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RESUMO

Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) ¢ uma doenga neurodegenerativa fatal que causa fraqueza muscular progressiva, paralisia,
insuficiéncia e, culmina frequentemente em faléncia respiratoria. A fisioterapia busca prevenir complica¢des e melhorar a qualidade
de vida e funglio respiratoria nesses pacientes. Exercicios fisioterapéuticos, técnicas respiratorias e orientacdes posturais,
contribuiram para um tratamento eficaz. A revisdo buscou identificar as principais intervengdes fisioterapéuticas e seus efeitos na
qualidade de vida e fungdo respiratéria. Foi realizada uma revisdo narrativa de literatura, acerca da importancia da fisioterapia na
promogdo da qualidade de vida e fungdo respiratoria, através de exercicios fisioterapéuticos em pacientes com ELA. Foram adotados
como descritores: “Esclerose Lateral Amiotrofica”, “Fisioterapia Respiratoria”, “Qualidade de Vida", “Exercicios Terapéuticos” e
“Equipe Multidisciplinar", nas bases de dados PubMed, Biblioteca Virtual em Saude (BVS) e PEDro, no periodo de setembro a
outubro de 2024. Estudos clinicos e observacionais que avaliaram o impacto da fisioterapia na qualidade de vida e fungéo respiratoria
desses pacientes foram incluidos. Exercicios fisioterapéuticos com programas combinados de exercicios aerobicos, de resisténcia e
reabilitagio mostraram potencial para melhorar a qualidade de vida e reduzir a fadiga. Foram identificados 55 artigos, sendo 6
elegidos para o presente estudo. A revisdo apresentou resultados promissores e identificou limitagdes metodologicas nos estudos
analisados, justificando mais pesquisas para construgdo de evidéncias dos efeitos dos exercicios fisioterapéuticos no manejo da ELA.
Enfatizar que os exercicios fisioterapéuticos contribuem de forma positiva na qualidade de vida e fung@o respiratoria desses
individuos ¢ fundamental.

Palavras-chave: Esclerose Lateral Amiotrofica, Fisioterapia Respiratoria, Qualidade de Vida, Exercicios Terapéuticos, Equipe
Multidisciplinar.

Effects of physical therapy exercises on quality of life and respiratory function in
individuals with Amyotrophic Lateral Sclerosis: a narrative review

ABSTRACT

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a fatal neurodegenerative disease that causes progressive muscle weakness, paralysis, failure,
and often culminates in respiratory failure. Physiotherapy seeks to prevent complications and improve quality of life and respiratory
function in these patients. Physical therapy exercises, breathing techniques and postural guidance contributed to an effective
treatment. The review sought to identify the main physiotherapeutic interventions and their effects on quality of life and respiratory
function. A narrative review of the literature was carried out on the importance of physical therapy in promoting quality of life and
respiratory function through physical therapy exercises in patients with ALS. The following descriptors were adopted: "Amyotrophic
Lateral Sclerosis", "Respiratory Physiotherapy", "Quality of Life", "Therapeutic Exercises" and "Multidisciplinary Team", in the
PubMed, Virtual Health Library (VHL) and PEDro databases, from September to October 2024. Clinical and observational studies
that evaluated the impact of physiotherapy on the quality of life and respiratory function of these patients were included. Physical
therapy exercises with combined aerobic, resistance and rehabilitation exercise programs have shown potential to improve quality of
life and reduce fatigue. A total of 55 articles were identified, 6 of which were chosen for the present study. The review presented
promising results and identified methodological limitations in the studies analyzed, justifying further research to build evidence on
the effects of physical therapy exercises on the management of ALS. It is essential to emphasize that physical therapy exercises
contribute positively to the quality of life and respiratory function of these individuals.

Keywords: Amyotrophic Lateral Sclerosis, Respiratory Physiotherapy, Quality of Life, Therapeutic Exercises, Multidisciplinary
Team.
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1 Introducio

A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) ¢ uma doenga neurodegenerativa que se caracteriza pela
progressiva fraqueza muscular, culminando frequentemente em 6bito devido a complicagdes respiratorias. A
degeneracdo dos neurdnios motores inferiores e superiores, afetando a medula espinhal, o tronco encefalico
e o cortex motor, define a ELA como uma doenga do neurénio motor (DNM)'.

A ELA foi inicialmente descrita em 1869 pelo neurologista francés Jean-Martin Charcot.Além de ser
conhecida como ELA, a doenga também ¢ chamada de doenca de Charcot, em homenagem ao seu
descobridor, ou DNM, ja que ¢ uma das cinco DNMs que afetam os neurdnios motores. As outras quatro
DNMs conhecidas sao a esclerose lateral primaria (ELP), a atrofia muscular progressiva (AMP), a paralisia
bulbar progressiva (PBP) e a paralisia pseudobulbar'.

