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RESUMO 

 

Introdução: A Esclerose Lateral Amiotrófica é a forma mais comum das doenças do neurônio 

motor caracterizada pela perda progressiva de motoneurônios. As alterações clínicas 

decorrentes da ELA irão comprometer funcionalmente o sistema motor e respiratório do 

paciente. Objetivo: Caracterizar o quadro evolutivo da função respiratória dos pacientes com 

a Esclerose Lateral Amiotrófica espinhal e bulbar. Casuística e métodos: trata-se de uma 

coorte prospectiva cujo desfecho primário é a caracterização clinica e funcional da ELA, 

recrutados de um ambulatório assistencial. Para avaliação funcional respiratória foi realizada 

as medidas da capacidade vital, do pico de fluxo expiratório e da avaliação da força muscular. 

Para a avaliação da capacidade funcional foi aplicada a escala Revised Amyotrophic Lateral 

Sclerosis Functional Rating Scale-BR e a escala Amyotrophic Lateral Sclerosis Assessment 

Questionnaire para a avaliação da qualidade de vida. Resultados: A amostra foi composta por 

17 pacientes na primeira avaliação da coorte, que apresentaram uma média de idade para os 

pacientes com a ELA da forma espinhal de 51,00±9,00 anos. Os pacientes com a forma 

espinhal da doença apresentaram em todas as avalições as médias da capacidade vital forçada 

e da pressão expiratória máxima maiores que as observadas nos pacientes com a forma bulbar 

da doença. Conclusão: Os pacientes com a forma bulbar da Esclerose Lateral Amiotrófica 

apresentavam maior comprometimento de todos os parâmetros da função respiratória quando 

comparados aos pacientes com a forma espinhal da doença. 

 

Palavras-chave: Esclerose Lateral Amiotrófica. Função Respiratória. Capacidade Funcional. 

Qualidade de Vida 
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ABSTRACT 

 

Background: Amyotrophic Lateral Sclerosis is the most common form of motor neuron 

disease characterized by progressive loss of motor neurons. The clinical changes resulting 

from ALS will functionally compromising the engine and respiratory system of the patient. 

Objective: To characterize the evolutionary framework of respiratory function in patients with 

spinal and bulbar Lateral Sclerosis Amyotrophic. Patients and methods: This is a prospective 

cohort study whose primary outcome is the clinical and functional characterization of ALS, 

recruited from a health care clinic. For respiratory functional evaluation was performed 

measurements of vital capacity, peak expiratory flow and assessment of muscle strength. To 

evaluate the functional capacity was applied to Revised Amyotrophic Lateral Sclerosis 

Functional Rating Scale-BR scale and Amyotrophic Lateral Sclerosis Assessment 

Questionnaire scale for the assessment of quality of life. Results: The sample consisted of 17 

patients in the first assessment of the cohort, which had a mean age of patients with ALS 

spinal form of 51.00 ± 9.00. Patients with spinal form of the disease presented in all liaison 

officer the means of slow vital capacity and maximal expiratory pressure higher than those 

observed in patients with bulbar form of the disease. Conclusion: Patients with bulbar form of 

ALS had greater commitment of all parameters of lung function compared with patients with 

Spinal form of the disease.   

 

Keywords: Amyotrophic Lateral Sclerosis. Respiratory function. Functional capacity. Quality 

of Life 
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1. INTRODUÇÃO 

 

A Esclerose Lateral Amiotrófica (ELA) é a forma mais comum das doenças do 

neurônio motor. Trata-se de uma enfermidade degenerativa caracterizada pela perda 

progressiva de motoneurônios localizados na medula espinhal, tronco encefálico e córtex 

motor, com nível de evidência clínica, eletrofisiológica ou neuropatológico
1,2

. Estes fatores 

clínicos levam a uma fraqueza muscular global, redução do condicionamento físico, dores e 

contraturas, além da principal causa de morte na ELA, a insuficiência respiratória
3
.  

A incidência e prevalência da Esclerose Lateral Amiotrófica não está bem estabelecida 

mundialmente e observa-se variações  de acordo com a localidade
4
. Descrita no Brasil em 

1903, o primeiro estudo epidemiológico brasileiro sobre a ELA em 1998, estimou uma 

incidência em torno de 1,5 casos/100.000 pessoas, ou seja, 2.500 pacientes/ano
5
. O 

aparecimento dos sinais e sintomas da doença ocorrem frequentemente na sexta década de 

vida, embora possa ocorrer desde a adolescência até os 80 anos, sendo que menos de 10% dos 

casos iniciam antes dos 40 anos de idade, com predomínio no sexo masculino
1
. A maior parte 

dos casos ocorre de forma esporádica, porém de 5 a 10% dos casos correspondem à forma 

familiar
1
. 

As alterações clínicas decorrentes da Esclerose Lateral Amiotrófica irão comprometer 

funcionalmente o sistema motor e respiratório do paciente
6
. Tais morbidades podem 

repercutir no sistema osteomioarticular, com redução da ativação muscular, diminuição da 

movimentação ativa e alterações posturais, que levam a deformidades articulares, além da 

incapacidade de realizar ate mesmo as atividades básicas de vida diárias
7
.  As alterações no 

sistema respiratório ocorrem pelo processo da disfunção ventilatória, resultante da extensão 

do processo de desenervação dos grupos musculares responsáveis pela mecânica ventilatória, 

tanto músculos inspiratórios como os músculos expiratórios, seguido de episódios de 

hipoventilação alveolar
6,7,8

.  

O curso da Esclerose Lateral Amiotrófica é progressivo, 50% dos pacientes morrem 

nos 30 meses após o início dos sintomas e cerca de 20% pacientes sobrevivem entre 5 a 10 

anos após
9
. É uma doença até o momento sem tratamento curativo disponível e apesar da 

natureza devastadora, poucos ensaios clínicos controlados foram feitos para a gestão de 

sintomas, sendo muitas vezes baseado em relatos de casos ou recomendações de consensos, 

com o objetivo de melhorar a qualidade de vida
10

. No contexto da doença crônica e da 

deficiência física muito se tem discutido a respeito dos mecanismos adaptativos utilizados 
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quando o equilíbrio pessoa e ambiente é interrompido, desafiando os indivíduos a ajustarem 

suas necessidades internas às novas demandas. Em indivíduos com a ELA observa-se em 

muitos casos, que apesar do aumento continuo da deficiência física, o paciente muitas vezes 

consegue se ajustar de forma eficaz e particularmente positiva
11

. Em ambulatórios com 

equipes especializada no atendimento de pacientes com esta condição os cuidados 

multidisciplinares parecem favorecer o aumento da sobrevida e interferem positivamente na 

qualidade de vida desses indivíduos
12

.  

Foi identificado que os fatores de risco associados com maiores taxas de mortalidade 

incluem o sexo masculino, a idade mais avançada e início da doença da forma bulbar
4
  

chamando a atenção para a importância de estudar o grau do comprometimento respiratório 

como um importante fator de prognóstico
13

. Assim, estudos que ampliem o conhecimento a 

respeito das características da Esclerose Lateral Amiotrófica em diferentes regiões 

geográficas, incluindo a compreensão sobre o impacto na QV do paciente, podem favorecer o 

diagnóstico precoce e o direcionamento na abordagem da equipe multi/interdiciplinar, 

possibilitando o desenvolvimento de intervenções e cuidados adequados para as alterações 

apresentado na evolução da doença.  
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2. OBJETIVOS 

 

2.1. Principal 

 

Caracterizar o quadro evolutivo da função respiratória dos pacientes com a Esclerose 

Lateral Amiotrófica espinhal e bulbar. 

 

2.2. Secundários 

 

Identificar a evolução da função respiratória em pacientes com Esclerose Lateral 

Amiotrófica com uso da ventilação não invasiva e sem uso da ventilação não invasiva.  

Verificar a redução da capacidade funcional dos pacientes com Esclerose Lateral 

Amiotrófica ao longo do seguimento de acordo com o El Escorial revisado. 

Identificar a associação entre a função respiratória e os domínios da qualidade de vida 

ao longo do seguimento. 
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3. REVISÃO DE LITERATURA 

 

As doenças do neurônio motor se constituem em um grupo de patologias que afetam 

primariamente o motoneurônio inferior e/ou superior. A Esclerose Lateral Amiotrófica refere-

se a uma doença que tem inicio na idade adulta, e é caracterizada pela degeneração 

progressiva dos neurônios motores
14

, com comprometimento em áreas da medula espinal, 

tronco encefálico e córtex motor
1, 2

. 

A literatura científica disponível com dados epidemiológicos a respeito da Esclerose 

Lateral Amiotrófica esta em parte restrita a algumas regiões.  Enquanto no Irã a incidência 

anual é de 0,42 a cada 100.000 habitantes e nas Ilhas Faroé é de 3,6 por 100.000 habitantes
4
, 

nas Ilhas Guam apresenta uma incidência de 7,5 por 100.000 habitantes
15

. Entretanto, a menor 

prevalência da ELA encontrada é no Uruguai, com 1,9 por 100.000 habitantes e na China com 

1,0 por 100.000 habitantes, e a maior prevalência é no Japão com 11,3 para cada 100.000 

habitantes
4
. As taxas de mortalidade mundial variam 0,67-2,54 por 100.000 portadores por 

ano, observando a mediana da sobrevida de 1,5 anos (Reino Unido) a 3,3 anos (Estados 

Unidos da América)
4
.  

 A primeira descrição foi feita por Jean-Martin Charcot, que descreveu as 

características clínicas e patológicas da ELA em 1865, em uma paciente com sintomas de 

fraqueza e atrofia muscular. A ELA é quase tão misteriosa hoje como era na primeira metade 

do século 20, os avanços recentes na compreensão de formas familiares levaram a novas 

hipóteses para os mecanismos de lesão associada à doença
16

. Com etiopatogenia ainda 

desconhecida, a ELA esporádica tem fatores genéticos, ambientais e endógenos contribuindo 

para o desencadeamento e evolução da neurotoxicidade da doença
17

. Entre as etiologias 

descritas, a ação tóxica do glutamato sobre os motoneurônios ocasionando sua morte precoce 

é uma das mais estudadas e conhecidas. Outros fatores, como a morte celular programada, o 

acúmulo de neurofilamentos, a deficiência de fatores neurotróficos, as alterações 

imunológicas, atividade física extenuante, as infecções virais persistentes (Poliovírus, 

Enterovírus, Retrovírus Murino), o processo de envelhecimento com deficiência relativa de 

vitamina E, e até mesmo a exposição a fatores ambientais químicos (como exposição a 

inseticidas em lavouras) e físicos (radiações resultantes de explosões nucleares) são 

sugeridos
1
.
 
 

O estudo anatomopatológico, desde a descrição original feita por Charcot, revela uma 

perda neuronal nas áreas das células piramidais localizadas na quinta camada do córtex 

cerebral, sobretudo atingindo preferencialmente a área pré-central motora (células gigantes de 
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Betz), que integram os feixes corticoespinhal e corticobulbar.
 
Entretanto, parece haver uma 

preservação de determinados grupos neuronais, como os responsáveis pela sensibilidade e o 

núcleo sagrado de Onufrowicz, o que reflete clinicamente pela preservação das funções 

vesico-esfincterianas, sobretudo nas fases iniciais da doença
1
. 

A ELA é clinicamente heterogênea, e mesmo entre os membros da família de 

portadores da mesma mutação genética pode haver diferenças na apresentação clínica. As 

manifestações clássicas incluem-se: atrofias musculares distais e ou proximais dos membros 

superiores e/ou inferiores e dos músculos da língua, miofasciculações e sinais piramidais: 

hiperreflexia, sinal de Babinski e sinal de Hoffmann
18

. Os sintomas iniciais em dois terços dos 

casos são fraqueza distal de membro superiores, com perda de capacidade de pinça, sendo em 

geral unilaterais, que evoluem para outros membros com o decorrer da doença, além disso, 

alterações na marcha
16

. Algumas vezes os sintomas iniciais são bulbares, como disartria 

seguido de disfagia que pode progredir para sialorréia, desnutrição e anartria. A ocorrência de 

uma fraqueza mais axial pode causar queda de cabeça e cifose que estão diretamente 

relacionados com a presença de dor e perda de equilíbrio
16

.  

 

3.1. Classificação e diagnóstico diferencial da Esclerose Lateral Amiotrófica 

 

A ELA pode ser classificada de acordo com tipos: Esclerose Lateral Amiotrófica 

Lateral esporádica ou clássica, de início espinhal com sintomas motores abaixo do forame 

magno; e a Esclerose Lateral Amiotrófica esporádica bulbar, com os sintomas decorrentes do 

envolvimento clínico dos nervos motores cranianos
19

.
 
Além destes, outros subtipos foram 

descritos na literatura, como a Síndrome ELA Plus ou a forma de Guam, que têm 

apresentação de sinais extrapiramidais, degeneração cerebelar, demência, envolvimento do 

sistema nervoso autonômico, anormalidades sensitivas e nos movimentos oculares
18.

 

Algumas doenças fazem diagnostico diferencial com a Esclerose Lateral Amiotrófica, 

como a Síndrome Pós-Poliomielite, que é uma neuropatia motora multifocal com ou sem 

bloqueio de condução; as Gamopatias Monoclonais, Endocrinopatias, Linfoma e infecções 

por HIV1, HTLV1, Varicela Zoster, Brucelose, Borreliose, Sífilis e Doença da Arranhadura 

do Gato, intoxicação por metais como chumbo, mercúrio e alumínio
18

.  

De acordo com El Escorial World Federation of Neurology, 1998, guia utilizado com 

critério diagnóstico para a ELA, tal enfermidade ainda apresenta subclassificações, como: 

ELA definida, o qual apresenta sinais de envolvimento do neurônio motor superior e do 

inferior em três regiões, como o tronco cerebral e cervical, regiões lombar e sacral; ELA 
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provável, com sinais de envolvimento do neurônio motor superior e inferior duas regiões 

diferentes, com sinais neurônio motor inferior rostrais para neurônio motor superior; e ELA 

possível: sinais de envolvimento do neurônio motor superior e inferior em uma região ou 

envolvimento neurônio motor inferior em duas ou três regiões
18,19,20

. 

 

3.2. Função respiratória na Esclerose Lateral Amiotrófica 

 

Cerca de 2 a 3% dos pacientes com Esclerose Lateral Amiotrófica apresentam 

inicialmente insuficiência respiratória, antes ou ao mesmo tempo dos sintomas nos membros 

ou região bulbar. No restante dos pacientes, a função pulmonar diminui progressivamente 

durante o curso da doença, mas a taxa de declínio varia substancialmente entre eles
21

. O 

diagnóstico precoce e a correta abordagem das alterações respiratórias na Esclerose Lateral 

Amiotrófica são fundamentais, pois a insuficiência respiratória e suas complicações são 

responsáveis por mais de 85% das mortes na ELA
3,7

.  Dentre os sintomas respiratórios mais 

comumente observados, incluem: dispneia aos esforços ou ao falar, ortopnéia, fragmentação 

do sono, fadiga, cefaleia matinal, dificuldade na expectoração de secreção, apatia, falta ou 

dificuldade de concentração
21

.  

Os neurônios motores superiores localizados no córtex motor são os responsáveis por 

afetar a respiração voluntária na ELA. Diversos músculos das vias aéreas superiores tornam-

se fracos, dentre eles, os dilatadores nasais, a língua, elevadores palatais e abdutores das 

cordas vocais, levando à perda do tônus da via aérea superior, problemas na deglutição e 

dificuldade em limpeza das vias aéreas
22

. Com a degeneração do nervo frênico, a atividade 

diafragmática torna-se comprometida, assim como os músculos intercostais, retos abdominais, 

oblíquos externos, esternocleidomastoides, escalenos, trapézio, grande dorsal e peitorais, 

fazendo com que haja atrofia e perda de força, comprometendo a função e a mecânica 

respiratória
23,24

.  

