realizagdo das atividades da vida didria. Entre os objetivos secun-
darios estao: prescrever exercicios apropriados, educar o paciente
e os familiares, minimizar as deficiéncias por meio de adaptagoes,
prevenir as complicagdes relacionadas a imobilidade e eliminar
ou prevenir a dor. Em conjunto, esses objetivos tém a finalidade
de proporcionar melhora na qualidade de vida (QV)"*.

Com a confirmagéo do diagnéstico, parte dos médicos nao acredita
que a fisioterapia consiga manter a QV desses pacientes. Isso ocorre
por causa da baixa expectativa de vida e da inabilidade em ganhar
e/ou aumentar o grau de forca dos musculos'?. Porém, apesar do mau
prognostico, acredita-se que a fisioterapia ¢ um componente impor-

tante no tratamento de pacientes com ELA*'. Entre os profissionais
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de satide, ainda hd um déficit de informagdes sobre os objetivos e be-
neficios da fisioterapia nessa populagio. Isso ocorre porque existem
poucos estudos que relatam a eficcia da fisioterapia neurofuncional
nos pacientes com ELA. Por tal motivo, objetivou-se neste trabalho;
realizar uma revisio sistematica identificando os resultados da fisio-

terapia neurofuncional em pacientes com ELA.

METODOS

Este trabalho é uma revisdo sistemadtica da literatura que foi
realizada nos portais Medical Literature Analysis and Retrieval
System Online (Medline) via site PubMed, Literatura Latino-
Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude (Lilacs), (SciELO),
Indice Bibliogréfico Espanhol em Ciéncias da Satide (IBECS) e
Physiotherapy Evidence Database (PEDro), entre os meses de ou-
tubro de 2013 e fevereiro de 2014.

No portal de dados Medline os artigos foram pesquisados
utilizando as terminologias cadastradas no Medical Subject
Headings da U.S. National Library of Medicine (Mesh). As pala-
vras-chaves utilizadas foram: amyotrophic lateral sclerosis, mus-
cle strength, muscle spasticity, fatigue, physical therapy modalities,
rehabilitation, exercise, quality of life. Os limites utilizados fo-
ram: artigos publicados nos ultimos 20 anos em inglés, portu-
gués e espanhol, estudos realizados em seres humanos, estudos
controlados aleatorios.

Nos portais de dados Lilacs, SciELO, IBECS e PEDro, a busca
dos artigos foi realizada utilizando as terminologias cadastradas
nos Descritores em Ciéncias da Saude (DECS), sendo elas: es-
clerose amiotrofica lateral, espasticidade, for¢a muscular, fadiga,
fisioterapia, reabilitagao, exercicio, qualidade de vida; as termino-
logias foram utilizadas em inglés, espanhol e portugués. As ter-
minologias foram utilizadas em combinagdes, sendo que amyo-
trophic lateral sclerosis/esclerose amiotrofica lateral foi combinada
com todas as outras terminologias.

Foram selecionados nos cinco portais os artigos que preenche-
ram os seguintes critérios de inclusdo: estudos que abordaram
condutas de intervencéo fisioterapéutica em pacientes com ELA,
nos estagios I, II e III da doenga; artigos completos publicados
entre os anos de 1993 e 2013. Foram excluidos os estudos que:
relataram o tratamento fisioterapéutico em outras doengas neuro-
musculares, além da ELA; que se tratavam de revisoes literarias;
que relataram o tratamento da fisioterapia respiratéria e/ou palia-
tiva em pacientes com ELA.

Ap6s a andlise de dois avaliadores de forma independen-
te, os estudos selecionados foram classificados de acordo com
o tipo de estudo terapéutico, em relagio ao grau de recomen-
dagio e o nivel de evidéncia, sugeridos pelo Oxford Centre for
Evidence-Based Medicine®. Os estudos recebem classificagio
de A (para o melhor estudo) decrescendo até D (para o estudo
de menor consisténcia) em relagdo ao grau de recomendagio e
la decrescendo até 5 para o nivel de evidéncia®. E a qualidade

metodoldgica dos artigos foi avaliada por meio da Escala
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de Qualidade PEDro, que permite uma pontuagio total de dez
pontos. Para cada critério apresentado nessa escala pode ser atri-
buida uma pontuagdo de zero ou um ponto. A pontuagio sé foi
atribuida quando um critério foi claramente satisfeito?”?. O grau
de recomendagio, o nivel de evidéncia e a qualidade metodoldgica
foram utilizados com o objetivo de classificar os estudos, portan-

to, nao foram utilizados como critérios de inclusio ou exclusio.