Na maioria dos casos, a ELA se manifesta entre os 40 e 60 anos de idade, com uma sobrevida média
de 2 a 5 anos apds o diagndstico. Individuos do sexo masculino tém maior risco de desenvolver a doenga em
comparacdo com as mulheres. Cerca de 90% dos casos ocorrem de forma esporadica em individuos sem
historico familiar da doenca, enquanto os demais casos estdo associados a mutagoes genéticas em C9orf72 e
outros genes identificaveis'®. A etiologia da doenga é complexa e multifatorial, sendo que estudos recentes
apontam diversos fatores como explicativos, tais como: Genéticos; Fatores ambientais; Lesdo mitocondrial;
Estresse oxidativo; Fatores quimiotaxicos de neutrofilos; Exotoxicidade; Infecgdes Virodticas e
Autoimunidade'.

Embora afete a musculatura esquelética de maneira difusa, a principal causa de o6bito na ELA € o
comprometimento progressivo da fun¢do pulmonar devido & fraqueza dos musculos respiratdrios. Esse
enfraquecimento resulta em insuficiéncia respiratoria ou em complicagdes como pneumonia. Mudancgas
precoces nos musculos respiratorios, especialmente em casos de ELA com inicio bulbar, indicam um
prognostico desfavoravel, conforme diversos estudos. A fraqueza dos musculos inspiratorios e expiratorios,
associada a fraqueza dos musculos bulbares, juntamente com as complicagdes derivadas dessas alteracdes
musculares, sdo responséaveis pela maioria das mortes em pacientes com ELA'®. Esta patologia compromete
as fibras ao longo do trato cortico-espinhal, responsaveis pela transmissdo de impulsos nervosos que
controlam os movimentos voluntarios.

A disfagia, muitas vezes associada a disartria, ¢ um sintoma comum na ELA, com maior impacto nos
pacientes com comprometimento bulbar. Esse comprometimento pode ser resultado da degeneragdo do
neurdnio motor superior (paralisia pseudobulbar), do inferior (paralisia bulbar) ou de ambos'’. Os pacientes
manifestam fraqueza e atrofia muscular progressiva, juntamente com auséncia ou diminuig¢ao de reflexos
profundos, fasciculagdes e espasticidade. Mesmo na auséncia de alteragdes na fungdo pulmonar, os
musculos respiratorios desses pacientes podem estar comprometidos. Em muitos casos, os primeiros
indicios de alteracdo nesses musculos sdo a hipoventilagdo alveolar noturna, que se manifesta junto com
sintomas como fadiga geral, sonoléncia durante o dia, dor de cabega matinal e alteragdes de humor, entre
outros'. O declinio inevitivel da capacidade funcional, com uma relativa preservagdo da cognigdo, ¢é
amplamente reconhecido como o principal desafio enfrentado por muitos, inclusive pelos profissionais de
saude. Por conta disso, ha frequentemente a suposicdo de que pessoas com uma doenga progressiva e
incapacitante como a ELA sdo incapazes de encontrar prazer na vida e, inevitavelmente, experimentam uma
deterioragdo na qualidade de vida'.

A qualidade de vida dos pacientes com ELA ¢ multifatorial e envolve aspectos fisicos, psicologicos e
sociais. O tratamento realizado através da fisioterapia, contribui para a melhoria da qualidade de vida ao
promover a independéncia funcional, reduzir a dor e o desconforto, prevenir complicacdes e oferecer suporte
emocional ao paciente e a familia®. A fisioterapia respiratoria, por sua vez, ¢ fundamental no tratamento da
ELA, uma vez que a fraqueza dos musculos respiratorios € uma das principais causas de morte. O uso de
técnicas respiratdrias, como a expiracdo forgada com labios franzidos e a tosse assistida, por exemplo, visam
otimizar a ventilagdo e prevenir infec¢des respiratdrias. Em casos mais avangados, pode ser necessario o uso
de ventilagdo ndo invasiva para auxiliar a respiragdo®. Dentre os planos terapéuticos voltados para esse
publico, destacam-se os exercicios terapéuticos, que visam manter a amplitude de movimento das
articulagdes, prevenir contraturas musculares e fortalecer os musculos remanescentes. Além disso, o
fisioterapeuta orienta sobre técnicas de posicionamento ¢ transferéncia, visando prevenir tlceras por pressao
e facilitar as atividades da vida diaria®.

A avaliacdo fisioterapéutica ¢ fundamental para identificar as necessidades individuais de cada
paciente e definir as metas terapéuticas. A frequéncia e a duragdo das sessdes de fisioterapia variam de
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acordo com a progressdo da doenga e a tolerincia do paciente. E importante ressaltar que a fisioterapia é um
tratamento individualizado e deve ser adaptada as necessidades de cada paciente’.