Por consequência das alterações musculares respiratórias ocorre a hipoventilação 

alveolar, o que resulta em uma falha para entregar a quantidade adequada de oxigênio (O2) e 

na remoção do dióxido de carbono (CO2) do sangue. Já a hipercapenia se manifesta com 

alguns sinais e sintomas sugestivos de insuficiência respiratória, como o despertar noturno 

frequente, sonolência diurna, cefaleia matinal e cronicamente um declínio cognitivo
7,25

. 

Devido à redução da força muscular secundária a atrofia dos músculos da caixa torácica, há 

uma diminuição do movimento dos arcos costais que resulta em uma menor expansibilidade 
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torácica, a qual está associada ao desenvolvimento de uma rigidez progressiva das 

articulações
7
.  

A avaliação da função pulmonar é uma ferramenta importante na investigação e 

acompanhamento de pacientes com patologia respiratória, fornecendo informações 

importantes sobre a integridade pulmonar. Apesar de não ser uma avaliação diagnóstica é 

possível detectar padrões de anormalidade que ajudam a estabelecer um diagnóstico
26

. Até 

este momento, nenhum teste foi encontrado para detectar com segurança e de forma precoce 

as alterações respiratórias, que levam a insuficiência respiratória na ELA. A capacidade vital 

forçada (CVF) é um indicador da função respiratória que pode ser usado para mostrar o 

potencial comprometimento respiratório nestes pacientes
13

.  

A capacidade vital forçada e capacidade vital lenta (CVL) representa o maior volume 

de ar mobilizado pelo pulmão, que corresponde de 70% a 75% da capacidade pulmonar total, 

esta deve ser testada regularmente, juntamente com uma avaliação de sinais e sintomas 

sugestivos de insuficiência respiratória
25

. Porém, uma pesquisa realizada no Reino Unido 

afirma que 38% dos neurologistas não avaliam a função respiratória como a capacidade vital 

ou de outros índices de função respiratória na avaliação no seu primeiro contato e nas 

reavaliações de pacientes com ELA
27

.  

A capacidade vital pode ser avaliada de duas formas, a capacidade vital lenta, que é 

medida partindo de posição de inspiração plena para a expiração completa de forma lenta e a 

capacidade vital forçada, que é determinada a partir de uma inspiração plena até uma 

expiração completa com esforço máximo. Os volumes pulmonares estáticos são constituídos 

por quatro volumes: volume corrente, volume expiratório de reserva, volume inspiratório de 

reserva, volume residual, e por quatro capacidades pulmonares, a capacidade vital, capacidade 

residual funcional, capacidade inspiratória e capacidade pulmonar total
28

.  

De acordo com o consenso americano em 2009, a redução da capacidade vital para 

50% do valor predito é frequentemente associada com sinais e sintomas respiratórios 

(dispnéia na posição sentada e em decúbito dorsal, fadiga e dores de cabeça matinais, 

distúrbios do sono como despertares noturnos frequentes e sonolência diurna excessiva), 

porém mesmo na ausência de sintomas, quando a capacidade vital reduz a este nível, deve ser 

tomada uma série de planejamentos, como a indicação de ventilação não invasiva (VNI)
3
. 

Valores elevados de bicarbonato associados a sintomas respiratórios são forte preditores de 

morte nos pacientes com ELA, além da redução da saturação periférica de oxigênio abaixo de 

95%
3
. A capacidade vital tem algumas limitações tais como a baixa sensibilidade em 

pacientes com envolvimento bulbar, por consequência da redução da força bucal, e pouca 
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sensibilidade com relação a disfunção diafragmática. A capacidade vital em supino, embora 

mais difícil de realizar, tem uma sensibilidade maior do que a capacidade vital sentado 

quando  considerado o item sobrevivência, porém em muitos centros de atendimento em 

doenças neuromusculares este teste nas duas posições não são rotineiramente executados
6
.  

Um estudo de validação realizado em 2005, com o objetivo de comparar as medida da 

capacidade vital de 52 pacientes com Esclerose Lateral Amiotrófica, analisou a concordância 

global e determinou o ponto de corte de discordância para pratica clinica desta medida 

utilizando dois aparelhos diferentes, o pneumotacogrado Hans-Rudolph e o ventilometro 

Venturi portátil. A partir deste estudo pode-se concluir que a demonstração de discordância 

foi atribuída a inter-variabilidade dispositivo, bem como a variabilidade intra-paciente devido 

à progressão do déficit restritivo por consequência da ELA. A concordância foi positiva para 

o ventilometro, sugerindo ser mais adequado para utilização na prática clínica e a beira do 

leito
29

.  

Além disso, os testes de função respiratória também podem ser utilizados para detectar 

o grau de força dos músculos respiratórios e têm sido utilizados como ferramenta para prever 

a sobrevida dos pacientes
30,31

. A respiração é um processo complexo que resulta da ação de 

vários músculos e diversos neurônios motores diferentes, os quais são acionados pelo tronco 

cerebral com a função de formar um padrão respiratório. A Esclerose Lateral Amiotrófica tem 

como mecanismo primário a morte dos neurônios motores, mas o comprometimento dos 

músculos respiratórios pode ocorrer de forma heterogênea, pois um conjunto de neurônios 

motores pode compensar a inatividade de outro conjunto de músculos desnervados
22

.  

A fraqueza dos músculos intercostais e do diafragma acarretam na diminuição 

progressiva dos volumes pulmonares, ocasionando uma hipoventilação alveolar, e como 

consequência leva a uma insuficiência respiratória e redução da capacidade da tosse eficaz 

para proteção das vias aéreas. A descoberta precoce da fraqueza dos músculos inspiratórios 

deve ser um dos principais objetivos para evitar a insuficiência respiratória, pois este conduz a 

necessidade da traqueostomia ou até o risco de morte
22,32

. 

A avaliação da força muscular respiratória através da pressão inspiratória máxima 

(PiMax), da pressão expiratória máxima (PeMax) e pressão inspiratória nasal (SNIP) tornou-

se cada vez mais relevante no diagnóstico precoce da fraqueza dos músculos respiratórios
33 

A 

PiMax e um dos testes de função respiratória mais sensíveis para detectar de forma precoce a 

fraqueza da musculatura respiratória. Entretanto, estes são testes que devem ser utilizados em 

combinação com a avaliação da capacidade vital
6,34

. Além disso, essas medidas podem não 

serem tão fidedignas, já que os pacientes com Esclerose Lateral Amiotrófica também 
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apresentam fraqueza da musculatura facial, o que pode alterar os valores encontrados nas 

medidas da avaliação da função respiratória devido ao escape aéreo
35

.  A musculatura 

expiratória contribui para uma tosse eficaz e a sua alteração pode levar a acúmulo de secreção 

em vias aéreas e pulmonar, ocasionando em infecções do trato respiratório.  O método mais 

utilizado para determinar a força destes músculos é através da PeMax
32

. 

No momento do diagnóstico, até 30% dos pacientes com Esclerose Lateral 

Amiotrófica apresentam sintomas bulbares, independentemente do local de inicio
36

. Esta 

forma de apresentação da doença está ligada a um pior prognóstico quando comparados aos 

pacientes com degeneração do trato corticoespinhal, devido ao acometimento principalmente 

das vias respiratórias e por apresentar uma evolução mais acelerada
22

. As alterações 

ocasionadas pelo comprometimento da função bulbar incluem principalmente a disfagia e 

disartria, acompanhados muitas vezes dos distúrbios respiratórios; eficiência da tosse reduzida 

e sialorréia abundante com aspiração recorrente de saliva e alimento para as vias aéreas. 

Quando a alteração da função bulbar esta associada à redução da atividade muscular 

expiratória há uma dificuldade em gerar fluxo aéreo adequado para produzir uma tosse para 

proteger as vias aéreas
7
. 

A tosse começa com uma inspiração profunda seguida de fechamento das pregas 

vocais e contração dos músculos expiratórios para gerar um pico de fluxo de 6 a 16 

litros/segundo, suficiente para a expulsão de secreções brônquicas. Assim, para uma tosse 

eficaz estão envolvidos os três grupos musculares: inspiratória, expiratória e bulbares.  No 

caso do comprometimento dos músculos bulbares, a eficácia da tosse é afetada pela 

instabilidade da via aérea superior
32

. Com a progressão da doença a o pico de fluxo de tosse 

do paciente se reduz a menor que 270 litros/minuto, o que significa que há alto risco de 

insuficiência respiratória por dificuldade de gerar uma tosse eficaz, sendo assim, aumenta o 

risco de infecções respiratórias por aspiração de saliva e alimentos
37

. Quando os níveis de 

pico de fluxo de tosse diminui para menor que 160 litros/segundo a disfunção muscular bulbar 

é grave associada a uma redução da capacidade de gerar força inspiratória e expiratória, 

limitando, capacidade de gerar volume inspiratório e manobras de expulsão necessárias para 

defender o sistema respiratório, faz-se necessário a traqueostomia para a sobrevivência do 

paciente com ELA
22

. 

A ventilação voluntária máxima era o o teste de função respiratória recomendado 

como mais específico para avaliar a fraqueza muscular do que as outras medições de volume, 

porém na prática, o seu valor é geralmente semelhante à medida da capacidade vital. 
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Atualmente a ventilação voluntária máxima assume uma posição importante dentro da clinica 

na avaliação da resistência muscular tanto inspiratória com expiratória
38

.  

 

3.3. Ventilação não invasiva na Esclerose Lateral Amiotrófica 

 

O uso da ventilação não invasiva para o tratamento de pacientes com insuficiência 

respiratória aguda ou crônica agudizada foi, certamente, um dos maiores avanços da 

ventilação mecânica nas últimas duas décadas
39

. Sendo definida como qualquer forma de 

suporte ventilatório aplicado sem uma via artificial
40,41

 utiliza a partir de interfaces nasais, 

orais ou faciais através da pressão positiva de dois níveis, o BIPAP (biphasic intermittent 

positive airway pressure) ou ventilador volumétrico. Apesar da existência de ensaios clínicos 

randomizados e controlados, ainda há incertezas quanto aos benefícios e os efeitos 

indesejados da ventilação não invasiva na ELA. Alguns estudos evidenciam que a VNI pode 

estar associada ao aumento da sobrevida por vários meses, melhora da qualidade de vida, da 

função cognitiva e retardo no declínio da capacidade vital através da melhora da 

hipoventilação
3,42

. Os pacientes com Esclerose Lateral Amiotrófica a partir do momento que 

comecem a apresentar sintomas da hipoventilação alveolar crônicas têm a indicação do uso da 

ventilação não invasiva como tratamento inicial
21

. A ventilação não invasiva e menos 

frequentemente a ventilação mecânica invasiva são utilizadas para aliviar os sintomas de 

insuficiência respiratória e prolongar a sobrevivência. É variável o uso da VNI entre os países, 

refletindo as diferenças econômicas e culturais
25

.  

Em indivíduos saudáveis, durante o sono REM (Rapid Eye Movement), há uma 

redução generalizada da ativação músculos esqueléticos, assim como os intercostais e 

músculos inspiratórios acessórios, com exceção do diafragma e dos músculos extra-oculares. 

Este processo leva a uma redução do volume corrente, que é compensado pelo aumento da 

frequência respiratória, que são proporcionais a intensidade dos movimentos oculares rápidos, 

sendo considerada uma respiração irregular e heterogênea
43

. No entanto, o paciente com 

doenças respiratórias secundaria a fraqueza muscular têm grande risco de apresentar 

hipoxemia e hipercapneia durante o sono, especialmente durante o sono REM
44

. Esta 

população tem o sono fragmentado, com menor tempo total de sono, despertares frequentes e 

uma redução ou supressão completa da fase REM
43,44

. 

Pacientes com Esclerose Lateral Amiotrófica apresentam características típicas de 

paresia ou paralisia do diafragma com o uso compensatório dos músculos do pescoço 

(Esternocleidomastoideo), e supõe-se que a disfunção diafragmática é um dos principais 
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determinantes da dispnéia nesses pacientes
45

.  A dispnéia associada à disfunção diafragmática 

é definida como a presença do movimento respiratório paradoxal e respostas atrasada ou 

abolida do diafragma à estimulação do nervo frênico ou estimulação cortical. A fraqueza 

deste músculo implica na alta probabilidade de alterações respiratórias durante o sono
46

. 

Sendo assim, os indivíduos com fraqueza do diafragma são mais vulneráveis a alterações no 

sono REM devido a hipoventilação e que da saturação periférica de oxigênio (SpO2), por isso 

a ação do esternocleidomastoideo durante o sono pode ser um dos mecanismos adaptativos da 

ELA
43

.  

Nos indivíduos com fraqueza muscular respiratória, a redução da saturação periférica 

de oxigênio noturna, que ocorre principalmente durante o sono REM, pode ocorrer devido a 

um ou mais fatores: hipoventilação global, apnéias e hipopnéias periódicas e queda da 

ventilação/perfusão devido a postura supina
43

. A presença da hipercapnia em pacientes com 

fraqueza lentamente progressiva, provavelmente desenvolve este sintoma pela primeira vez 

durante o sono. A monitorização contínua demonstra um aumento gradual da PaCO2 durante 

o sono REM
38

. Os sintomas de hipoventilação noturna incluem dores de cabeça matinais, 

sonolência diurna, falta de energia, ortopnéia, despertar com uma sensação de dispnéia, 

sonolência diurna excessiva e dificuldade para dormir
38,43

. Sendo assim, a ventilação não 

invasiva é o melhor tratamento para tais alterações durante a noite, proporcionando melhor 

qualidade de sono e de vida ao paciente
47

.  

Apesar da pouca evidência a respeito dos critérios para o início do uso da VNI a 

decisão de prescrever a ventilação não invasiva deve ser baseada na combinação de 

evidências de fraqueza muscular respiratória e sintomas respiratórios, avaliada 

aproximadamente a cada dois a quatro meses
48

. Embora não estabeleça a frequência, a 

Academia Americana de Neurologia, recomenda que sejam realizadas medidas seriadas de 

função respiratória, especialmente da capacidade vital para orientar a gestão do tratamento 

dos pacientes com ELA e determinar o prognóstico
3
. Além disso, a mesma determina os 

seguintes critérios para prescrição da VNI: sintomas de insufiência respiratória (tais como a 

fadiga, dispnéia, cefaléia matutina, e entre outros), hipercapnia com PaCO2 (pressão parcial 

de dióxido de carbono arterial) ≥ 45 mmHg, oximetria noturna demonstrando saturação de 

oxigênio ≤ 88% por 5 minutos consecutivos, pressão inspiratória máxima menor que - 60 cm 

H
2
O e capacidade vital forçada menor que 50% do predito

3
. 

No entanto, a alteração bulbar e dificuldade de limpar as secreções reduz a tolerância 

da ventilação não invasiva e pode definir o limite para o uso da mesma
3
. Assim, quando o uso 
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da VNI se torna inadequado, é essencial realizar uma traqueotomia ou para intensificar os 

cuidados paliativos apropriados. Ventilação mecânica via traqueotomia pode prolongar a 

sobrevida de pacientes com ELA avançada e é o procedimento de escolha para aqueles que 

querem continuar a viver. No entanto, examinando as diretrizes observa-se que há escassez de 

informações sobre a ventilação mecânica via traqueostomia (o melhor momento para 

começar, os procedimentos corretos, complicações principais e entre outros pontos). Esta falta 

de informação pode estar relacionada à pequena quantidade e as limitações dos protocolos 

disponíveis nos estudos em ventilação mecânica via traqueostomia em pacientes com ELA
49

.  

 

3.4. Capacidade funcional e reabilitação na Esclerose Lateral Amiotrófica 

 

A Revised Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale (ALSFRS-R) é um 

questionário validado no Brasil que avalia a função física nas atividades de vida diária 

(AVD), cujos domínios englobam a avaliação das tarefas motoras grossas, tarefas motoras 

finas, função bulbar e função respiratória. O questionário possui uma pontuação bem 

estabelecida e amplamente distribuída para o estado funcional dos pacientes com Esclerose 

Lateral Amiotrófica
50

.  

O ALSFRS-R/BR baseia-se em 12 itens, cada um dos quais é classificado numa escala 

de zero a quatro pontos, com um total que varia de zero (deficiência máxima) a 48 (normal)
50

. 