RESULTADOS

A busca nos portais de dados Medline, via site PubMed, Lilacs,
SciELO, IBECS e PEDro mostrou os seguintes resultados: no
Medline foram encontrados 128 artigos; no Lilacs, 29; no SciELO,
5; no IBECS, 16 e no PEDro, 35. No total, foram encontrados 213
artigos (Figura 1), dentre os quais 211 foram excluidos apds a lei-
tura dos titulos, resumos e textos completos, restando, assim, dois

textos selecionados para esta revisao sistematica (Tabelas 1 e 2).

Total de artigos
encontrados=213

Medline=128
Lilacs=29
SciELO=5
IBECS=16
FlEDE=E Total de artigos
excluidos por
duplicidade=75
» Medline=42
Lilacs=9
SciELO=3
v IBECS=1
. PEDro=20
Registros
apos remogao
de artigos
duplicados=138
Medline=86 Titulos, resumos e
Lilacs=20 textos completos que
SciELO=2 nao contemplaram o
IBECS=15 propésito desta revisao
PEDro=15 por se tratarem de estudos
observacionais, tratamentos
farmacoldgicos, revisdes
literarias, intervencdes da
- ) fisioterapia respiratéria
e/ou paliativa, tratamento
de outras doencas
v neuromusculares=136
Total de artigos Medline=84
selecionados Lilacs=20
para esta SciELO=2
revisao=2 IBECS=15
PEDro=15
Medline=2
Lilacs=0
SciELO=0
IBECS=0
PEDro=0

Figura 1: Fluxograma da selecéo dos artigos
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Tabela 1: Caracteristicas, grau de recomendacao, nivel de evidéncia e escore PEDro dos artigos selecionados

el Tipo de Grau de
Autor o N° de Duracgao/ P Nivelde  Escore
(Ano) Metodologia Pacientes Idade Tratamento Controle Freqiiéncia estudo recomen- evidéncia PEDro
q terapéutico  dacao
semanal
Domicilio/ 6
- meses/ Alonga- Ensaio
Bello- L Exercicios de  Alonga- =y b
M Estudo Total=27 A | e mentos- 7 dias cllnlc_:o
controlado GI=13 . por semana  randomizado A 2b 6
et al. s alonga- cuidados C
(2007)%° aleatorio GC=14 — R —— E)_(ernclm_o de de menor
resisténcia- 3X qualidade
por semana
Exercicios
’:iirceil c;sis Domicilio/ 12 Ensaio
Drory Estudo Total=25 Média P - %s Nerfutie meses/ 15 clinico
etal. controlado Gl=14 de 60 mugscglares o ——T minutos 2X  randomizado A 2b 4
(2001)%° aleatdrio GC=11 anos < por dia, 7 dias  de menor
dos MMSS h
MMIl e ’ por semana qualidade
tronco

Gl: grupo intervengéo; GC: grupo controle; MMSS: membros superiores; MMII: membros inferiores.

Tabela 2: Objetivos e resultados dos artigos selecionados

Autor/ Ano Objetivos Resultados

Determinar os efeitos do

Bello- o - Menor declinio da funcéo
exercicio resistido sobre .
Haas et al. = ’ global nos pacientes do
(2007)% a f_uncga’o, fadiga e QV em Gl
individuos com ELA.
Diminuicao da
espasticidade, menor
diminuicéo da FM,
Determinar os efeitos de menor declinio da
um programa de exercicio  funcionalidade, isso no
de intensidade moderada Gl. Em relagéo a dor
Drory et al. sobre o déficit motor, musculo-esquelética,
(2001)* fadiga, dor musculo- fadiga e a QV, nao houve

esquelética, forca
muscular (FM) e QV de
pacientes com ELA.

diferenca significativa
entre os grupos nas
medidas pds-tratamento,
porém o GC apresentou
uma piora mais
acentuada na QV.