A equipe multidisciplinar, composta por médicos, enfermeiros, fisioterapeutas, terapeutas
ocupacionais, nutricionistas e assistentes sociais, desempenha um papel fundamental no cuidado integral dos
pacientes com ELA. A atuagdo em conjunto permite oferecer um tratamento mais completo e eficaz, visando
melhorar a qualidade de vida dos pacientes e seus familiares®.

Essa pesquisa se justifica pela crescente expectativa de vida dos pacientes com ELA e pela
necessidade de evidéncias cientificas para embasar a pratica clinica. No demais, a pesquisa cientifica na area
da fisioterapia para pacientes com ELA ¢ fundamental para o desenvolvimento de novas técnicas e
estratégias de tratamento. Estudos clinicos controlados sdo necessarios para avaliar a eficicia das diferentes
intervengoes fisioterapéuticas e identificar os fatores que influenciam os resultados do tratamento.

Diante do exposto e considerando a importancia de estudos que sirvam como guia para as praticas
desses profissionais, este estudo se fundamentou na seguinte questdo orientadora: “Como a fisioterapia pode
contribuir para a melhoria da qualidade de vida e fungdo respiratéria de pacientes com Esclerose Lateral
Amiotrofica?”

Portanto, com o intuito de responder a pergunta norteadora, este trabalho teve como objetivo
identificar e descrever as principais estratégias fisioterapéuticas utilizadas para promover a qualidade de vida
de pacientes com ELA, com foco em suas necessidades funcionais e respiratorias. Dessa forma, a fisioterapia
desempenha um papel crucial no manejo da ELA, visando maximizar a funcionalidade, prevenir
complicagdes, melhorar a qualidade de vida e fungdo respiratdria e retardar a progressdo da doenga dos
pacientes.

2 Material e Métodos

O atual estudo trata-se de uma revisao narrativa de artigos cientificos e periddicos cientificos, de
carater qualitativo, realizado no periodo de setembro a outubro de 2024.

Foram realizadas buscas nas seguintes bases de dados, PubMed, Biblioteca Virtual em Satude (BVS) e
Physiotherapy Evidence Database (PEDro). Os artigos utilizados foram em portugués e inglés. Foi
delimitado o uso de artigos entre os anos de 2011 a 2023, com propoésito de abranger um niimero mais
diversificado de estudos. Na estratégia de busca foi utilizada a combinacao das palavras-chave identificadas
nas bases dos descritores: Descritores Ciéncias da Saude (DeCS) e Medical Subject Headings (MeSH). Essa
combinacdo foi realizada utilizando o operador boleano “AND” através da ferramenta de busca em cada base
de dados. Os descritores em Ciéncias da Saude (DeCS) na lingua portuguesa utilizados foram: Esclerose
Lateral Amiotrofica, Fisioterapia, Qualidade de Vida, Exercicios Terapéuticos, Fisioterapia Respiratoria e
Equipe Multidisciplinar. Para a busca bibliografica em bases de dados internacionais, foram utilizados os
descritores MeSH: “Amyotrophic Lateral Sclerosis”, “Physiotherapy”, “Quality of Life”, “Therapeutic
Exercises”, “Respiratory Physiotherapy” AND “Multidisciplinary Team”.

As estratégias de busca em bases de dados e bibliotecas digitais foram apresentadas no Quadro 1, que
apresentam os descritores DeCS utilizados para a busca bibliografica, com suas respectivas descrigdes:

Quadro 1 — Estratégia de busca
Frame 1 — Search strategy

BASE DE DADOS ESTRATEGIA DE BUSCA

(Amyotrophic Lateral Sclerosis) AND (Physiotherapy)
(Amyotrophic Lateral Sclerosis) AND (Quality of Life)

PubMed (Amyotrophic Lateral Sclerosis) AND (Therapeutic Exercises)
(Amyotrophic Lateral Sclerosis) AND (Respiratory Physiotherapy)
(Multidisciplinary Team) AND (Physiotherapy)

(Esclerose Lateral Amiotrofica; Qualidade de Vida)
BVS (Esclerose Lateral Amiotrofica; Exercicios Terapéuticos)
(Fisioterapia; Esclerose Lateral Amiotrofica)
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(Fisioterapia; Fisioterapia Respiratoria)
(Fisioterapia; Exercicios Terapéuticos)

Abstract e Title: Amyotrophic Lateral Sclerosis AND Physiotherapy

PEDro Subdiscipline: Quality of Life

Fonte: Autoras, 2024.
Source: Authors, 2024.