A escala é composta pelos seguintes domínios: fala, salivação e da deglutição em função 

bulbar, caligrafia, corte de alimentos e manipulação de utensílios (com ou sem gastrostomia), 

vestir e higiene na atividade motora fina, virar na cama e ajustar roupas de cama, caminhar e 

subir escadas em atividades motoras fortes, ortopnéia e insuficiência respiratória em função 

respiratória
51

. É um instrumento de baixo custo e fácil aplicação, sem necessidade de qualquer 

equipamento de medição ou treinamento intensivo. A escala mostrou-se reprodutível e válido 

em indivíduos brasileiros com ELA e constitui um importante instrumento para o 

acompanhamento da evolução de ambos os sintomas e limitação na realização das atividades 

diárias de rotina. Além disso, a ALSFRS-R/BR foi comparado com outras escalas funcionais, 

sendo superior como preditor das características progressivas da Esclerose Lateral 

Amiotrófica
51

.  

A intervenção precoce em pacientes com Esclerose Lateral Amiotrófica através da 

reabilitação proporciona uma estabilidade na capacidade funcional e previne complicações 

secundárias a imobilidade indicando respostas positivas na qualidade de vida e longevidade 

desses pacientes
52

.   
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Outra escala produzida em 2001 por Piemonte MEP e Ramirez C, citada por Pozza, 

sugeriram três estágios de associada à indicação de conduta fisioterapêutica específica para 

cada fase.
 
Fase independente: habilidade motora esta preservada, com o paciente caminhando 

e realizando atividades diárias normais. Há uma ligeira redução na força muscular e 

sensibilidade à fadiga. Os principais objetivos são manter o funcionamento do motor estável 

por tanto tempo quanto possível, para evitar retrações musculares e deformidades articulares, 

podendo ser orientado o uso de órteses. Fase semi-independente: Os indivíduos apresentam 

dificuldade em realizar atividades diárias e o uso de cadeiras de rodas é necessário. Este é o 

início do envolvimento do sistema respiratório, com presença de dispneia aos médios 

esforços. incluir a cinesioterapia respiratória. Estes procedimentos aumentam a flexibilidade, 

reduzir cãibras, fortalecer a musculatura e melhorar a postura. Fase dependente: Os pacientes 

necessitam de cuidador para auxiliá-los na execução do dia-a-dia por causa da evolução da 

sintomatologia. Preservação da mobilidade articular, com a preservação ou melhoria no 

controle sobre o tronco e pescoço e o treinamento respiratório são recomendados
52

. 

 

3.5. Qualidade de vida na Esclerose Lateral Amiotrófica 

 

A expressão qualidade de vida (QV), ligada à saúde, é definida como o valor atribuído 

à vida, ponderado pelas deteriorações funcionais; as percepções e condições sociais que são 

induzidas pela doença, agravos, tratamentos, e a organização política e econômica do sistema 

assistencial
53

. Um estudo educativo dirigido a profissionais da saúde chama atenção que isso é 

particularmente importante em pacientes crônicos, sem expectativa de tratamento curativo, 

com impacto físico, psicológico e social, sendo necessário conhecer a percepção do paciente a 

respeito da sua QV, utilizando um número de medidas validadas
54

.  

De acordo com a Organização Mundial da Saúde, a qualidade de vida é definida como a 

percepção do indivíduo de sua posição na vida, no contexto da cultura e sistema de valores 

nos quais ele vive e em relação aos seus objetivos, expectativas, padrões e preocupações
55

. 

Existem poucos dados disponíveis a respeito da qualidade de vida nos pacientes com ELA e 

autores referem que a avaliação da qualidade de vida nos pacientes com Esclerose Lateral 

Amiotrófica representa um desafio e muitos têm mostrado que a qualidade de vida não se 

correlaciona com a grave deterioração da função física verificada nesses pacientes
56,57

.  

O questionário Amyotrophic Lateral Sclerosis Assessment Questionnaire (ALSAQ-40) 

foi projetado especificamente para avaliar a qualidade de vida relacionada aos pacientes com 

Esclerose Lateral Amiotrófica ou outras doenças do neurônio motor
58

. Desenvolvido e 
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validada por Jenkinson et al. em 1999 na Inglaterra e nos Estados Unidos, em um estudo com  

75 pacientes com ELA, no qual a aplicação da ALSAQ 40 foi comparada com a escala SF-36, 

e de acordo com seus resultados, a ALSAQ 40 apresentou-se sensível, confiável e 

reprodutível
58

. A adaptação transcultural da ALSAQ40/BR foi feita por Pavan em 2007, e 

observou que houve equivalência a escala original, assim como nos conceitos culturais
59

.  

O ALSAQ 40 inclui cinco dimensões: mobilidade física, atividades de vida diária, 

alimentação e deglutição, comunicação e estado emocional, levando a subscores e uma 

pontuação total
60

. O questionário foi desenvolvido com base em entrevistas com pacientes 

com diagnóstico com ELA, e em sua formulação original continha 78 questões. No entanto, 

após a análise dos dados, indicou que 40 itens eram mais importantes e avaliavam de forma 

clara a qualidade de vida relacionada à saúde destes indivíduos
61

. 

Estudos têm demonstrado que os pacientes com ELA frequentemente desenvolvem 

sintomas depressivos, em uma prevalência variando de 11% a 75%
62,63

 e sabe-se que a 

insuficiência respiratória pode trazer alguns sintomas depressivos, os quais estão relacionados 

com alguns sintomas de alteração respiratória
64

. A deterioração da função ventilatória é 

referida como um importante fator de impacto na qualidade de vida e sobrevivência destes 

doentes e o tratamento dos distúrbios do sono com suporte ventilatório não invasivo durante o 

período noturno na fase inicial da doença reflete na melhora da qualidade de vida dos 

individuos
65

. Entretanto, em um estudo específico os pesquisadores observaram que a 

qualidade de vida avaliada de forma prospectiva não deteriora quando há piora do estado 

físico, assim como da função respiratória nos pacientes com ELA. Chamando atenção que a 

qualidade de vida destes pacientes é independente da sua funcionalidade
66

. 
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4.  CASUÍSTICA E MÉTODOS 

 

4.1. Delineamento do estudo 

 

Trata-se de um estudo é do tipo coorte prospectiva. 

 

4.2. População do estudo 

 

4.2.1. População alvo 

 

Indivíduos com diagnóstico com Esclerose Lateral Amiotrófica das formas espinhal e 

bulbar 

 

4.2.2. População acessível 

 

Indivíduos com diagnóstico com Esclerose Lateral Amiotrófica das formas bulbar e 

espinhal recrutados no Ambulatório Docente Assistencial da Bahiana (ADAB). 

 

4.3. Critérios de inclusão e exclusão 

 

4.3.1. Critérios de inclusão 

 

Indivíduos com diagnóstico com Esclerose Lateral Amiotrófica das formas bulbar e 

espinhal. 

 

4.3.2. Critérios de exclusão 

  

Indivíduos em uso de traqueostomia plástica ou metálica 

 Indivíduos com contraindicação para realizar a prova de função pulmonar, como os 

que apresentaram claustrofobia a mascara facial ou que necessitavam realizar os testes com 

bocal, cirurgia facial recente e pacientes que não coordenavam a técnica da prova de função 

pulmonar.  
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4.4. Coleta de dados 

 

Inicialmente pacientes foram informados quanto aos procedimentos da coleta de dados 

e assinaram o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (Anexo 1). Na sequência os 

pacientes foram avaliados pela neurologista responsável, logo em seguida foram 

encaminhados para a avaliação da função respiratória e função motora. Todos os pacientes 

foram submetidos a uma ficha de avaliação padrão, os quais serão informados de cada etapa 

que serão submetidos durante as avaliações, tanto clínicas quanto funcionais (Apêndice 1). 

 

4.5. Período da coleta de dados 

 

A coleta foi realizada durante um ano, no período de Junho de 2013 a Junho de 2014. 

Por se tratar de um estudo de analise de perfil e coorte, os pacientes foram reavaliados em um 

prazo, em média de três meses (intervalo para renovação da receita do medicamento Riluzol). 

Ressaltando que, a coleta de dados só teve inicio após a aprovação do presente projeto de 

pesquisa pelo comitê de ética em pesquisa. 

 

4.6. Características gerais do local do estudo e da população 

  

A pesquisa foi realizada no Ambulatório Docente Assistencial da Bahiana (ADAB), 

localizado na cidade do Salvador. No período da coleta foram recrutados 18 pacientes com 

Esclerose Lateral Amiotrófica, sendo que um individuo foi excluído devido a confirmação 

genética para outro tipo de doença do neurônio motor. A amostra final foi constituída de 17 

indivíduos de ambos os sexos, com diagnostico da Esclerose Lateral Amiotrófica de acordo 

com os critérios do El escorial revisado. Todos os pacientes do estudo faziam uso do 

medicamento Riluzol. 

 

4.7. Protocolo da avaliação 

A) Todos os pacientes foram submetidos a uma avaliação clínica, constando do 

preenchimento de ficha padrão. 

B) Avaliação clínica  

C) Avaliação da função respiratória 
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D) Avaliação da capacidade funcional 

E) Avaliação da qualidade de vida 

Figura 1: Demonstração das etapas da avaliação realizada com o paciente em cada 

avaliação da coorte. 

 

4.8. Avaliação clínica 

  

Foi de responsabilidade da médica neurologista em avaliar clinicamente os pacientes e 

analisar os exames complementares. A fisioterapeuta participou de todas as avaliações 

médicas para registro de todos os dados clínicos e exames complementares para o 

preenchimento da ficha de avaliação.  

 

4.9. Avaliação da função respiratória 

 

 A coleta de dados funcionais foi realizada pela fisioterapeuta pesquisadora e 

responsável pela fisioterapia no setor. Foram analisados os dados de função pulmonar através 

da ventilometria, monovacuometria e medida do pico de fluxo expiratório, além de dados 

sociodemográficos específicos, clínicos e funcionais, anexados a ficha de avaliação. O 
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paciente foi monitorado quando a frequência cardíaca e saturação periférica de oxigênio para 

que fosse observado possível alteração do quadro respiratório. 

  

4.9.1. Protocolo para avaliação da função respiratória  

 

A avaliação da função respiratória foi realizado seguindo as diretrizes para Teste de 

Função Pulmonar das Diretrizes da Sociedade Brasileira de Pneumologia e Tisiologia
67

.  

Na avaliação da função respiratória dos pacientes necessitaram seguir criteriosamente 

um protocolo de posicionamento e execução, para que tal proposta seja realizada de forma 

fidedigna e evitar possíveis erros de coleta. Inicialmente o paciente permaneceu na postura 

sentada, em uma cadeira sem braços ou na sua própria cadeira de rodas, com os braços 

apoiados sobre o corpo e com o dorso sobre o encosto da cadeira, os seus pés devem estar 

apoiados no chão e joelhos flexionados a 90º com relação ao chão. Logo após o 

posicionamento o paciente foi orientado quanto à manobra que foi executada. O paciente não 

pode estar utilizando nenhum aparato que possa vir a interferir nas medidas da função 

pulmonar, como o uso de colares cervical e/ou abdominal. Tal medida não gerou nenhum 

dano respiratório ou físico ao paciente, por não apresentar nenhuma oclusão que incapacite a 

respiração, além de se tratar de uma conduta não invasiva. 

 

4.9.1.1. Avaliação da capacidade vital forçada 

 

A capacidade vital forçada foi avaliada através do aparelho ventilometro analógico da 

marca White Mark 8 acoplada a uma máscara facial de silicone esterilizada Vital Sings 

(NewMed), o qual foi adaptada a face do paciente (região de nariz e boca). Em seguida, o 

paciente recebeu o comando para realizar uma inspiração profunda seguida de uma expiração 

profunda, exalando todo o ar pela boca até o volume residual. Como protocolo, a medida da 

capacidade vital foi realizada três vezes para evitar possíveis erros, tanto paciente-manobra, 

quanto examinadora-manobra, com um intervalo de descanso de dois minutos entre cada 

medida. A avaliação capacidade vital foi a primeira medida a ser realizada. O valor ideal que 

foi considerado nesta pesquisa é de 65ml/kg
68 

Para determinar o valor ideal dos pacientes foi 

utilizada a formula a partir do valor da altura. 

Sexo masculino: 50 + 0,91 x (altura em centímetros – 152,4)
69

  

Sexo feminino: 45,5 + 0,91 x (altura em centímetros – 152,4)
69
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No presente estudo foi adotado o valor de referência para insuficiência respiratória 

crônica de acordo com o Report of the Quality Standards Subcommittee of the American 

Academy of Neurology, sendo considerado uma capacidade vital menor que 50% do valor 

predito
3
. Neste estudo foi utilizado para avaliação da capacidade vital forçada o ventilometro. 

Utilizamos como referencia um estudo realizado em 2005, que com o objetivo de comparar as 

medida da capacidade vital de 52 pacientes com Esclerose Lateral Amiotrófica analisou a 

concordância global e determinou o ponto de corte de discordância para pratica clinica desta 

medida utilizando dois aparelhos diferentes, o pneumotacogrado Hans-Rudolph e o 

ventilometro Venturi portátil. A partir deste estudo ele pode concluir que a demonstração de 

discordância foi atribuída a inter-variabilidade dispositivo, bem como a variabilidade intra-

paciente devido ao processo da progressão do déficit restritivo por consequência da ELA. A 

concordância foi positiva parra o ventilometro, sugerindo ser mais adequado para utilização 

na pratica clinica e a beira do leito
29

.  

 

4.9.1.2. Avaliação da pressão inspiratória máxima e pressão expiratória máxima 

 

A pressão inspiratória máxima e pressão expiratória máxima foram mensuradas com o 

uso de um aparelho monovacuômetro da marca Instrumentation Industries acoplada a uma 

mascara facial de silicone Vital Sings (NewMed) esterilizada, a qual foi adaptada a face do 

paciente (região de nariz e boca). Para a medida da PiMax, a máscara facial conectada ao 

monovacuometro foi acoplada ao rosto do paciente (região de nariz e boca). Em seguida, o 

paciente recebeu o comando de realizar uma inspiração profunda pela boca, a partir do 

volume residual até a capacidade pulmonar total, tentando vencer ao máximo a resistência 

causada pelo monovacuometro. Já para a medida da PeMax, a máscara facial conectada ao 

monovacuometro foi acoplada ao rosto do paciente (região de nariz e boca), em seguida, o 

paciente recebeu o comando de realizar uma expiração profunda pela boca, a partir da 

capacidade pulmonar total até o volume residual, tentando vencer ao máximo a resistência 

causada pelo monovacuometro. Como protocolo, a medida da PiMax e PeMax foram 

realizadas três vezes para evitar possíveis erros, tanto paciente-manobra, quanto examinadora-

manobra, com um intervalo de descanso de dois minutos entre cada medida, respectivamente. 

O paciente não poderia estar utilizando nenhum aparato que viesse interferir nas medidas da 

função pulmonar, como o uso de colares cervical e/ou abdominal. Tal medida não gerou 

nenhum dano respiratório ou físico ao paciente por não apresentar nenhuma oclusão que 
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impossibilite a respiração, além de se tratar de uma medida não invasiva. As avaliações da  

PiMax e PeMax foram a segunda e a terceira a serem realizadas, respectivamente.  

No presente estudo foi adotado o valor de referencia para insuficiência respiratória 

crônica de acordo com o Report of the Quality Standards Subcommittee of the American 

Academy of Neurology, sendo considerado uma pressão inspiratória máxima de -60 cmH2O
3
  

 

4.9.1.3. Avaliação do pico de fluxo expiratório  

  

O pico de fluxo expiratório foi realizado através do aparelho Peak Flow da marca 

ASSESS, acoplada a uma máscara facial de silicone Vital Sings (NewMed) esterilizada vedada 

com fita adesiva, a qual será adaptada à face do paciente (região de nariz e boca). Para esta 

medida, a máscara facial conectada ao Peak Flow foi acoplada ao rosto do paciente (região de 

nariz e boca), em seguida, o paciente recebeu o comando de realizar uma inspiração profunda 

seguida de uma expiração profunda e rápida, exalando todo o ar pela boca até o volume 

residual com velocidade alta. Como protocolo, a medida do pico de fluxo expiratório foi 

realizada três vezes para evitar possíveis erros, tanto paciente-manobra quanto examinadora-

manobra, com um intervalo de descanso de dois minutos entre cada medida. A avaliação do 

pico de fluxo expiratório foi a quarta medida a ser realizada. O valor ideal do pico de fluxo 

expiratório foi baseado através da tabela publicada por Leiner et al em 1963
70

.  