ELA: Esclerose Lateral Amiotréfica; FM: forga muscular; Gl: grupo intervencéo;
GC: grupo controle; QV: qualidade de vida.

DISCUSSAO

Atualmente, na prética clinica da reabilita¢do neuroldgica, exis-
tem muitas indagagoes sobre a ELA e as disfun¢des causadas pela
doenga. Com o decorrer dos anos, houve uma melhora significa-
tiva no tratamento e, apesar do mau prognostico, a fisioterapia
ganhou espago e assumiu um papel importante na reabilitagdo
destes pacientes.

Os artigos selecionados analisaram em comum os efeitos
do exercicio resistido de intensidade moderada sobre a fun-
cionalidade, fadiga, QV e FM; entretanto, Bello--Haas et al.*
associaram os exercicios resistidos a alongamentos muscu-
lares. Contudo, apenas Drory et al.* avaliaram os efeitos da
intervengdo aplicada sobre a espasticidade e a dor musculoes-
quelética dos individuos participantes do estudo. O estudo de
Drory et al.* teve a duragdo de um ano e nesse periodo os pa-
cientes foram avaliados no inicio da interven¢do e reavaliados

a cada trés meses. Eles constataram uma melhora da fun¢do no

grupo intervengdo (GI), apenas na primeira reavaliagao apds
inicio da interven¢do, observando uma diferenca significativa
entre os grupos. Na segunda reavaliagdo (seis meses apos), eles
concluiram que os resultados alcancados se mantiveram. Além
disso, foram contatados por telefone a cada 14 dias, durante a
realizagdo do estudo. Ja Bello-Haas et al.* aplicaram sua inter-
vengao por seis meses; nesse intervalo de tempo, os pacientes
foram avaliados mensalmente por meio de visitas domiciliares.
Essas visitas tinham duas finalidades: realizar as avaliacoes e
verificar a adesdo dos pacientes ao programa de exercicios e
evitar desisténcias. Entretanto, nenhuma das duas condutas,
tanto os contatos telefonicos quanto as visitas domiciliares,
mostraram-se eficazes, pois o numero de desisténcias foi alto
nos dois estudos.

Dos artigos analisados, Bello-Haas et al.** e Drory et al.*® ob-
servaram que houve um declinio na fun¢io desses individuos,
porém, esse declinio foi menos severo no GI. Isso foi mostrado na
pontuagdo pds-tratamento, por meio da escala de avaliagdo fun-
cional de pacientes com ELA (ALS Functional Rating Scale). Esses
resultados comprovam que os exercicios de resisténcia moderada,
recomendados cuidadosamente por um profissional, podem se
tornar benéficos para essa populacdo e auxiliam na manutengdo
de sua fung¢do por um periodo maior.

Nos aspectos da fadiga, ambos os estudos observaram que
ndo houve diferenga significativa entre o GI e o grupo controle
(GC) no pos- tratamento, medida avaliada por meio da Escala de
Severidade de Fadiga (Fatigue Severity Scale — FSS). Os mecanis-
mos que causam a fadiga ainda ndo estdo totalmente esclarecidos,
sendo assim, ela pode estar associada a varios fatores como, por
exemplo, fisicos, sociais, cognitivos e comportamentais. Por isso,
antes de dizer que o exercicio ndo apresentou beneficios sobre a
fadiga, seria importante avaliar os outros aspectos e nao apenas
o aspecto fisico. E, sendo a fadiga uma das principais queixas em
pacientes com doengas neuromusculares, é de extrema importan-
cia para a conduta terapéutica realizar uma avaliacdo detalhada