A partir dos critérios de elegibilidade, foram excluidos da pesquisa artigos que nao abordassem sobre a
Fisioterapia, que ndo tratavam sobre Esclerose Lateral Amiotrofica, estudos duplicados, artigos incompletos,
relatos de caso, revisdes narrativas e estudos que ndo se enquadram diretamente na tematica proposta.
Estudos com delineamento metodologico fraco, como estudos sem defini¢do do participante (idade e sexo,
por exemplo), também foram excluidos. Foram selecionados artigos em portugués e inglés, com
delineamento do tipo de ensaio clinico que relatasse o efeito de exercicios terapéuticos, fisioterapia
respiratoria e qualidade de vida. A presente revisdo incluiu artigos cientificos completos, publicados em
portugés e inglés e disponiveis em acesso aberto, que abordassem a tematica da fisioterapia em pacientes
com ELA, com foco na avaliacdo da eficacia de diferentes intervengdes fisioterapéuticas. O modelo PICOT
utilizado para a selecdo dos artigos esta apresentado no Quadro 2.

Quadro 2 — Critérios de Elegibilidade (PICOT)
Frame 2 — Eligibility Criteria (PICOT)

CRITERIOS INCLUSAO EXCLUSAO
Pacientes com comorbidades que
P (Populacao) Paciente com Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) possam interferir nos resultados da
pesquisa

Programa de fisioterapia individualizado, incluindo exercicios
I (Intervencdo) terapéuticos,  técnicas  respiratorias, orientagdes  sobre | Outras areas clinicas
posicionamento e transferéncia

C (Comparagdo) Sem intervengdo —

Melhoria da qualidade de vida, forca muscular, capacidade
funcional, independéncia nas atividades da vida diaria e fungdo | Fatores subjetivos e ndo mensuraveis
respiratoria

O (Desfechos /
variaveis)

T (Tipo de estudo) Estudos de intervengdo / estudos observacionais / ensaio clinicos | Artigos de revisdo narrativa e pagos

Fonte: Autoras, 2024.
Source: Authors, 2024.

3 Resultados

A busca inicial por estudos relevantes nas bases de dados PEDro, BVS e PubMed identificou um total
de 55 artigos. Destes, 4 foram identificados como duplicados e removidos, restando 51 artigos para triagem
adicional. Ap6s uma triagem cuidadosa com base nos titulos e resumos, 9 artigos foram excluidos por nao
atenderem aos critérios de elegibilidade predefinidos, que incluiam foco em intervengdes de fisioterapia para
pacientes com ELA e resultados relacionados a qualidade de vida. Isso resultou em uma amostra final de 42
artigos para revisao completa de texto.

Desses 42 artigos, 6 estudos atenderam aos critérios de inclusdo desta revisdo e foram incluidos na
analise final, preenchendo os critérios iniciais e revisados independentemente para inclusdo (Tabelas 1 e 2),
como exposto no fluxograma a seguir (Figura 1):



Figura 1 — Diagrama de fluxo PRISMA
Figure 1 — PRISMA flux diagram
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Tabela 3 — Caracteristicas dos estudos incluidos
Table 3 — Characteristics of the included studies

Tratamento do grupo de

Tratamento do grupo de

Autor / Ano Tipo de estudo Populagio Grupos e amostras intervencio controle Tempo, duracio, frequéncia
Groenestijn et Ensaio clinico Adultos com 120 pacientes com Terapia com Exercicios Aerdbicos Cuidados habituais (n=40): Os Avaliagdes:
al., 2011 randomizado, ELA idade entre 18 ¢ 70 (TEA) +  Cuidados habituais pacientes do grupo = Entrada no estudo (Ty),
controlado, anos (n=40): Programa  de  exercicios controle ndo terdo restrigoes imediatamente apds o periodo de
multicéntrico, aerobicos, a  intensidade @ do quanto as suas op¢des de intervengdo de 4 meses (T)),
simples-cego, com treinamento sera aumentada tratamento no contexto dos acompanhamento de 3 meses (T,) e
modelo de gradualmente de 50% para 75% da cuidados habituais; acompanhamento de 6 meses (T5).
informacdo adiada Reserva da Frequéncia Cardiaca cointervengdes, como terapia Intervengdes:
(RF’C). A durag?o do exercicio com exercicios e/ou Entre Ty e T, (4 meses).
aeroblco' sera ' aumentada  psicoterapia, serdo momtor'adas « TEA: 3x por semana durante 16
progressivamente. O treinamento em ao longo do estudo por meio de semanas.
8rupo supervis’io.nado incluira  didrios. = Exercicios em casa: 2x por semana.
exercicios aerébicos © ~de * Sessdo em grupo supervisionada: 1x
fortalecimento muscular em estagdes
por semana.
de trabalho.
Plowman et Ensaio clinico Adultos com 26 participantes Grupo de intervengdo Treinamento de  Grupo controle (Sham) ° Durou 5 semanas;
al., 2016 randomizado ELA Forca Expiratéria (TFE) (n=13): Os participantes duas vezes a0 dia, 5 dias por semana,
controlado, (n=13): Treinamento de forca utilizaram um dispositivo Sham " Cada sessao de exerciclos com 0
duplo-cego expiratoria usando o dispositivo idéntico ao dispositivo de TFE EMST150 durava aproximadamente 7
EMSTI150 com uma carga de 50% da (EMST150), mas sem mn}utos;. N
pressdo expiratoria maxima (PEM) do  resisténcia, simulando o " @posa 1r}ter\/.en(;ao (5~ semanas) e 3
individuo. Os participantes foram treinamento pelo  mesmo meses apos a intervengao.
instruidos a realizar 25 repeti¢cdes (5 periodo e frequéncia do grupo
séries de 5 repeti¢des), duas vezes ao  TFE.
dia, 5 dias por semana, durante 5
semanas, totalizando 1250 repetigdes.
Plowman et Ensaio clinico Adultos com 35 participantes Grupo de Intervengao de Treinamento  Grupo Controle (Sham) (n=17): * Durou 8 semanas;
al., 2018 randomizado, ELA de  Forca  Expiratoria  (TFE) Os participantes utilizaram um duas vezes ao dia;
controlado por (n=18): Treinamento de forca dispositivo sham idéntico ao > vezes por semana;