 

4.9.1.4. Avaliação da ventilação voluntaria máxima 

   

A ventilação voluntária máxima foi realizada através do aparelho ventilômetro 

analógico White Mark 8 acoplada a uma máscara facial de silicone Vital Sings (NewMed) 

esterilizada a qual foi adaptada a face do paciente (região de nariz e boca). Para a medida da 

ventilação voluntária máxima, o paciente precisou respirar de forma rápida e curta pela boca, 

aumentando a frequência respiratória o mais rápido possível, durante quinze segundos, com a 

máscara facial acoplada ao rosto na região de nariz e boca. Como protocolo, esta medida foi 

realizada apenas uma vez para evitar a fadiga da musculatura respiratória. A medida da 

ventilação voluntária máxima foi a ultima medida da avaliação da função respiratória a ser 

realizada durante a avaliação. O valor da ventilação voluntária máxima será uma variável de 

comparação não sendo estabelecido valor ideal, sendo adotado como valor ideal duas vezes o 

valor da capacidade vital ideal.  
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4.9.2. Avaliação da capacidade funcional 

 

Para a avaliação da capacidade funcional foi utilizada a escala Revised Amyotrophic 

Lateral Sclerosis Functional Rating Scale-BR.  

A ALSFRS-R/BR (Revised Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale), 

trata-se de um questionário com doze questões, sendo que as respostas se dão através de 

perguntas e respostas. Tal questionário avaliação de forma evolutiva o estado funcional do 

paciente, sendo quanto menor a pontuação menor é a funcionalidade. Cada questão da escala 

varia de zero a cinco pontos, sendo marcada pelo examinador a pontuação que convém de 

acordo com a resposta do paciente ou acompanhante
51

.  

 

4.9.3. Avaliação da qualidade de vida 

Foi utilizada a escala Amyotrophic Lateral Sclerosis Assessment Questionnaire 

(ALSAQ-40/BR) (Anexo 3), validada e traduzida para português em 2010., que é composta 

de 40 questões, divididas em cinco dimensões: as atividades da vida diária (AVD) e 

independência (10 itens), aspectos físicos (10 itens), alimentação (três itens), comunicação 

(sete itens) e (cinco itens) os aspectos emocionais (10 itens)
59

 . A escala foi aplicada pela 

fisioterapeuta, que leu para os pacientes as questões. 

 

4.10. Calculo amostral 

 

O calculo amostral foi realizado através da calculadora Lee (Laboratório de 

Epidemiologia e Estatística online (Disponível em: 

http://www.lee.dante.br/pesquisa/amostragem/calculo_amostra.html) através da comparação 

de duas medias, sendo considerado o desvio padrão e diferença detectada da variável 

capacidade vital forçada a variável preditora. O calculo foi feito baseado em um erro alfa de 

5%, com poder estatístico de 80% e um teste monocaudal. O desvio padrão adotado para o 

calculo amostral foi de 14, valor encontrado no desvio padrão da capacidade vital forçada no 

baseline da analise transversal da população do presente estudo. O Já a diferença detectada foi 

considerado o valor de 50% da capacidade vital forçada ideal, ou seja 32 ml/kg. O valor final 

para a amostra de cada grupo foram de dois indivíduos. 

 Vale destacar que na avaliação da entrada dos indivíduos na coorte, a amostra era 

composta por 17, nas avaliações sequentes o numero de indivíduos foi reduzido devido a 
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perdas ou seja, na avaliação dois a amostra foi composta por dez e na terceira avaliação foi 

composta por cinco.  

 

4.11. Variáveis do estudo 

 

4.11.1. Variáveis independentes: Esclerose Lateral Amiotrófica bulbar e espinhal. 

4.11.2. Variáveis dependentes: Medical Research Council, escala ALSFRS-R/BR (Revised 

Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale), ALSAQ40/BR (Amyotrophic 

Lateral Sclerosis Assessment Questionnaire), capacidade vital forçada, ventilação voluntaria 

máxima, pressão de inspiratória máxima, pressão expiratória máxima e pico de fluxo 

expiratório. 

 

4.12. Análise estatística 

 

Para análise estatística dos dados obtidos com esta pesquisa foi utilizado o banco de 

dados Statistical Package for Social Sciences, versão 17.0 para Windows. Foi realizado o teste 

Shapiro-Wilk demonstrando que todas as variáveis apresentaram distribuição simétrica dos 

dados. 

 Os resultados foram apresentados através de tabelas. Para análise descritiva, as 

variáveis categóricas foram expressas em valores percentuais (%), as variáveis numéricas com 

distribuição normal, expressas em média e desvio padrão (X±DP). O p valor de 5% foi 

considerado estatisticamente significante. 

Foi realizado o teste de Fisher para analisar a comparação das proporções da 

capacidade funcional com a classificação do El escorial revisado. Para a comparação das 

medias de grupos independentes foi utilizado o teste de T de Student não pareado e para 

comparação das medias dos grupos dependentes foi utilizado o teste T de Student pareado. 

Para analise do comportamento das variáveis na sequencia da coorte, foi realizada uma 

comparação das medias em pares, com a avaliação um com a avaliação dois, avaliação dois 

com a avaliação três e a avaliação um com a avaliação três. 
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4.13. Considerações éticas 

 

 Este projeto foi aprovado encaminhado pelo comitê de ética em pesquisa da Escola 

Bahiana de Medicina e Saúde Pública de acordo com a resolução da CNS 196/96 com o 

parecer 340.226. Todos os participantes assinaram o termo de consentimento livre e 

esclarecido, concordando em participar da pesquisa.  

As avaliações, médica e fisioterapêutica, tiveram uma duração de 30 minutos. O 

paciente teve direito ao acesso a qualquer tempo, às informações sobre procedimentos, riscos 

e benefícios relacionados à pesquisa, inclusive para tirar eventuais dúvidas. Foi respeitada a 

liberdade do participante deixar de participar do estudo, sem que isto trouxesse algum 

prejuízo à continuidade da assistência, além da preservação do sigilo e privacidade. Os custos 

decorrentes especificamente do estudo foram assumidos pela pesquisadora. Quando 

observado a necessidade da utilização da ventilação mecânica não invasiva, visto com o 

resultado da avaliação da função respiratória foram entregues relatórios médicos e 

fisioterapêuticos para que pudesse adquirir o equipamento na secretária de saúde do estado da 

Bahia, sem custo financeiro algum. As avaliações foram realizadas de forma individual, não 

oferecendo nenhum tipo de risco à sua saúde, porém, por se tratar de um local de atendimento 

médico, a instituição é devidamente treinada para prestar atendimentos de primeiros socorros. 

 Esta pesquisa foi realizada pela linha de pesquisa Comportamento e Aprendizado 

motor do grupo Dinâmica do Sistema Neuromusculoesquelitico que se responsabiliza em 

arquivar os dados coletados nesta pesquisa. 
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5. RESULTADOS 

 

Foram incluídos neste estudo 17 indivíduos diagnosticados com Esclerose Lateral 

Amiotrófica. Na avaliação inicial dos pacientes a amostra foi composta por 14 pacientes da 

forma espinhal e cinco da forma bulbar da doença. Nas avaliações subsequentes, o número de 

indivíduos foi reduzindo pelas perdas, sendo a amostra na segunda avaliação da coorte 

composta por oito pacientes da forma espinhal e dois da forma bulbar. Das perdas 

apresentadas, um paciente foi por óbito e um realizou traqueostomia, e por se tratar de 

pacientes do interior do estado, com grande dificuldade no deslocamento, cinco pacientes da 

forma espinhal e um da forma bulbar não retornaram ao ambulatório. No seguimento, na 

terceira avaliação do estudo, entre os pacientes da forma espinhal um realizou traqueostomia 

dois não retornaram pelo mesmo problema com deslocamento, permanecendo na análise 

cinco pacientes. Para a analise final não permaneceu pacientes da forma bulbar, pois ocorreu 

um óbito e um não conseguiu retornar ao ambulatório. 
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Figura 2: Demonstração das três avaliações realizadas na coorte com o n amostral e perdas do presente 

estudo. 

 

 

Os dados demográficos desta população estão demostrados na tabela 1. Neste estudo 

houve um predomínio de pacientes com a forma espinhal da doença, com 14 (82,35%) 

indivíduos, do sexo masculino (76,40%), além de um maior número de pacientes na quarta 

década de vida, incluindo o mais jovem com 35 anos. Segundo o El Escorial revisado, dez 

(58,80%) dos pacientes diagnosticados com a patologia foram classificados como ELA 

provável com auxílio de exame laboratorial, sendo a média da idade nas duas formas de 

apresentação da doença de 51,00±9,00 anos.  A média dos valores das variáveis da função 

respiratória, tanto nos pacientes com a forma espinhal quanto com a forma bulbar, 
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caracterizou um quadro de insuficiência respiratória crônica, justificado pela redução de 50% 

da capacidade vital ideal, com média de 26,76±2,50 ml/kg, a pressão inspiratória menor do 

que – 60 cmH2O, com a média de –50,29±14,28 cmH2O. Além disso, a PeMax foi de - 

43,53±34,58 cmH2O, a análise do pico de fluxo expiratório apresentando a média de 

43,10±32,11% e ventilação voluntária máxima de 42,99±33,73%. Os pacientes apresentaram 

o desempenho da capacidade funcional comprometido, com média inferior a 40 pontos na 

escala ALSFRS-R/BR, apresentando uma media de 28,18±13,10 pontos. 
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Tabela 1: Caracterização individual dos pacientes com Esclerose Lateral Amiotrófica do Ambulatório Docente 

Assistencial no período de junho de 2013 a junho de 2014 na cidade do Salvador, Bahia.  

ID: identificação / CVF: capacidade vital forçada / SpO2: saturação periférica de oxigênio / PiMax: pressão 

inspiratória maxima / PeMax: pressão expiratória máxima /  %PFE : diferença do valor encontrado com relação a 

normalidade do Pico de Fluxo Expiratório / %VVM: diferença do valor encontrado com relação a normalidade da 

Ventilação Voluntária Máxima / DP: desvio padrão / * dados apresentados em media e desvio padrão de acordo com 

o teste de normalidade Shapiro Wilk com distribuição simétrica dos dados.  

 

Na tabela 2, os dados demonstram um maior comprometimento da função respiratória nos 

pacientes com a forma bulbar, quando comparados aos pacientes com a forma espinhal da ELA 

calculado através teste T de Student para amostras independentes. Na avaliação um, as médias 

das variáveis pressão expiratória máxima (+49,29±35,56 cmH2O na forma espinhal e 

+16,67±5,77 cmH2O na forma bulbar) e do pico de fluxo expiratório (37,91±33,23% na forma 

espinhal e 67,28±2,50% na forma bulbar) apresentaram uma diferença estatisticamente 

significante para os pacientes com a forma bulbar, com o p valor < 0,001 e p valor=0,006 

ID 
Idade 

(anos) 
Gênero Forma da ELA 

SpO2 

(%) 

CVF 

(ml/kg) 

PiMax 

(cmH2O) 

PeMax 

(cmH2O) 

% 

PFE 

% 

VVM 

Capacidade 

funcional 

1 53 M Espinhal 89 3 -5 5 79,95 83,8 13 

2 45 M Espinhal 99 47 -90 60 0 10,72 38 

3 59 M Espinhal 99 22 -40 20 45,35 29,8 3 

4 35 M Espinhal 96 42 -90 60 28,81 25,37 21 

5 47 M Espinhal 96 40 -90 60 19,21 4,42 23 

6 43 M Espinhal 98 36 -60 80 30,55 0 3 

7 47 F Espinhal 98 29 -40 20 36,73 0 37 

8 69 M Espinhal 97 42 -40 90 64,36 5,42 22 

9 47 M Espinhal 96 36 -100 120 0 53,84 37 

10 45 M Espinhal 97 37 -60 30 19,21 86,59 19 

11 65 F Espinhal 96 8 -20 5 87,68 33,19 32 

12 45 M Espinhal 94 2 -10 10 100 90 35 

13 57 M Espinhal 99 31 -80 50 19,02 41,4 41 

14 47 M Espinhal 95 29 -50 80 0 87,55 35 

15 45 F Bulbar 97 11 -20 10 66,42 82,24 46 

16 60 F Bulbar 95 23 -20 20 65,33 64,22 42 

17 59 M Bulbar 99 17 -40 20 70,11 32,2 32 

Media* 51,00 - - 96,41 26,76 -50,29 43,53 43,10 42,99 28,18 

DP* 9,00 - - 2,50 14,28 30,74 34,58 32,11 33,73 13,10 

Mediana 47,00 - - 97,00 29,00 -40,00 30,00 36,75 33,19 32,00 

Minimo 35,00 - - 95,00 2,00 -5,00 5,00 0,00 0,00 3,00 

Maximo 69,00 - - 98,00 47,00 -100,00 120,00 100,00 90,00 46,00 
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respectivamente. Apesar da diferença das médias entre os dois grupos quanto à capacidade vital 

forçada, saturação periférica de oxigênio, pressão inspiratória máxima e a ventilação voluntária 

máxima, não representam significância estatística no momento desta primeira avaliação.  

Na avaliação dois quando comparadas as medias das variáveis da função respiratória entre 

os pacientes com a ELA da forma espinhal e da forma bulbar através do teste T de Student para 

amostras independentes, observa-se uma redução das médias da capacidade vital forçada tanto na 

forma espinhal (30,19±9,05 ml/kg) quanto bulbar (11,85±8,69 ml/kg), com a maior redução na 

forma bulbar estatisticamente significante com p valor=0,033, assim como a porcentagem do pico 

de fluxo expiratório, também os pacientes com ELA bulbar (77,33±32,06%) apresentam uma 

maior redução deste parâmetro quando comparada a ELA espinhal (23,32±23,53%) com p 

valor=0,02. Na avaliação três não foi possível estabelecer a comparação por haver perdas dos 

pacientes com a forma bulbar. 
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Tabela 2: Comparação das medias das variáveis da função respiratória entre os pacientes com a ELA da 

forma espinhal e da forma bulbar do Ambulatório Docente Assistencial durante as três avaliações da 

coorte no período de junho de 2013 a junho de 2014 na cidade do Salvador, Bahia.   