sobre a mesma.
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Drory et al.*® e Bello-Haas et al.” avaliaram a QV por meio da
Medical Outcome Study Short Form - 36 (SF- 36), que é um ques-
tionario de facil aplicagao e compreensao, amplamente utilizado
em varias doengas. No estudo de Drory et al.*® observaram uma
piora da QV em ambos os grupos, porém, essa piora foi mais
acentuada no GC. J4 no estudo Bello-Haas et al.* também che-
garam a um resultado muito semelhante e ambos afirmaram que
ndo houve diferenga estatisticamente significante entre os grupos
nas medidas pds-tratamento. Nesse caso, se o objetivo de am-
bos os estudos foi avaliar os resultados das intervenc¢des sobre
a QV dos pacientes, pode-se questionar o porqué de os autores
ndo utilizarem a escala Questiondrio de Avaliacio da Esclerose
Lateral Amiotrdfica (Amyotrophic Lateral Sclerosis Assessment
Questionary — ALSAQ-40) como medida de avaliagio, sendo que
essa escala é especifica para avaliar a QV de pacientes com ELA
e se apresenta também como um questionario de facil aplicagao
e entendimento.

Em rela¢do a for¢a muscular (FM), Drory et al.*® concluiram que
ndo houve resultados significativos entre os grupos, porém, houve
uma menor diminuigdo da FM no GI. Como medida de avalia¢do
utilizaram o teste de for¢a muscular manual, graduando a FM dos
pacientes por meio da escala de forga muscular Kendal. Ja em seu
estudo, Bello-Haas et al.* perceberam um menor declinio da FM
de MMII no GI. Seu pardmetro de avaliagdo foi a contragdo iso-
métrica voluntdria méxima, que é avaliada com uso de sensores
conectados a um programa de software, um método de alta con-
fiabilidade e mais preciso que o teste de forca muscular manual.
Porém, Drory et al.*° utilizaram um tnico avaliador para realizar o
teste pré e pos-tratamento e isso deixou seus resultados mais fide-
dignos, pois sabemos que a mesma for¢a em determinado grau foi
aplicada em todos os pacientes.

Contudo, apenas Drory et al.*® avaliaram os efeitos da interven-
¢do aplicada sobre a espasticidade e a dor musculoesquelética dos

individuos participantes do estudo e-obtiveram resultado positivo
em relagdo a espasticidade, comparando as medidas pré e pds-tra-
tamento por meio da escala de Ashworth. O resultado desse bene-
ficio é muito importante para os pacientes, sendo a espasticidade
um dos fatores limitantes para a realizagdo das AVDs; porém, em
relagdo a dor, ndo alcangou o mesmo resultado, ja que houve um
aumento da dor musculoesquelética nos dois grupos, avaliada pela
Escala Visual Analdgica (EVA).

Ap6s a analise dos artigos, pode-se observar que com esse tipo
de intervengao realizada em domicilio, e mesmo com as ligagdes
periddicas ou as visitas mensais, os pacientes realizaram os exerci-
cios sem nenhum tipo de supervisao profissional no momento da
atividade. Na intervencao aplicada por Drory et al.*® os participan-
tes deveriam realizar os exercicios duas vezes por dia, com duragdo
de 15 minutos cada, porém, nao se sabe ao certo se essa exigéncia
foi cumprida. Essa abordagem nos deixa em ddvida em relagdo
aos itens em que nao houve melhora ou mudangas significativas,
fazendo-nos questionar se isso ocorreu devido a progressio da
doenca ou porque os pacientes nao realizaram de forma correta
o programa de exercicios. Com isso, seria interessante realizar no-
vos estudos, mas com a presenca do fisioterapeuta no momento da
execugdo dos exercicios para se observar se hd ou nao diferenca
nos resultados.

Existem poucos estudos e muitas duvidas sobre a aplicagao de
exercicios fisicos em pacientes com ELA. No entanto, o questiona-
mento nao deve ser se os exercicios fisicos devem ser prescritos para
essa populagdo, mas quanto e que tipo de exercicios prescrever.

Ap6s andlise dos artigos, pode-se concluir que os beneficios da
fisioterapia neurofuncional nos artigos analisados foram manu-
tengdo da funcionalidade por um periodo maior e diminui¢éo da
espasticidade. Mesmo néao impedindo o curso natural da doenga, a
fisioterapia neurofuncional mostrou trazer importantes beneficios

para os pacientes.
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