sham, duplo-cego

expiratoria utilizando o dispositivo
Threshold PEP, com carga de 50% da
pressdo expiratéria maxima (PEM).
Os participantes foram instruidos a
realizar 25 repetigdes (5 séries de 5
repeticdes) duas vezes ao dia, durante
5 dias da semana, por 8§ semanas,
totalizando 2000 repeti¢des.

Threshold PEP, mas sem
resisténcia, simulando o ato de
expirar contra resisténcia, pelo
mesmo periodo e frequéncia do
grupo TFE.

cada sessdo de exercicios com o
Threshold PEP
aproximadamente 15 min.;
apos a intervengao (8 semanas);
3 meses apos a intervengao.

durava
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Fase de Tratamento:

Zucchi et al., Ensaio clinico Adulto com 65 participantes com Regime de Exercicios Intensivo (REI) Regime de Exercicios Usual
2019 randomizado, ELA idade entre 18 e 86 (n-32): Programa de reabilitagio (REU) (n=32): Programa de ~ L0 semanas. )
simples-cego anos motora intensivo com cinco sessdes reabilitagio motora "padrao” © REL 5 sessdes de 45 minutos por
por semana, cada sessio com 45 com duas sessdes por semana, Semana. ; .
minutos de duragdo, incluindo a cada sessdo com 45 minutos de REU: 2 sessdes de 45 minutos por
mesma combinacgdo de exercicios do  duracdo, incluindko  uma semana. }
grupo  REU, mas com maior combinagio de exercicios | ase de Manutengao: .
frequéncia. aerébicos, de resisténcia de Apo6s tratamento mantiveram um
baixa carga, alongamento de programa de exercicios (REI ou REU)
musculos retraidos e por conta propria.
treinamento de resisténcia. Seguimento Clinico:
= Até 0 24° més.
Sheers et al, Ensaio  clinico Adultos com 73 participantes Recrutamento de Volume Pulmonar Exercicios respiratorios ativos,  durou 3 meses (linha de base);
2023 randomizado ELA completaram o estudo. (RVP) duas vezes ao dia durante 3 consistindo em 10 minutos de ° RvT foi prescrito duas vezes ao dia;
controlado  com (>14 anos) meses. Os participantes foram exercicios respiratorios, ~ S™MPO controle (e)'(e.rcmlos
avaliador cego prescritos cinco séries de cinco envolvendo um minimo de resplratonog) duas vezes ao dia;
insuflagies maximas por sessdo, cinco  séries de  cinco NP duragdode 10 min. e 1 seg;
usando um dispositivo manual de "respira¢des diafragmaticas". ' ader~en01a. média  foi de 1,2
ressuscitagdo com contador. sessoes/(ila; ]
= 1,5 sessdes/dia no grupo controle.
Plowman et Ensaio clinico Adultos com 45 individuos em Grupo de TRF Ativo: Treinamento de  Grupo de Sham: Os TRFNdurou 12 semanas;
al., 2023 randomizado, ELA estagio inicial. forga respiratdria inspiratoria e participantes realizaram um - sess?GSS vezes p.or semana,
multicéntrico, 23 foram expiratoria em casa, 5 dias por protocolo de treinamento de 12~ S€5540 de 30m1n.,, .
duplo-cego, : semana, durante 12 semanas, com semanas com dispositivos que ~ POr 1 ano apds a conclusdo do
randomizados para o * VY : S1sp! rograma de TRF.
controlado por grupo de TRF ativo CA82 de 30% da pressdo expiratoria pareciam idénticos aos P
sham maxima (PEM) e pressdo inspiratoria  dispositivos ativos, mas sem