 ELA forma espinhal  ELA forma bulbar  

p valor**  Média / Desvio padrão*  Média / Desvio padrão* 

SpO2  SpO2   

Avaliação 1 

(n=14) 
96,29±2,64 

Avaliação 1 

(n=3) 
97,00±2,00 0,668 

Avaliação 2 

(n=8) 
97,00±1,69 

Avaliação 2 

(n=2) 
97,00±1,41 1,00 

Avaliação 3 

(n=5) 
96,60±1,14 

Avaliação 3 

(n=0) 
- - 

CVF  CVF   

Avaliação 1 

(n=14) 
28,86±14,79 

Avaliação 1 

(n=3) 
17,00±6,00 0,201 

Avaliação 2 

(n=8) 
30,19±9,05 

Avaliação 2 

(n=2) 
11,85±8,69 0,033 

Avaliação 3 

(n=5) 
26,76±6,01 

Avaliação 3 

(n=0) 
- - 

PiMax  PiMax   

Avaliação 1 

(n=14) 
- 55,36±31,40 

Avaliação 1 

(n=3) 
- 26,67±11,54 0,148 

Avaliação 2 

(n=8) 
- 61,25±29,00 

Avaliação 2 

(n=2) 
- 15,00±7,07 0,064 

Avaliação 3 

(n=5) 
- 56,00±11,40 

Avaliação 3 

(n=0) 
  

PeMax  PeMax   

Avaliação 1 

(n=14) 
+ 49,29±35,56 

Avaliação 1 

(n=3) 
+ 16,67±5,77 0,006 

Avaliação 2 

(n=8) 
+ 52,50±29,64 

Avaliação 2 

(n=2) 
+ 10,00±0,00 0,088 

Avaliação 3 

(n=5) 
+ 64,00±21,90 

Avaliação 3 

(n=0) 
- - 

%PFE  %PFE   

Avaliação 1 

(n=14) 
37,91±33,23 

Avaliação 1 

(n=3) 
67,28±2,50 0,006 

Avaliação 2 

(n=8) 
23,32±23,53 

Avaliação 2 

(n=2) 
77,33±32,06 0,025 

Avaliação 3 

(n=5) 
20,50±20,07 

Avaliação 3 

(n=0) 
- - 

% VVM  %VVM   

Avaliação 1 

(n=14) 
39,43±34,99 

Avaliação 1 

(n=3) 
59,55±23,34 0,395 

Avaliação 2 

(n=8) 
35,80±33,97 

Avaliação 2 

(n=2) 
58,25±30,78 0,420 

Avaliação 3 

(n=5) 
36,20±28,80 

Avaliação 3 

(n=0) 
- - 

ID: identificação / CVF: capacidade vital forçada / SpO2: saturação periférica de oxigênio / PiMax: 

pressão inspiratória máxima / PeMax: pressão expiratória máxima /  %PFE : diferença do valor 

encontrado com relação a normalidade do Pico de Fluxo Expiratório / %VVM: diferença do valor 

encontrado com relação a normalidade da Ventilação Voluntária Máxima / DP: desvio padrão / * dados 

apresentados em media e desvio padrão de acordo com o teste de normalidade Shapiro Wilk com 



42 
 

distribuição simétrica dos dados. / ** p valor calculado através do teste T de Student para amostras 

independentes.   

Na tabela 3, quando analisado o comportamento das variáveis da função respiratória, afim 

de determinar o quadro evolutivo da doença nos pacientes com a forma espinhal e bulbar 

observamos uma redução das médias em todas as variáveis da função respiratória em ambas as 

formas, com exceção da variável pressão expiratória máxima que apresentou um aumento das 

médias durante as três avaliações porém esta sem significância estatística. Na avaliação um 

(17,00±8,48 ml/kg) com a avaliação 2 (11,85±8,69 ml/kg) da forma bulbar, a diferença das 

médias da capacidade vital forçada apresentou significância estatística com p valor=0,019. Na 

forma espinhal esta diferença foi significante apenas na análise da avaliação 1 (34,60±5,59 

ml/kg) com o 3 (26,76±6,01 ml/kg) com um p valor=0,035. Não foi possível realizar as 

comparações incluindo a avaliação três nos pacientes da forma bulbar devido a perdas por um 

paciente não retornar a avaliação devido à dificuldade de deslocamento e um devido ao óbito. 
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Tabela 3: Comparação das médias das variáveis da função respiratória entre as avaliações (1-2, 2-3 e 1-3) dos 

pacientes com a ELA da forma espinhal e a comparação das médias das variáveis da função respiratória entre as 

avaliações (1-2, 2-3 e 1-3) dos pacientes da forma bulbar do Ambulatório Docente Assistencial no período de junho 

de 2013 a junho de 2014 na cidade do Salvador, Bahia.   

                                                   ELA forma espinhal                                 ELA forma bulbar 

 X/DP* X/DP* p valor**  X/DP* X/DP* p valor** 

SpO2 (%)    SpO2 (%)    

1 - 2 

(n=8)-(n=8) 
97,00±1,60 97,00±1,09 1,00 

1 - 2 

(n=2)(n=2) 
96,00±1,41 97,00±1,41 1,00 

2 - 3 

(n=5)-(n=5) 
97,80±1,30 96,60±1,14 0,109 

2 - 3 

(n=0)-(n=0) 
- - - 

1 - 3 

(n=5)(n=5) 
96,60±1,40 96,60±1,14 1,00 

1 - 3 

(n=0)-(n=0) 
- - - 

CVF (ml/kg)    CVF (ml/kg)    

1 - 2 

(n=8)-(n=8) 
33,25±6,67 30,19±9,05 0,119 

1 - 2 

(n=2)(n=2) 
17,00±8,48 11,85±8,69 0,019 

2 - 3 

(n=5)-(n=5) 
31,74±5,47 26,76±6,01 0,192 

2 - 3 

(n=0)-(n=0) 
- - - 

1 - 3 

(n=5)(n=5) 
34,60±5,59 26,76±6,01 0,035 

1 - 3 

(n=0)-(n=0) 
- - - 

PiMax (cmH2O)    PiMax(cmH2O)    

1 - 2 

(n=8)-(n=8) 
-62,50±24,34 -61,25±29,00 0,785 

1 - 2 

(n=2)(n=2) 
-20,00±0,00 -15,00±7,07 0,500 

2 - 3 

(n=5)-(n=5) 
-62,00±22,80 -56,00±11,40 0,501 

2 - 3 

(n=0)-(n=0) 
- - - 

1 - 3 

(n=5)(n=5) 
-58,00±24,90 -56,00±11,40 0,828 

1 - 3 

(n=0)-(n=0) 
- - - 

PeMax(cmH2O)    PeMax(cmH2O)    

1 - 2 

(n=8)-(n=8) 
+58,75±36,03 +52,50±29,00 0,217 

1 - 2 

(n=2)(n=2) 
+15,00±7,07 +10,00±0,00 0,500 

2 - 3 

(n=5)-(n=5) 
+60,00±31,62 +64,00±21,90 0,799 

2 - 3 

(n=0)-(n=0) 
- - - 

1 - 3 

(n=5)(n=5) 
+68,00±42,07 +64,00±21,90 0,859 

1 - 3 

(n=0)-(n=0) 
- - - 

%PFE (%)    %PFE (%)    

1 - 2 

(n=8)-(n=8) 
24,48±22,20 23,32±23,53 0,638 

1 - 2 

(n=2)(n=2) 
65,87±0,77 77,33±32,06 0,696 

2 - 3 

(n=5)-(n=5) 
15,55±20,71 20,50±20,07 0,447 

2 - 3 

(n=0)-(n=0) 
- - - 

1 - 3 

(n=5)(n=5) 
24,06±27,23 20,50±20,07 0,706 

1 - 3 

(n=0)-(n=0) 
- - - 

%VVM (%)    %VVM (%)    

1 - 2 

(n=8)-(n=8) 
38,62±35,40 35,80±33,97 0,858 

1 - 2 

(n=2)(n=2) 
73,23±12,74 58,25±30,78 0,449 

2 - 3 

(n=5)-(n=5) 
21,99±36,97 36,20±28,80 0,632 

2 - 3 

(n=0)-(n=0) 
- - - 

1 - 3 

(n=5)(n=5) 
46,68±42,41 36,20±28,80 0,751 

1 - 3 

(n=0)-(n=0) 
- - - 

ID: identificação / CVF: capacidade vital forçada / SpO2: saturação periférica de oxigênio / PiMax: pressão 

inspiratória máxima / PeMax: pressão expiratória máxima /  %PFE : diferença do valor encontrado com relação a 

normalidade do Pico de Fluxo Expiratório / %VVM: diferença do valor encontrado com relação a normalidade da 

Ventilação Voluntária Máxima / DP: desvio padrão / * dados apresentados em media e desvio padrão de acordo com 
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o teste de normalidade Shapiro Wilk com distribuição simétrica dos dados. / ** p valor calculado através do teste T 

de student para amostras dependentes.  

Na primeira avaliação da coorte, dez (58,80%) participantes apresentaram-se com 50% 

abaixo da capacidade vital ideal (32,5 ml/kg), entretanto apenas quatro (40,00%) destes faziam 

uso da ventilação não invasiva. No momento da segunda avaliação do estudo, sete (70,00%) 

participantes apresentaram-se 50% abaixo da capacidade vital ideal e cinco (71,40%) faziam uso 

da ventilação não invasiva e já na última avaliação, quatro (80,00%) participantes apresentaram-

se 50% abaixo da capacidade vital ideal (32,5 ml/kg), mas apenas três (75,00%) faziam uso da 

ventilação não invasiva. Destacamos que durante a coorte nenhum paciente com a forma bulbar 

da doença utilizou a ventilação não invasiva. 

Na tabela 4, é possível observar a comparação das médias das variáveis da função 

respiratória comparando os pacientes que utilizaram e não utilizaram a ventilação não invasiva. 

Apenas a média da variável VVM apresentou a diferença com tendência a significância entre os 

dois grupos. Ainda assim, os resultados em valores absolutos sugerem que os pacientes que 

utilizaram a ventilação não invasiva apresentaram estabilidade ou melhora das variáveis da 

função respiratória, observada a cada avaliação sequencial. Diferentemente, os pacientes que não 

utilizaram a ventilação não invasiva, exceto a média da pressão expiratória máxima e do PFE que 

não mostrou alteração, observa-se nas demais variáveis a piora do quadro.  
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Tabela 4: Comparação das médias das variáveis da função respiratória entre os pacientes com a Esclerose Lateral 

Amiotrófica da forma espinhal que usam e não usam a ventilação não invasiva do Ambulatório Docente Assistencial 

durante as três avaliações da coorte no período de junho de 2013 a junho de 2014 na cidade do Salvador, Bahia.   

 Pacientes com uso da VNI  Pacientes sem uso da VNI 
p valor** 

 Média e Desvio Padrão*  Média e Desvio Padrão* 

SpO2 (%)  SpO2(%)   

Avaliação 1 

(n=4) 
96,00±2,16 

Avaliação 1 

(n=10) 
96,40±2,91 0,810 

Avaliação 2 

(n=3) 
96,33±0,57 

Avaliação 2 

(n=7) 
97,29±1,79 0,409 

Avaliação 3 

(n=2) 
96,50±2,12 

Avaliação 3 

(n=3) 
96,67±0,57 0,930 

CVF(ml/kg)  CVF(ml/kg)   

Avaliação 1 

(n=4) 
17,50±14,66 

Avaliação 1 

(n=10) 
33,40±12,80 0,066 

Avaliação 2 

(n=3) 
22,06±11,50 

Avaliação 2 

(n=7) 
28,18±11,96 0,519 

Avaliação 3 

(n=2) 
30,93±2,72 

Avaliação 3 

(n=3) 
23,99±6,30 0,252 

PiMax(cmH2O)  PiMax(cmH2O)   

Avaliação 1 

(n=4) 
-40,00±31,62 

Avaliação 1 

(n=10) 
-61,50±30,73 0,263 

Avaliação 2 

(n=3) 
-50,00±36,05 

Avaliação 2 

(n=7) 
-52,86±33,02 0,907 

Avaliação 3 

(n=2) 
-50,00±14,14 

Avaliação 3 

(n=3) 
-60,00±10,00 0,413 

PeMax(cmH2O)  PeMax(cmH2O)   

Avaliação 1 

(n=4) 
+36,25±35,44 

Avaliação 1 

(n=10) 
+54,50±36,09 0,407 

Avaliação 2 

(n=3) 
+46,67±35,11 

Avaliação 2 

(n=7) 
+42,86±33,02 0,873 

Avaliação 3 

(n=2) 
+70,00±42,42 

Avaliação 3 

(n=3) 
+60,00±0,00 0,685 

%PFE(%)  %PFE(%)   

Avaliação 1 

(n=4) 
51,67±49,55 

Avaliação 1 

(n=10) 
32,41±25,67 0,505 

Avaliação 2 

(n=3) 
26,88±34,21 

Avaliação 2 

(n=7) 
27,23±34,16 0,672 

Avaliação 3 

(n=2) 
30,89±32,49 

Avaliação 3 

(n=3) 
13,58±9,90 0,587 

% VVM(%)  % VVM(%)   

Avaliação 1 

(n=4) 
63,03±29,92 

Avaliação 1 

(n=10) 
29,99±33,52 0,113 

Avaliação 2 

(n=3) 
70,02±14,69 

Avaliação 2 

(n=7) 
27,30±30,47 0,050 

Avaliação 3 

(n=2) 
21,62±30,58 

Avaliação 3 

(n=3) 
45,93±28,93 0,433 

 CVF: capacidade vital forçada / SpO2: saturação periférica de oxigênio / PiMax: pressão inspiratória máxima / 

PeMax: pressão expiratória máxima /  %PFE : diferença do valor encontrado com relação a normalidade do Pico de 

Fluxo Expiratório / %VVM: diferença do valor encontrado com relação a normalidade da Ventilação Voluntária 

Máxima / DP: desvio padrão / * dados apresentados em media e desvio padrão de acordo com o teste de normalidade 

Shapiro Wilk com distribuição simétrica dos dados. / ** p valor calculado através do teste T de Student para 

amostras independentes.  
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Como demostrado na tabela 5, considerando a classificação através do El Escorial 

revisado, pode observar que a proporção de pacientes com o comprometimento da capacidade 

funcional é maior nos que apresentam a classificação definida da doença, quando comparados aos 

indivíduos com a classificação provável com auxílio laboratorial. Esta diferença não foi 

estatisticamente significante.  

 

Tabela 5: Proporção dos pacientes com Esclerose Lateral Amiotrófica com redução da 

capacidade funcional do Ambulatório Docente Assistencial durante as três avaliações da 

coorte no período de junho de 2013 a junho de 2014 na cidade do Salvador, Bahia.   

 
 

 

 

 

 

 

   * p valor calculado através do teste de Fisher  

 

 

El Escorial revisado 
p valor* 

Provável com auxílio laboratorial Definida 

Capacidade funcional 

(Avaliação 1) 
80,00% (n=8) 85,70% (n=6) 0,64 

Capacidade funcional 

(Avaliação 2) 
100,00% (n=5) 100,00% (n=5) 1,00 

Capacidade funcional 

(Avaliação 3) 
50,00% (n=1) 66,70% (n=2) 0,70 
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Em seguida, para facilitar a visualização optamos por apresentar em forma de tabela e 

figura os resultados do quadro evolutivo da qualidade de vida, associados com as variáveis da 

função respiratória dos pacientes durante a permanência destes na coorte. 

A análise no modelo de regressão linear para o desfecho de qualidade de vida dos 

pacientes portadores da ELA, incluindo todos os momentos da avaliação da coorte, demonstrou 

que a saturação periférica de oxigênio apresentou associação positiva ao longo das avaliações da 

coorte nos domínios mobilidade com r = 0,779 e p valor=0,047, e no domínio comunicação com  

r = 0,814 e p valor=0,036 quando realizada a regressão linear da avaliação um com a avaliação 

três. Porém, apresentou associação negativa com os domínios atividade de vida diária com r = 

0,461 e p valor=0,030 na avaliação um e a avaliação dois. 

Quanto a associação da pressão expiratória máxima com a qualidade de vida, na análise 

da avaliação 1 e 2  os domínios que obtiveram associação positivas ao longo das avaliações da 

coorte foram alimentação/deglutição (r = 0,578 e p valor=0,017) e comunicação (r = 0,464 e p 

valor=0,043) na avaliação dois e avaliação três mobilidade (r = 0,808 e p valor=0,038) e 

atividade de vida diária (r = 0,776 e p valor=0,048) e as avaliações 1 com a 3 os  domínios 

mobilidade (r = 0,808 e p valor=0,038)  alimentação/deglutição com tendência a significância (r 

= 0,767 e p valor=0,052) e comunicação (r = 0,959 e p valor=0,004) apresentou associação 

positiva com significância. 

A diferença do valor encontrado com a redução do pico de fluxo expiratório apresentou 

associação negativa com o domínio estado emocional. Este resultado r = 0,879 e com 

significância estatística com p valor=0,019. As variáveis capacidade vital forçada, PiMax e VVM 

não apresentaram associação significativa com os domínios de QV. 
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Tabela 6: Associação dos domínios da escala de qualidade de vida com as variáveis da função respiratória dos pacientes com Esclerose Lateral 

Amiotrófica do Ambulatório Docente Assistencial durante as três avaliações da coorte no período de junho de 2013 a junho de 2014 na cidade 

do Salvador, Bahia.   