(30% de carga), e

22 para o grupo de
TRF sham (0% de
carga).

maxima (PIM). Os participantes
realizavam 25 repeti¢des inspiratorias
e 25 repeti¢des expiratorias (5 séries
de 5 repeti¢des) por dia, totalizando
50 repeti¢des diarias, 250 semanais ¢
3.000 ao longo das 12 semanas.

carga fisioldgica (mola interna
removida no dispositivo
expiratorio ou cortada no
dispositivo inspiratorio).

TEA: Terapia com Exercicios Aerobicos | RFC: Reserva da Frequéncia Cardiaca | TFE: Treinamento de For¢a Expiratdria | PEM: pressdo expiratoria maxima | PIM: pressdo inspiratoria maxima | REI:
Regime de Exercicios Intensivo | REU: Regime de Exercicios Usual | RVP: Recrutamento de Volume Pulmonar | TRF: Treinamento de forga | ITR: infecgdo do trato respiratorio | QVRS: qualidade de
vida relacionada a satide | CMI: capacidade maxima de insuflacdo | SRI: Severe Respiratory Insufficiency | AQOL: Assessment of Quality of Life | FIP: fluxo inspiratoério de pico | FEP: fluxo expiratério

de pico | VNI: ventilagdo ndo invasiva.

Fonte: Autoras, 2024.
Source: Authors, 2024.
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Tabela 4 — Resultados dos estudos incluidos
Table 4 — Results of the included studies

Autor / Ano

Desfechos

Métodos de avaliacao

Resultados

Groenestijn et al.,
2011

Desfecho primario: Qualidade de Vida (QV), avaliada
pelo Questionario de Avaliagdo da ELA (ALSAQ-40) e
pelo Short Form 36 (SF-36), e Funcionalidade, avaliada
pelo Questionario de Atividade Fisica LASA (LAPAQ),
pelo questionario de Impacto na Participacdo e
Autonomia (IPA) e pelo Sickness Impact Profile 68 (SIP
68).

Desfechos secundarios: Incluem gravidade da doenga,
sobrevivéncia, condicionamento  cardiorrespiratorio,
capacidade funcional, forca muscular, fungdo pulmonar,
fadiga, distrbios do sono, dor, pressdo arterial e
peso/altura. Também serdo avaliados: cognigdes sobre a
doenga, enfrentamento, autoeficacia geral, personalidade,
humor, impacto dos eventos, apoio social, QV do
parceiro, enfrentamento do parceiro, humor do parceiro e
sobrecarga do cuidador.

= QV avaliada pelo Questionario de Avaliagdo
da ELA (ALSAQ-40) e pelo Short Form 36
(SF-36), Funcionalidade avaliada pelo
Questionario de Atividade Fisica LASA
(LAPAQ), pelo questionario de Impacto na
Participagdo e Autonomia (IPA) ¢ pelo
Sickness Impact Profile 68 (SIP 68)

O estudo FACTS-2-ALS ¢ o primeiro ECR baseado em
teoria a avaliar os efeitos, e a manutencdo dos efeitos, da
TEA e da TCC na funcionalidade e QV em pacientes com
ELA.

Os resultados gerem novas evidéncias para o efeito do
cuidado multidisciplinar de pessoas com ELA.

Plowman et al.,
2016

Desfecho primario: Pressdo expiratoria maxima (PEM).

Desfechos secundarios: Fluxo expiratorio de pico da
tosse (FEP) e Capacidade Vital Forcada (CVF).

* PEM: Mandmetro digital portatil.
= FEP: Pneumotacografo.
= CVF: Espirémetro.

PEM: Houve um aumento estatisticamente significativo
na PEM no grupo TFE imediatamente apos a intervengéo
(aumento médio de 24,5 cm H20, p<0,01) e 3 meses apo6s
a intervengdo (aumento médio de 22,5 cm H.0, p<0,01).
Nao houve mudanga significativa na PEM no grupo
Sham.

FEP: Houve um aumento estatisticamente significativo no
FEP no grupo TFE imediatamente apds a intervengdo
(aumento médio de 29,3 L/min, p=0,01) e 3 meses apds a
intervengdo (aumento médio de 31,8 L/min, p=0,02). Nao
houve mudangca significativa no FEP no grupo Sham.
CVF: Nao houve diferengas significativas na CVF entre
os grupos TFE e Sham em nenhum dos trés momentos de
avaliagdo.

Plowman et al.,
2018

Desfecho Primario: Pressdo expiratdria maxima (PEM).
Desfechos Secundarios: FEP e CVFE.

* PEM: Mandmetro digital portatil.
= FEP: Pneumotacografo.
= CVF: Espirémetro portatil.

PEM: Houve um aumento estatisticamente significativo
na PEM no grupo TFE imediatamente apds a intervengao
(aumento médio de 28,7 cmH20, P=0,01) ¢ 3 meses apos
a intervencdo (aumento médio de 23,1 cmH20, P = 0,02).
Nao houve mudanga significativa na PEM no grupo
Sham.

FEP: Houve um aumento estatisticamente significativo no
FEP no grupo TFE imediatamente apds a intervengdo
(aumento médio de 35.4 L/min, P = 0,04) e uma tendéncia
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de aumento 3 meses apos a intervengdo (aumento médio
de 26 L/min, P = 0,06). Nao houve mudanga significativa
no FEP no grupo Sham.

= CVF: Nao houve diferengas significativas na CVF entre
os grupos TFE e¢ Sham em nenhum dos momentos de
avaliagdo.

Zucchi et al,
2019

Desfecho Primario: Mudanga na progressdo da doenga,
medida pela ALSFRS-R (Escala Funcional de Avaliagéo
da ELA Revisada), da linha de base até o 12° més em
pacientes tratados com REI em comparagdo com REU.

Desfechos Secundarios: Comparagdo entre 0s grupos
REI e REU dos seguintes: progressdo da doenga medida
pela ALSFRS-R a cada 3 meses; sobrevivéncia, tempo
até gastrostomia, VNI ou VI, fun¢@o respiratoria medida
pela CVF% a cada 3 meses, qualidade de vida (avaliada
por ALSAQ-40 e Questiondrio de Qualidade de Vida
McGill) a cada 6 meses, fadiga (avaliada pela Escala de
Severidade da Fadiga [FSS]) a cada 6 meses, depressao
(Escala de Inventario de Beck) a cada 6 meses, carga do
cuidador (Escala de Carga do Cuidador) a cada 6 meses.

= O neurologista realizou avaliagdes basais dos

pacientes, incluindo ALSFRS-R, for¢a muscular
(MRC), espirometria, avaliacdo da qualidade de
vida, fadiga ¢ depressdo antes da fase de
tratamento,

O neurologista era cego para a aloca¢do do grupo e
visitava o paciente a cada 3 meses até o 24° més,
realizando ALSFRS-R, MRC e espirometria.
ALSAQ-40, FSS, escala de inventario de Beck e
escala de carga do cuidador foram reavaliadas pelo
neurologista a cada 6 meses;

Fisioterapeutas e fisiatras responsaveis por cada
programa motor individualizado ndo eram cegos
para o braco de tratamento. Os programas motores
foram  revisados durante o periodo de
acompanhamento por meio de reavaliagdes
combinadas realizadas pelo fisioterapeuta, que
reavaliou o paciente mensalmente, e pelo fisiatra,
que visitou o paciente a cada 3 meses.

* Nao houve diferengas significativas na progressdo da
doenga (ALSFRS-R) entre os grupos REI e REU em
nenhum momento do acompanhamento.

= Nao houve diferengas significativas entre os grupos em
sobrevivéncia,  fungdo  respiratoria, tempo  até
procedimentos de suporte (gastrostomia, VNI ou VI) e
qualidade de vida.

= Eventos adversos, fadiga e carga do cuidador ndo foram
diferentes entre os dois regimes de tratamento, exceto por
um aumento da fadiga no grupo REI durante os ultimos 12
meses de acompanhamento.

Sheers et al.,
2023

Desfecho primario: Alteragdo na capacidade maxima de
insuflagdo (CMI) da linha de base até 3 meses.

Desfecho secundario: Alteragdo na fungdo respiratoria
(volumes pulmonares, complacéncia do sistema
respiratorio), taxa de infecgdo do trato respiratorio (ITR),
qualidade de vida relacionada a satde (QVRS) e
sintomas, da linha de base até 3 meses.

Funcdo respiratéria avaliada por espirometria,
manovacuometria, ¢ medidas de volume pulmonar
(incluindo CMI).

QVRS avaliada por meio dos questiondrios
Assessment of Quality of Life (AQOL-8D) e
Severe Respiratory Insufficiency Questionnaire
(SRI).

Sintomas respiratorios avaliados pelo SRI.

ITRs avaliadas por meio de autorrelato.

A aderéncia ao RVP foi medida objetivamente por
um contador acoplado ao dispositivo de RVP e por
meio de diarios preenchidos pelos participantes.