Domínios da escala ALSAQ40  

Avaliação 2 

CVF 

Avaliação1 - 2 

SpO2 

Avaliação1 - 2 

PiMax 

Avaliação1 - 2 

PeMax 

Avaliação1 - 2 

%PFE 

Avaliação1 - 2 

%VVM 

Avaliação1 - 2 

      r* p valor r* p valor r* p valor r* p valor r* p valor r* p valor 

     Mobilidade 0,218 0,174 0,154 0,261 0,214 0,178 0,238 0,183 0,08 0,430 0,088 0,407 

     AVD*** 0,014 0,744 0,461 0,030 0,334 0,080 0,004 0,877 0,114 0,339 0,282 0,114 

     Alimentação/Deglutição 0,120 0,327 0,000 0,961 0,092 0,393 0,578 0,017 0,155 0,260 0,000 1,00 

    Comunicação 0,229 0,162 0,015 0,733 0,157 0,257 0,464 0,043 0,090 0,399 0,001 0,949 

    Estado Emocional 0,078 0,433 0,286 0,111 0,160 0,252 0,236 0,185 0,007 0,823 0,180 0,222 

Domínios da escala ALSAQ40  

Avaliação 3 

CVF 

Avaliação 2 - 3 

SpO2 

Avaliação 2 - 3 

PiMax 

Avaliação 2 - 3 

PeMax 

Avaliação 2 - 3 

%PFE 

Avaliação 2 - 3 

%VVM 

Avaliação 2 - 3 

  r* p valor r* p valor r* p valor r* p valor r* p valor r* p valor 

Mobilidade 0,000 1,000 0,170 0,49 0,303 0,336 0,808 0,038 0,303 0,336 0,00 1,00 

AVD*** 0,167 0,495 0,167 0,495 0,001 0,963 0,776 0,048 0,031 0,778 0,167 0,495 

Alimentação/Deglutição 0,128 0,555 0,024 0,804 0,287 0,352 0,341 0,301 0,128 0,555 0,128 0,555 

Comunicação 0,235 0,407 0,299 0,340 0,534 0,161 0,340 0,302 0,238 0,404 0,235 0,407 

Estado Emocional 0,146 0,525 0,054 0,707 0,221 0,425 0,00 0,982 0,437 0,224 0,146 0,525 

Domínios da escala ALSAQ40  

Avaliação 3 

CVF 

Avaliação 1 - 3 

SpO2 

Avaliação 1 - 3 

PiMax 

Avaliação 1 - 3 

PeMax 

Avaliação 1 - 3 

%PFE 

Avaliação 1 - 3 

%VVM 

Avaliação 1 - 3 

  r* p valor r* p valor r* p valor r* p valor r* p valor r* p valor 

Mobilidade 0,000 1,000 0,779 0,047 0,095 0,614 0,808 0,038 0,013 0,857 0,013 0,857 

AVD*** 0,167 0,495 0,204 0,445 0,153 0,515 0,300 0,339 0,036 0,790 0,274 0,385 

Alimentação/Deglutição 0,128 0,555 0,584 0,132 0,325 0,315 0,767 0,052 0,028 0,790 0,210 0,438 

Comunicação 0,235 0,407 0,814 0,036 0,392 0,259 0,959 0,004 0,002 0,939 0,121 0,566 

 Estado Emocional 0,146 0,525 0,025 0,800 0,218 0,428 0,089 0,629 0,879 0,019 0,391 0,260 

 

SpO2: saturação periférica de oxigênio / PeMax: pressão expiratória máxima  /  %PFE : diferença do valor encontrado com relação a 

normalidade do Pico de Fluxo Expiratório / r* Regressão linear / ** p valor / ***Atividade de vida diária
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Figura 3: Associação dos domínios da escala de qualidade de vida com as variáveis da função respiratória dos 

pacientes com Esclerose Lateral Amiotrófica do Ambulatório Docente Assistencial durante as três avaliações da 

coorte no período de junho de 2013 a junho de 2014 na cidade do Salvador, Bahia 
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6. DISCUSSÃO 

 

Neste estudo verificamos as alterações da função respiratória ao longo da coorte com 

indivíduos diagnosticados com Esclerose Lateral Amiotrófica. Os pacientes com a forma espinhal 

da doença apresentaram em todas as avalições as médias da capacidade vital forçada e da pressão 

expiratória máxima maiores que as observadas nos pacientes com a forma bulbar da doença, 

assim como, nestes pacientes as medidas do pico de fluxo expiratório foram inferiores. Ao 

analisar o agravamento destas variáveis nas avaliações seguintes, constatamos que os pacientes 

com a forma espinhal da doença demonstraram uma diferença estatisticamente significante entre 

a CVF encontrada na primeira e na última reavaliação da coorte e que nos pacientes com a forma 

bulbar da doença foi possível observar um maior comprometimento da capacidade vital forçada 

já na primeira reavaliação.  

             Com esses achados pode-se afirmar que os pacientes avaliados apresentavam a função 

ventilatória prejudicada, de acordo com as referencias dos guidelines americano de 2009 e 

europeu de 2012,
 
relativos aos cuidados de pacientes com ELA

3,25
. O guideline da Academia 

Americana de Neurologia (AAN), aponta que a redução da capacidade vital menor que 30% 

significa risco significativo de insuficiência respiratória e morte súbita
3
, sendo referido que a taxa 

média de declínio da capacidade vital é de 1,8% ao mês em pacientes com a ELA lentamente 

progressiva e 3,5% ao mês na doença rapidamente progressiva
36

. Diferentes estudos discutem o 

impacto do comprometimento desta variável no prognóstico destes pacientes. Em estudo 

realizado em ambulatório de referência em neurologia no Irã, a maior média do valor da 

capacidade vital forçada encontrada de 64,32% do valor previsto foi considerada pelos autores 

como um déficit restritivo de leve a moderado
71

. Esta classificação também foi referida por 

Schmidt e colaboradores em 2006, quando identificaram o valor predito de 65%
47

. No entanto, os 

autores no mesmo estudo realizado no Irã, ao compararem pacientes com menos e mais de cinco 

anos de sobrevida identificaram o valor de 54,68% da capacidade vital predita em pacientes que 

sobreviveram por menos de cinco anos
71

. Sendo assim, o valor predito de 41,16% encontrado no 

presente estudo pode ser considerado bastante inferior. Durante esta coorte ocorreram dois óbitos 

e dois pacientes forma submetidos à traqueostomia. 

O grau do comprometimento respiratório tem sido relatado como um importante fator de 

prognósticos em pacientes com Esclerose Lateral Amiotrófica, o qual esta associada à fraqueza 
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da musculatura respiratória
72,73

. Até o memento não há nenhum teste para detectar com segurança 

a insuficiência respiratória de forma segura e precoce
13,74

. Corroborando com os achados desta 

coorte, Mendozza et al, em 2007 encontrou que os pacientes com ELA da forma bulbar 

apresentarem uma capacidade vital forçada menor que 50%, constatando um maior declínio da 

função ventilatória quando comparados os pacientes com ELA espinhal
75

.  

Uma coorte que avaliou a força expiratória máxima, a força inspiratória máxima e a 

capacidade vital em pacientes com ELA, chama atenção que a fraqueza dos músculos 

expiratórios pode estar diretamente ligada a fraqueza dos músculos inspiratórios, além de estar 

associada à efetividade da tosse, especialmente verificada nos pacientes com ELA bulbar
31

. 

Como no presente estudo, os pacientes com ELA da forma espinhal apresentaram valores de 

PeMax melhores do que os pacientes com ELA da forma bulbar, sendo 56±30 cmH2O e 32±23 

cmH2O respectivamente. Vale ressaltar que a população estudada nesta coorte apresentou esta 

variável mais comprometida. Estudo que utilizou um protocolo similar a esta coorte, mas com 

seguimento de três anos, apesar de não observar alterações da normalidade nas variáveis da 

função respiratória no primeiro momento da avaliação, quanto a PiMax e a capacidade vital 

forçada, em intervalo de  6,7 meses para a seguinte avaliação, indica que a menor alteração destas 

variáveis foi um aspecto tranquilizador para a sobrevivência por mais dois anos entre a maioria 

dos pacientes
30

.  

Semelhante a pressão expiratória máxima, o  pico de fluxo expiratório também reflete a 

função da musculatura expiratória. Uma coorte realizada para analisar a correlação do pico de 

fluxo expiratório com os testes de função respiratória em 2005, traz que os fatores determinantes 

do PFE são a força gerada pelos músculos expiratórios, principalmente os músculos abdominais e 

o nível de insuflação do pulmão, sendo esta resultado das características de força-velocidade de 

músculos expiratórios, e não das propriedades mecânicas dos pulmões e das vias aéreas
76

. Os 

autores encontram uma correlação direta entre o pico de fluxo expiratório e a capacidade vital 

forçada nos pacientes, sendo esta mais limitada nos pacientes com a ELA da forma bulbar 

decorrente da disfunção das vias aéreas superiores
76

.  

  Em geral observa-se uma grande heterogeneidade quanto à idade de início da ELA. Um 

estudo no Japão em 2014 encontrou uma prevalência na faixa de 70 a 79 anos
77

. Em estudo 

realizado na Itália, a média de idade da população estudada foi de 60,9 anos, com uma variância 

de 65 a 75 anos, avaliado em uma coorte de 10 anos
78

. Já em estudo realizado na Alemanha em 
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2013, a média de idade foi de 66,2 anos, sendo que as mulheres apresentaram-se mais velhas, 

com uma média de 67,4 anos de idade
79

. O último estudo realizado pelo Registro Nacional de 

Esclerose Lateral Amiotrófica nos Estados Unidos da América, realizado de 2010 a 2011, 

mostrou uma prevalência da doença na faixa etária de 60 a 69 anos, com um menor número de 

pessoas entre 18 a 39 anos e maiores que 80 anos
80

. Poucos estudos epidemiológicos são 

realizados na América Latina, mas foi possível identificar um estudo realizado na Argentina, com 

registros de 2003 a 2011 apresentando uma média de idade ao diagnóstico de 72,29 anos
81

. 
 
 

No Brasil, um estudo retrospectivo com 18 anos de análise, realizado no Hospital da 

Universidade de Fortaleza com dados de 1980 a 1998, identificou uma média de idade de 

42,02±15,51 anos, valor inferior aos 51,00±9,0 anos dos pacientes nesta coorte
82

 e estudo 

realizado em Curitiba com registros de 1977 e 2004, registrou uma media de 54,4±12,3 anos
19

. 

No entanto, um estudo nacional com dados coletados em 1998, através de correspondência com 

neurologistas cadastrados na Associação Brasileira de Neurologia, encontrou a média de idade de 

52±13 anos
5
. Podemos inferir que apesar da incidência e prevalência da ELA no Brasil não ser 

totalmente conhecida, os resultados registrados até o momento apontam para o início precoce da 

doença na idade adulta
 
. 

Em um estudo de revisão que avalia a incidência e prevalência dos gêneros na Esclerose 

Lateral Amiotrófica mostrou que há uma incidência e prevalência do sexo masculino portadores 

da doença, e ressalta que os homens são em média mais jovens no início da doença do que as 

mulheres
83

. Como no presente estudo, nos estudos brasileiros, o sexo masculino é o mais afetado 

pela ELA, sendo uma proporção de 1,4:1 a 1,8:1
5,19,77

. Na presente casuística 66,66% dos 

pacientes com a forma bulbar eram do sexo feminino, achado compatível com os dados trazidos 

por outros estudos
84,85

. No entanto, chama atenção no presente estudo, uma paciente do sexo 

feminino com 45 anos de idade, um dado diferente do demonstrado na literatura, onde as 

mulheres apresentam idade mais avançada nos casos de ELA bulbar
85,86,87,88,89

 

 

Uso da ventilação não invasiva nos pacientes com Esclerose Lateral Amiotrófica 

 

Contrariando o consenso americano
3
 e europeu

25
 para a Esclerose Lateral Amiotrófica, no 

presente estudo apesar da indicação para os pacientes que apresentaram comprometimento do 

valor predito da capacidade vital forçada e da pressão inspiratória máxima, poucos faziam uso do 
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suporte ventilatório não invasivo. Levando em consideração as orientações destes guidelines, a 

ventilação não invasiva do tipo BIPAP deve ser introduzida quando o paciente apresenta uma 

capacidade vital menor que 50% do predito ou uma pressão inspiratória máxima menor que - 

60cmH2O
3,16,25

 nestes casos o início do uso do BIPAP é considerado crucial, pois a probabilidade 

de insuficiência respiratória aumenta levando o paciente ao risco de vida
73

.  

Em um ensaio clínico randomizado realizado em 2006 por Bourke S, et al concluiu que o 

uso da VNI melhorou a qualidade de vida e sobrevida em um grupo de pacientes com ELA 

espinhal, embora não ocorreu o mesmo com os pacientes com ELA bulbar
78,90

. Além da melhora 

da sobrevida, diferentes autores demonstraram que o uso da VNI pode retardar o declínio da 

função pulmonar na Esclerose Lateral Amiotrófica bulbar e espinhal nas fases tardias da 

doença
31,45,91,92,93

.
 

Contrariamente, Aboussouan LS. Et al, 2001 em seu estudo, mesmo 

concordando que há melhora na QV e aumento da sobrevida dos pacientes, refere que o uso da 

VNI não interferiu na velocidade do declínio da função pulmonar, ou medidas respiratórias como 

força inspiratória e expiratória e hemogasometria arterial
94

. 

 Outra pesquisa que analisou o efeito da ventilação não invasiva de forma precoce, ou seja 

com uma redução da capacidade vital forçada menor que 75%, com uso de mínimo quatro horas 

consecutivas durante a noite, os autores referem que com os resultados encontrados não é 

possivel concluir que  com  o uso precoce da ventilação não invasiva consiga prolongar a 

sobrevida e melhorar os volumes pulmonares e por consequência a função respiratória e a 

qualidade de vida
95

.  Estudo anterior com dados de uma coorte já havia considerado 

inconclusivos afirmar a relevância do uso precoce da VNI em pacientes com ELA, sugerindo a 

elaboração de ensaios clínicos controlados considerando as diferenças demográficas e clínicas 

dos pacientes no planejamento dos ensaios
13

.  

Na portaria nº 1.370, de 3 de julho de 2008, foi estabelecido que que as Secretarias de 

Saúde dos Estados, do Distrito Federal e dos municípios em Gestão Plena do Sistema adotem as 

providências necessárias à organização e implantação do Programa de Assistência Ventilatória 

Não Invasiva aos Portadores de Doenças Neuromusculares
96

. A despeito disto, no presente estudo 

a análise do baseline demonstrou que seis pacientes (35,29%), apesar da indicação não faziam 

uso da ventilação. Provavelmente a dificuldade de acesso ao benefício em nosso estado, seja a 

explicação.  
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Capacidade funcional dos pacientes com Esclerose Lateral Amiotrófica de acordo com o El 

Escorial revisado  

A heterogeneidade das formas clínicas na Esclerose Lateral Amiotrófica dificulta a 

seleção de um instrumento que quantifique a funcionalidade de forma uniforme e comparativa 

entre os indivíduos
97,98

. Ainda assim, a escala ALSFRS-R é considerada uma avaliação específica 

do estado funcional dos portadores da Esclerose Lateral Amiotrófica, clinicamente significativa e 

capaz de prevê a progressão e o tempo de sobrevida
99,100

. Mesmo reconhecendo que os preditores 

de sobrevivência não são os únicos instrumentos para direcionar as condutas adequadas ao 

indivíduo, estes são aspectos importantes na concepção e direcionamento de ensaios clínicos nos 

diferentes tipos de doenças progressivas
99

. 

Neste estudo uma maior proporção de indivíduos com a classificação ELA definida 

apresentou maior comprometimento funcional. Como já é sabido, indivíduos com diagnostico de 

ELA definida de acordo com o El Escorial, apresentam comprometimento neurológico presente 

nas quatro regiões anatômicas (bulbar, cervical, torácica e lombar), o que possivelmente justifica 

um maior comprometimento funcional em todos domínios funcionais avaliados
97

. 
 

 

Associação da qualidade de vida com o quadro evolutivo da função respiratória  

 

Estudos utilizando ou não questionários específicos para avaliar a qualidade de vida em 

pacientes com Esclerose Lateral Amiotrófica mostram de modo geral que apesar do prognóstico, 

a maioria dos pacientes são capazes de preservar o envolvimento com a vida e buscam a 

satisfação com muitos aspectos individuais que caracterizam a  qualidade de vida, podendo esta 

condição estar independente da função física
63

. Um estudo que avalia os fatores determinantes 

para a qualidade de vida encontrada nos pacientes com ELA destaca que a qualidade do apoio 

social é o fator mais importante para a qualidade de vida, ressaltando que o a rede social é 

considerada de extrema importância para definir o bem estar dos pacientes. Ressaltando que neste 

estudo também, a condição física não foi relevante para determinar a qualidade de vida
104

. Assim 

como em outros estudos, o presente estudo mostrou evidências da associação de diferentes 

variáveis da função respiratória e os domínios da escala de qualidade de vida
60,102,103

.  

Em uma coorte desenvolvida na Itália por Palmieri et al em 2010, cujo objetivo foi avaliar 

a validade e confiabilidade do questionário ALSAQ 40  e caracterizar a relação entre 
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comprometimento motor e qualidade de vida na ELA, os autores observaram que a capacidade 

vital forçada apresentou correlação significativa com os domínios atividade de vida diária e 

alimentação/deglutição e  com os domínios mobilidade e comunicação
102

. Por outro lado, em 

estudo transversal que analisou um banco de dados com 1513 pacientes e com a media de 1,6 

anos da doença, a capacidade vital forçada não esteve associada aos domínios avaliados através 

da escala de qualidade de vida Short Form – 12 Health Survey (SF-12). Os autores destacam que 

a ausência desta associação justifica-se pelo fato de que os valores reduzidos desta variável são 

mais encontrados nos estágios mais avançados da ELA, tendo menor impacto no inicio da 

doença
60

. No presente estudo, não foi possível identificar precisamente o tempo de doença pois 

cada paciente iniciou no estudo em uma fase diferente da ELA , não permitindo assumir que esta 

foi a justificativa para a falta de associação significativa entre os domínios de qualidade de vida e 

a capacidade vital forçada avaliada nesta coorte. 

Ao compararem pacientes com Esclerose Lateral Amiotrófica que referiam uma qualidade 

de vida positiva e com os que referiam a qualidade de vida negativa, os autores encontraram que 

os 66% de pacientes que referiram a qualidade de vida mais positiva apresentavam uma menor 

duração da doença e menor pontuação na escala de avaliação da deficiência física, além disso, os 

pacientes com a QV mais positiva apresentavam menos comprometimento da função respiratória. 

Porém, quando os pacientes foram questionados quanto a mudanças percebidas na função física e 

capacidade funcional como respirar, comer e falar, a subjetividade das respostas entre os dois 

grupos não foi substancialmente diferente
103

. Domínios relativos a alimentação/deglutição e a 

comunicação foram significativamente importantes para o comprometimento da qualidade de 

vida na população do presente estudo. 

Estudos que avaliaram a qualidade de vida como desfecho da evolução das complicações 

respiratórias, observaram que o uso da ventilação não invasiva proporciona uma melhora da 

função respiratória, como a capacidade vital forçada e melhora da saturação periférica de 

oxigênio e esteve associado a uma melhor qualidade de vida. Ressaltando que quanto maior a 

adesão do paciente a ventilação não invasiva, como no caso dos pacientes com ELA espinhal, 

menor é o comprometimento da qualidade de vida do paciente
90

. Este resultado corrobora com 

resultado de estudos anteriores que destacam que a ventilação não invasiva pode ser eficaz no 

tratamento da hipoventilação e consequentemente impacto positivo na qualidade de vida
104

. O 

mesmo foi visto por estudo realizado com o uso da escala de qualidade de vida  SF-36 (The Short 
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Form 36 Health Survey) que encontrou  nos pacientes com ELA após o início do uso da 

ventilação não invasiva, melhora significativa dos distúrbios respiratórios, mesmo apos a 

progressiva perda de força muscular, com aumento da pontuação do item vitalidade
105

. Estes 

achados chamam a atenção para a importância da ampliação sistemática do acesso dos pacientes 

ao equipamento de VNI em nossa realidade. 

Apesar do prognóstico ruim da ELA muitos pacientes são capazes de preservar alguns  

domínios e manter a qualidade das atividades de vida diária, o envolvimento como a família, 

compromisso com os amigos e o lazer para se manter afastado da morte, e estes aspectos são 

largamente independentes das sua função física. Um estudo cross-cultural realizado com dados 

de pacientes de três país (Estados Unidos da América, Alemanha e Israel) determinou a 

prevalência de sintomas depressivos e indicadores de angustia em pacientes com Esclerose 

Lateral Amiotrófica. Apesar da similaridade na gravidade da doença houve diferença 

significativa para o pessimismo e o sofrimento, bem como no grau de deficiência especialmente 

entre os Estados Unidos e Israel. Os autores justificam esses achados com o fato de que os 

pacientes americanos eram rotineiramente acompanhados por cuidados paliativos, diferente dos 

pacientes israelenses onde não estava estabelecida esta politica de cuidados
106

. O guideline 

americano de 2009 orienta quanto aos cuidados paliativos nos pacientes com ELA, destacando as 

intervenções espirituais e psicossociais, com o objetivo de melhorar a qualidade de vida 

principalmente nas fases finais da doença
3
. Nesta fase o objetivo dos cuidados paliativos é 

diminuir a dor e os sintomas da insuficiência respiratório, proporcionando um maior conforto 

para o paciente, preferencialmente com suporte da ventilação não invasiva
3
. 

Pesquisa que identificou através de escalas, os preditores da adaptação psicossocial nos 

pacientes com a doença do neurônio motor, observou que o apoio social é um forte preditor da 

qualidade de vida, pois se presume que o apoio social reduz os efeitos do estresse vivenciado e 

promove bem-estar. A redução ou dificuldade na comunicação e na mobilidade que pode levar a 

limitação da interação social são exemplos do comprometimento imposto aos pacientes com 

ELA, porém as estratégias como dispositivos de comunicação e assistência na mobilidade 

permitem que esses pacientes preservem sua atuação diante da família e da sociedade através de 

adaptações
11

.  
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7. LIMITAÇÕES E PERSPECTIVAS DO ESTUDO 

 

Consideramos como ponto forte deste trabalho a realização de um estudo de coorte 

prospectiva em uma população bastante singular quanto aos aspectos diagnósticos, desfechos 

clínicos e funcionais e prognóstico. Além disso, o estudo utilizou escalas específicas e validadas 

para a Esclerose Lateral Amiotrófica, tanto para avaliação da capacidade funcional como da 

qualidade de vida. Para a avaliação função respiratória incluímos um instrumento prático e 

validado, porém pouco explorado na pratica clinica, ressaltando que o uso do ventilometro pode 

ser uma alternativa ao uso espirometria.  

Como limitação do estudo, reconhecemos que a falta da informação precisa a respeito do 

tempo da doença dificultou ampliar as análises da coorte e apesar dos métodos para minimizar as 

perdas,  a dificuldade dos pacientes em retornarem ao ambulatório para as reavaliações  

ocasionou na redução da amostra ao longo da coleta. Nesse estudo o calculo amostral indicou um 

n reduzido, mas uma posterior ampliação da amostra pode modificar o poder estatístico do 

estudo. Além disso, reconhecemos o viés de seleção, já que a população do estudo pode não 

refletir a realidade dos pacientes com ELA residentes em nosso meio.  
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8. CONCLUSÃO 

   

Esta coorte demonstrou que em indivíduos com Esclerose Lateral Amiotrófica, assistidos 

em ambulatório especializado: 

1. Os pacientes com a forma bulbar da Esclerose Lateral Amiotrófica apresentavam 

maior comprometimento de todos os parâmetros da função respiratória quando 

comparados aos pacientes com a forma espinhal da doença. 

2. Os pacientes com uso da ventilação não invasiva apresentaram estabilidade ou 

melhora da variável da função respiratória, ventilação voluntária máxima 

(VVM). 

3. Nos pacientes com ELA, as variáveis da função respiratória, saturação periférica 

de oxigênio, a pressão expiratória máxima e a redução do pico de fluxo 

expiratório estiveram associação com os domínios de qualidade de vida. 
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APÊNDICES 

 

APÊNDICE 1 – FICHA DE AVALIAÇÃO 

 

FICHA DE AVALIAÇÃO    ___/___/___ 

1. Nome:________________________________________________________ 2. Idade:__________ 

Endereço:_______________________________________________________ Telefone:_________ 

3. Nível de escolaridade: [  ] sem estudo  [  ] ensino fundamental  [  ] ensino médio [  ] ensino superior     

4. Estado Civil: [  ] Solteiro   [  ] Casado    [  ] Viúvo    [  ] Separado      [  ] Divorciado       

5. Cor da pele: [  ] branco   [  ] negro   [   ] pardo   [   ] indígena                           

Início dos sintomas: ____ /____ / ____     Diagnóstico: ____ /____ / ___   

6. Intervalo entre o inicio dos sintomas e o diagnóstico médico:__________(meses) 

7. Idade no diagnóstico:________ 

8. Tipo de ELA: [  ] Clássica  [  ] Familiar  

9. Classificação da ELA: [  ] Definida   [  ] Provável [  ] Possível [  ] Provável com auxilio laboratorial 

10. Comorbidades: 

DM [   ] HAS[   ] Cardiopatia[   ]  Pneumopatia[  ] Oncológica [   ] Renal [   ]  Neurológica [   ] Infecto [  ] 

Outras: __________________________________  

11. Etilismo: [  ] Sim   [  ] Não   Frequência:____________________________________________ 

12. Tabagismo: [  ]Sim    [  ] Não    Frequência:_________________________________________ 

13. Sequencia cronológica dos sintomas:  

[  ]  Fraqueza (tempo:________)  [   ] Fasciculações (tempo:________) [   ] Cãibra (tempo:________)   

 [  ] Disartria (tempo:________)   [   ] Disfagia (tempo:________)           [   ] Dispnéia (tempo:________)         

14. Sequencia cronológica da fraqueza: (tempo) 

[  ] MSD(_____)  [  ]MSE(____)  [   ]MID(_____)  MIE(____)  [  ] Orofaringe (____)    [  ]Cervical (____)   

15. Quadro álgico (Escala Visual Analógica)  

[    ] Cervical     [    ] Dorsal       [    ] Lombar    [    ] Abdome   [    ] MSD    [   ] MSE     [   ] MID  [    ] MIE       

16. Queda de cabeça: [  ] Sim   [  ] Não                        

17. Locomoção: 

 [  ] Não deambulador (cadeira de rodas) 

 [  ] Deambulador não funcional (ambiente terapêutico) 

 [  ] Deambulador domiciliar. Com aditamento? [  ] Sim   [  ] Não   
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 [  ] Deambulador comunitário. Com aditamento? [  ] Sim   [  ] Não   

18. MRC: total:________ 

 D E  D E 

Extensão de punho   Flexão de quadril   

Flexão de cotovelo   Extensão de joelho   

Abdução de ombro   Dorsiflexão   

 

19. Acompanhamento multiprofissional: [  ] Sim  [  ] Não  [  ] Fono [  ] TO [  ] Fisioterapia [  ] Psicologia 

Dados vitais: 

Data 20. FC  21. FR  22. SatpO2 23. Peso 24. Peso ideal 25. Altura  26. IMC  

__/__/__        

 
27. Tipo de via aérea: [  ]  fisiológica      [  ] TQT – plástica ou metálica (tempo:___________) 

28. Uso prévio de VNI: [  ] Sim   [  ] Não (tempo:___________) 

29. Sialorréia: [  ] Sim   [  ] Não 

30. Engasgo: [  ] Não  [  ] liquido [  ] saliva [  ] sólido 

31. Dispnéia: [  ] Sim   [  ] Não        [  ] Repouso [  ] Pequenos  [  ] Moderados  [  ] Grandes  

32. Tipo de sono: [  ] Contínuo   [   ] Fragmentado 

33. Decúbito ao dormir: [  ] DD  [  ] DV  [  ] DL  [  ] Sentado  [  ] Cabeceira elevada 

34. Sonolência diurna: [  ] Sim   [  ] Não  

35. Alteração cognitiva: [  ] Sim   [  ] Não  

36. Cefaleias matinais: [  ] Sim   [  ] Não 

37. Despertar noturno com dispneia e/ou taquicardia: [  ] Sim   [  ] Não 

38. Dificuldade de despertar: [  ] Sim   [  ] Não 

39. Pesadelos frequentes: [  ] Sim   [  ] Não 

40. Edema em MMII: [  ] Sim   [  ] Não 

41. Irritabilidade: [  ] Sim   [  ] Não 

42. Ansiedade: [  ] Sim   [  ] Não 

43. Perda de peso: [  ] Sim   [  ] Não 

44. Padrão muscular respiratório: [  ] Misto [  ] Abdominal    [  ] Torácico    [  ] Paradoxal     [  ] ↑ Wob   

 50. VE 

(ml/min) 

51. FR  

(irpm) 

52. VT  

(ml) 

53. CVF 

 (ml) 

54. CVF 

(ml/kg) 

55. PiMax 

(cmH2O) 

56. PeMax 

(cmH2O) 

57. PFE 

(l/min) 

58. VVM  

(ml) 

1ª          

2ª          
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45. Exame manual do diafragma: [  ]Normal [  ]Regular [  ]Pobre  [   ]Vestígio  [  ]Paralisia ( D / E ou D+E)  

47. Vence resistência?  [  ]  Sim  [  ] Não / Prevalência: [  ] HTE  [  ] HTD 

48. Expansibilidade torácica: [  ] Normal   [  ] Assimétrica / diminuído [  ] HTE   [  ] HTD 

40. Rigidez torácica? [  ] Sim   [  ] Não /  [  ] Esterno-clavicular     [  ] Costo-vertebral 

AVALIAÇÃO MECÂNICA 
EXAME CLÍNICO: 

El Escorial revisado:__________________________________________ 

 Trofismo: [E] Eutrofia         [H] Hipotrofia  [A] Atrofia 

60. Língua: [    ]      61. MSD: [    ]      62. MSE: [    ]     63. MID: [    ]     64. MIE: [     ]     65. Tronco: [    ]  

66. Clônus: [  ] Sim     [  ] Não   

Fasciculação: 67. [  ] Língua     68. [  ]  Face     69. [  ] MMSS       70. [  ] MMII      71. [  ] Tronco 

Reflexos (0-4): Direita: 72. [      ] Triciptal   73. [      ] Biciptal     74. [      ] Aquileu   75. [      ] Patelar 

                           Esquerda: 76. [      ] Triciptal   77. [      ] Biciptal     78. [      ] Aquileu  79. [      ] Patelar 

80. Sinal de Babinski: [    ] Sim   [    ] Não    

EXAMES COMPLEMETARES  

82. Polissonografia: [  ] Sim   [  ] Não 

83. Eletroneuromiografia: [  ] Sim   [  ] Não  84. Número de regiões 

afetadas:__________________________ 

85. Genético: [  ] Sim   [  ] Não 

86. Exame de imagem: [  ] Sim    [   ] Não 

Qual:___________________________________________________ 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

3ª          

Ideal          
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ANEXOS 

 

ANEXO 1 – TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO 

 

                                                                                                                                     
ESCOLA BAHIANA DE MEDICINA E SAÚD PÚBLICA / AMBULATÓRIO DOCENTE ASSISTENCIAL DA 

BAHIANA 
TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO 

CARACTERIZAÇÃO CLÍNICA E FUNCIONAL DOS PORTADORES DE ESCLEROSE LATERAL AMIOTRÓFICA 

I - DADOS DE IDENTIFICAÇÃO DO SUJEITO DA PESQUISA OU RESPONSÁVEL LEGAL 

1. NOME DO PACIENTE .:............................................................................. DATA NASCIMENTO: ......../......../....... 

DOCUMENTO DE IDENTIDADE Nº : ................................................................       SEXO :    .M Ž    F Ž   

ENDEREÇO ......................................................................................... BAIRRO:  ................................................ 

CIDADE  .............................ESTADO........... CEP:.........................................  TELEFONE: ....................................... 

2. RESPONSÁVEL LEGAL ................................................................................................................ DATA NASCIMENTO.: 

....../......./...... 

NATUREZA (grau de parentesco, tutor, curador etc.) ........................................................................................ 

DOCUMENTO DE IDENTIDADE :...................................................................................     SEXO:  M    F Ž    

ENDEREÇO: ....................................................................................... BAIRRO: ........................................................  

CIDADE  ............................ESTADO........... CEP:.........................................  TELEFONE: ....................................... 

 
II - DADOS SOBRE A PESQUISA CIENTÍFICA 
PESQUISADOR: ÉLEN BEATRIZ CARNEIRO PINTO / MARCELA CÂMARA MACHADO COSTA 
 
CARGO/FUNÇÃO: PESQUISADOR PRINCIPAL / PESQUISADOR COLABORADOR 
 
INSCRIÇÃO CONSELHO REGIONAL: CREFITO 6135-F / CRM 15128 
 

 

III. INFORMAÇÕES DE NOMES, ENDEREÇOS E TELEFONES DOS RESPONSÁVEIS PELO ACOMPANHAMENTO DA 
PESQUISA, PARA CONTATO EM CASO DE PROBLEMAS E REAÇÕES CLÍNICAS. 
ÉLEN BEATRIZ CARNEIRO PINTO 

Escola Bahiana de Medicina e Saúde Pública, av. D. João VI, 275, Brotas – CEP: 40290-000  – Salvador – Bahia 

Fone: 9137-8904 / Email: elen.neuro@gmail.com 

MARCELA CÂMARA MACHADO COSTA 

Ambulatorio Docente Assistencial da Bahiana, av. D. João VI, 275, Brotas – CEP: 40290-000 – Salvador – Bahia  

Fone: 8892-2458 / Email: marcelacmachado@uol.com.br 

DURAÇÃO DA PESQUISA: 10 MESES 
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IV - REGISTRO DAS EXPLICAÇÕES DO PESQUISADOR AO PACIENTE OU SEU REPRESENTANTE LEGAL SOBRE A 
PESQUISA: 

1. O estudo foi aprovado pelo Comitê de Ética em Pesquisa da Escola Bahiana de Medicina e Saúde 
Pública, de acordo com as regras da CONEP- Comissão Nacional de Ética na Pesquisa (Ministério da 
Saúde). 

2. O objetivo deste estudo é determinar o perfil evolutivo clínico e funcional dos portadores da Esclerose 
Lateral Amiotrófica em um ambulatório de referência em atendimento para doenças neuromusculares 
na cidade do Salvador – BA 

3. Será necessário responder um questionário com dados relevantes sobre a história, sinais e sintomas 
da sua doença, doenças associadas, capacidade funcional e qualidade de vida. Depois, os pacientes 
serão avaliados por um profissional fisioterapeuta capacitado e habilitado para tal, que fará alguns 
testes para avaliar a sua capacidade de respirar e de se movimentar.  

4. Para a avaliação funcional respiratória (teste para avaliar a sua capacidade de respirar) será utilizando 
alguns aparelhos. Um aparelho para medir o volume de ar que cabe no pulmão (Ventilometro), um 
aparelho que mede a força dos músculos do tórax (Monovacuometro), e um aparelho que mede a força 
da tosse (Peak Flow), todos com uma mascara de silicone facial e um aparelho que mede a quantidade 
de oxigênio no corpo (um oxímetro de dedo). Para medir o volume de ar do pulmão, o senhor (a) irá 
respirar em máscara colocada no rosto de forma tranquila; para a segunda medida, o senhor (a) irá 
fazer apenas uma respiração forte; e para a terceira medida o senhor (a) irá respirar bem rápido 
durante 15 segundos contados pela fisioterapeuta. Para a medida da força do tórax o senhor (a) irá 
respirar em máscara colocada no rosto e puxar o ar bem forte pela boca; e para a outra medida irá 
sobrar o ar bem forte pela boca. Para a medida da força da tosse, o senhor (a) irá respirar em máscara 
colocada no rosto e irá soprar bem forte e rápido pela boca. Cada uma dessas medidas terá o descanso 
de dois minutos e será realizada com o paciente sentado e sem uso de colocar cervical ou abdominal. 

5. Pra avaliação da função motora (capacidade de realizar movimentos) serão aplicados questionários 
sobre como está a sua capacidade de realizar atividades: 
- ALSFRS-R/BR – é um questionário de perguntas e respostas de oito questões, que serão ditadas pela 
fisioterapeuta 
- MRC – é um teste para medida do grau força dos músculos dos membros, onde será feita a medida 
manual, pela fisioterapeuta, de como está sua força muscular, colocando uma força contraria ao seu 
movimento.  

6. Para conhecer o impacto da doença na sua qualidade de vida será aplicado o questionário, ALSAQ-40, 
de perguntas e respostas que serão ditadas pela fisioterapeuta. 

 

V - ESCLARECIMENTOS DADOS PELO PESQUISADOR SOBRE GARANTIAS DO SUJEITO DA PESQUISA: 

Aos pacientes que aceitarem participar da pesquisa será garantido: 
1. Essas avaliações com duração de 40 minutos serão realizadas durante as consultas médica e 

fisioterapeutica. Caso o Sr (a) aceite participar será necessário realizar reavaliações com um intervalo de 
três meses, assim observaremos se houve melhora, piora ou se o seu quadro clinico e funcional 
permanece o mesmo. 
Acesso, a qualquer tempo, às informações sobre procedimentos, riscos e benefícios relacionados à 
pesquisa, inclusive para tirar eventuais dúvidas. 
Liberdade de deixar de participar do estudo, sem que isto traga prejuízo à continuidade da assistência. 
Preservação do sigilo e privacidade. 
Os custos decorrentes especificamente do estudo (como a coleta de dados) serão assumidos pela 
pesquisadora. Os custos do tratamento decorrentes da doença continuarão sob a responsabilidade do 
paciente, não havendo remuneração específica para participar do estudo. 

2. Esta pesquisa não trará benefício direto para o paciente, entretanto possibilitará aos profissionais de 
saúde um maior conhecimento sobre o tema abordado, possibilitando medidas preventivas em 
indivíduos com as mesmas dificuldades decorrentes da Esclerose Lateral Amiotrófica 

3. Caso os pacientes apresentem alguma alteração, com necessidade de acompanhamento de fisioterapeuta 
ou outra especialidade, o senhor (a) será encaminhado para receber tal tratamento. Além disso, caso 
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necessite da utilização de um aparelho para ajudar a respirar através de máscara (ventilação mecânica 
não-invasiva), visto com o resultado das provas de função pulmonar serão entregues relatórios médicos e 
fisioterapeuticos para que possa adquirir o equipamento na secretária de saúde do estado da Bahia, sem 
custo financeiro algum. 

4. As avaliações serão individuais, não oferecendo nenhum tipo de risco à sua saúde, porém ao responder 
algumas questões o senhor (a) poderá apresentar algum desconforto emocional e cansaço. Porém, por se 
tratar de um local de atendimento médico, a instituição é devidamente treinada para prestar 
atendimentos de primeiros socorros. 

 

VI. OBSERVAÇÕES COMPLEMENTARES: 

Esse Termo de Consentimento será assinado em duas vias, ficando uma via com o pesquisador e outra com o 
paciente. 
Em caso de duvida ou denuncua contatar o Comitê de Ética em Pesquisa em Seres Humanos (CEP) da 
Escola Bahiana de Medicina e Saúde Pública -  Av. D. João VI, 274 - Brotas. CEP: 40.285-01. Salvador – BA. 
Telefone: (71) 3276 – 8225. 
 

VII - CONSENTIMENTO PÓS-ESCLARECIDO 

Declaro que, após convenientemente esclarecido pelo pesquisador e ter entendido o que me foi explicado, 
consinto em participar do presente Protocolo de Pesquisa. 

Salvador,  ______ de____________________ de 201_ 

 
_________________________________                                                         ____________________________ 
           Assinatura do participante                                                                                     Assinatura do pesquisador 
_________________________________ 
          Assinatura da testemunha                                                                                        Local para impressão 
digital 
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ANEXO 2 – REVISED AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS FUNCTIONAL RATING 

SCALE – ALSFRS-R 

 

 
Paciente:__________________________________________Data: ____/___/___ 
1.  Fala 

4.  Fala normal  
3. Distúrbio de fala perceptível 
2. Inteligível com repetição 
1. Fala combinada com comunicação não verbal 
0. Perda da fala 

2. Salivação 
 4. Normal 
 3. Leve excesso de saliva na boca, sialorréia noturna. 
 2. Excesso moderado de saliva; pode haver uma mínima sialorréia. 
 1. Marcante excesso de sialorréia. 
 0. Sialorréia marcante, requer constate limpeza com guardanapo/tecido. 
3. Deglutição 
 4. Normal 
 3. Distúrbio na alimentação precoce, eventual engasgo 
 2. Mudanças na consistência da comida 
 1. Necessidade de tudo de alimentação suplementar 
 0. Ausência de alimentação oral (exclusivamente alimentação parenteral ou enteral) 
4. Escrita 
 4. Normal 
 3. Lenta ou sinuosa, todas as palavras são legíveis 
 2. Nem todas as palavras são legíveis 
 1. Capaz de prender a caneta, mas incapaz de escrever 
 0. Incapaz de prender a caneta. 
5a. Cortando o alimento e manuseando utensílios (pacientes sem gastrostomia) 
 4. Normal 
 3. Algo lento e desajeitado, mas não necessita de ajuda. 
 2. Pode cortar muita comida, apesar de lento e desajeitado, precisam de ajuda às vezes.  
 1. A comida é cortada por alguém, mas pode comer vagarosamente 
 0. Necessita ser alimentado 
5b. Cortando o alimento e manuseando utensílios (escala alternativa para pacientes com gastrostomia) 
 4. Normal 
 3. Desajeitado, mas é capaz de realizar a manipulação independentemente. 
 2.  Necessita alguma ajuda com botões 
 1. Ajuda mínima do cuidador 
 0. Incapaz de realizar qualquer tarefa 
6. Vestir e higiene 
 4. Normal 
 3. Independente e auto-cuidado com esforço ou redução da eficiência 
 2. Assistência intermitente ou métodos substitutos  
 1. Necessita assistência no auto-cuidado 
 0. Total dependência 
7.  Transferência na cama ou ajuste dos lençóis  
 4. Normal 
 3. Algo lento e desajeitado, mas não necessita de ajuda 
 2. Pode ser transferido sozinho ou ajustar o lençol, porém com grande dificuldade 
 1. Consegue iniciar, porém não se transfere ou ajusta o lençol 
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 0. Necessita de ajuda 
8. Andar 
 4. Normal 
 3. Dificuldade na deambulação precoce 
 2. Anda com assistência  
 1. Ausência de movimento ambulatório 
 0. Sem movimento intencional de membro inferior 
9. Subindo escadas 
 4. Normal 
 3. Lento 
 2. Leve instabilidade ou fadiga 
 1. Necessita de assistência 
 0. Não pode realizar 
10. Dispnéia 
 4. Nenhuma 
 3. Ocorre durante o andar 
 2. Ocorre em uma ou mais da sequência: comendo, tomando banho, vestindo-se (AVD) 
 1. Ocorre em repouso, dispnéia tanto sentado quanto deitado. 
 0. Dificuldade importante, em uso de suporte ventilatório mecânico 
11. Ortopnéia 
 4. Nenhuma 
 3. Alguma dificuldade durante o sono a noite devido à incursões 
 2. Necessita de travesseiros extras para dormir (mais de dois) 
 1.  Somente dorme sentado 
 0. Incapaz de dormir 
12. Insuficiência respiratória 
 4. Nenhuma 
 3. Uso intermitente de BiPAP 
 2. Uso contínuo de BiPAP 
 1. Uso contínuo de BiPAP durante a noite 
 0. Ventilação mecânica invasiva por intubação ou traqueostomia 
 
Fonte: CEDARBAUM et al, 1999 
 Cada item é pontuado em 5 níveis: 0 para incapaz e 4 para normal. Portanto, os escores variam 
de 0 a 48, sendo que o menor representa pior estado clínico e 40 (normalidade). 
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ANEXO 3 - APROVAÇÃO PARA USO DA ESCALA ALSFRS-R/BR 
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ANEXO 4 - AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS ASSESSMENT QUESTIONNAIRE 

(ALSAQ-40/BR) 

Com que freqüência os seguintes enunciados 
tem sido verdadeiros a você? 

N R A F S 

1. Tenho encontrado dificuldade para caminhar curtas distâncias, isto é, em volta da casa. 0 1 2 3 4 
2. Tenho caído enquanto ando.      
3. Tenho tropeçado enquanto caminho.      
4. Tenho perdido meu equilíbrio enquanto caminho.      
5. Tenho tido que prestar atenção enquanto caminho.      
6. Caminhar tem me fadigado completamente.      
7. Tenho tido dores em minhas pernas enquanto caminho.      
8. Tenho encontrado dificuldade em subir e descer degraus.      
9. Tenho encontrado dificuldade para ficar em pé.      
10. Tenho encontrado dificuldade para levantar-me de cadeiras.      
11. Tenho encontrado dificuldade em utilizar meus braços.      
12. Tenho encontrado dificuldade em virar e movimentar-me na cama.      
13. Tenho encontrado dificuldade em pegar pequenos objetos.      
14. Tenho encontrado dificuldade em manter livros ou jornais, ou virar páginas.      
15. Tenho encontrado dificuldade em escrever claramente.      
16. Tenho encontrado dificuldade em fazer trabalhos de casa.      
17. Tenho encontrado dificuldade para alimentar-me sozinho.      
18. Tenho encontrado dificuldade em escovar meus cabelos ou escovar os dentes.      
19. Tenho encontrado dificuldade em vestir-me.      
20. Tenho encontrado dificuldade em lavar a mão na pia.      
21. Tenho encontrado dificuldade em engolir.      
22. Tenho tido dificuldade em mastigar comidas sólidas.      
23. Tenho encontrado dificuldade em beber líquidos.      
24. Tenho encontrado dificuldade em participar de conversas pela dificuldade na fala.      
25. Tenho sentido que as pessoas não compreendem o que eu falo.      
26. Tenho tido dificuldade em falar algumas palavras ou letras.      
27. Tenho tido que falar muito devagar.      
28. Tenho falado menos que de costume pela dificuldade na fala.      
29. Tenho estado incomodado com minha fala.      
30. Tenho consciência sobre as dificuldades da minha fala.      
31. Tenho sentido solitário.      
32. Tenho estado aborrecido.      
33. Tenho sentido envergonhado em situações sociais.      
34. Tenho estado sem esperanças em relação ao futuro.      
35. Tenho sentido preocupado em depender dos outros.      
36. Tenho refletido porque continuo lutando.      
37. Tenho dificuldades em aceitar a doença.      
38. Tenho estado deprimido.      
39. Tenho preocupações com o futuro.      
40. Eu tenho sentido dependente nas AVDs.      

N nunca   R raramente  Às vezes  F Frequentemente  S Sempre 

Fonte: Jenkinson C, Levvy G, Fitzpatrick R, Garrat A. The amyotrophic lateral sclerosis assessment questionnaire 
(ALSAQ-40): tests of data quality, score reability and response rate in a survey of patients. Journal of the 
Neurological Sciences 2000; 180: 94-100. 

Escore de 0 a 100 – quanto > pior a QV (Realizado através de regra de 3) 
 0–19: sem dificuldade 
 20-39: raramente apresenta dificuldade 
 40-59: as vezes apresenta dificuldade 
 60-79: frequentemente apresenta dificuldade 
 80-100: sempre apresenta dificuldade 
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ANEXO 5 – APROVAÇÃO PARA USO DA ESCALA ALSAQ 40/BR 
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ANEXO 6 – PARECER DE APROVAÇÃO DO COMITÊ DE ÉTICA EM PESQUISA 

 

 

 



79 
 

 

 

 

 

 



80 
 

 

 

 



81 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 