* Houve uma diferenca estatisticamente significativa na
CMI entre os grupos (efeito de interagdo do modelo
linear P= 0,002; diferenga média observada, 0,19 L [IC
95%: 0,00-0,39 L]). A CMI aumentou 0,13 L (IC 95%:
0,01-0,25 L) no grupo RVP, predominantemente no
primeiro més;

= Nao foram observados efeitos de interagdo ou tratamento
nos desfechos secundarios de volumes pulmonares,
complacéncia do sistema respiratorio e qualidade de vida;

= A resposta imediata a uma tnica sessdo de RVP foi maior
na linha de base do que na avaliagdo final (3 meses),
sugerindo um possivel efeito de aprendizado na execugio
da técnica.

Plowman et al.,
2023

Desfechos Primarios (curto prazo — 12 semanas): Pressao
expiratoria maxima (PEM) e pressdo inspiratoria maxima
(PIM).

Manoémetro digital portatil para PEM e PIM;

Pneumotacégrafo oral para espirometria da tosse;

Curto prazo (12 semanas):

* A PEM aumentou significativamente no grupo TRF ativo
(média de aumento: 20,8 cm H20; P= 0,004), mas ndo
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Desfechos  Secundérios  (curto  prazo — 12 = Espirometro portatil para CVF; escala ALSFRS-R houve diferenga significativa na PIM entre os grupos (P =
semanas): Espirometria da tosse voluntaria (incluindo para avaliagdo funcional; 0,33);
fluxo inspiratério de pico da tosse [FIP] e fluxo

R . : . = registros médicos eletronicos e anotagdes clinicas = O FIP da tosse aumentou significativamente no grupo TRF
expiratorio de pico da tosse [FEP]) e capacidade vital

multidisciplinares para dados de acompanhamento ativo (P = 0,02), mas ndo houve diferenga significativa no
forgada (CVF). de 1 ano. FEP da tosse (P= 0,06) ou na CVF (P= 0,60) entre os
Desfechos Exploratérios de Acompanhamento (longo grupos.

prazo — 1 ano): Declinio global e bulbar (inclinagéo total

e da subescala bulbar da escala ALSFRS-R), estado da oo )
ingestdo oral e tempo até o inicio da ventilagdo ndo * A inclinagdo da subescala bulbar da ALSFRS-R foi

invasiva (VNI). significativamente menor no grupo TRF ativo em
comparagdo com o grupo Sham (P = 0,02), indicando uma
taxa mais lenta de declinio bulbar;
= N2o houve diferengas significativas entre os grupos na
inclinagdo total da ALSFRS-R, no estado da ingestéo oral
ou no tempo até o inicio da VNI.

Longo prazo (1 ano):

QV: Qualidade de Vida | LAPAQ: Questionario de Atividade Fisica LASA | IPA: Impacto na Participa¢do e Autonomia | SIP 68: Sickness Impact Profile 68 | PEM: Pressdo expiratoria maxima | FEP:
Fluxo expiratoério de pico da tosse | FEP: Fluxo expiratdrio de pico da tosse | CVF: Capacidade Vital Forgada | ALSFRS-R: Escala Funcional de Avaliagdo da ELA Revisada | FSS: Escala de Severidade
da Fadiga | MRC: Medical Research Council.

Fonte: Autoras, 2024.
Source: Authors, 2024.
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A revisdo narrativa analisou o efeito dos exercicios fisioterapéuticos na qualidade de vida e fungdo
respiratoria de pacientes com Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA). Os estudos apresentaram diversas
intervengdes fisioterapéuticas com diferencas na forma, tempo, frequéncia e duracdo total. Os resultados
sugerem beneficios da fisioterapia, algumas interven¢des focaram em exercicios terapéuticos, incluindo
exercicios aerobicos® e exercicios respiratorios®. Exercicios de fortalecimento respiratério mostraram
aumento na pressdo expiratoria maxima e fluxo inspiratorio de pico da tosse, indicando melhora na fungdo
respiratoria.

Entretanto, o efeito do exercicio na fungdo respiratoria geral permaneceu inconclusivo. Apesar das
diferengas, alguns estudos reportaram melhora na fungdo respiratoria '* e um aumento estatisticamente
significativo na pressdo expiratoria maxima (PEM)' por meio de treinamento de forga expiratoria com
dispositivos especificos.'’ '* ¥ Isso indica que a fisioterapia pode ser benéfica independentemente do estagio
da doenga, embora a magnitude do beneficio possa variar. Programas combinados de exercicios aerobicos, de
resisténcia e reabilitacdo padrdo, demonstraram potencial para melhorar a qualidade de vida e reduzir a
fadiga. No entanto, a maioria dos estudos apresentou limitagdes metodologicas, como tamanho amostral
reduzido e heterogeneidade das intervengdes, o que dificulta generalizacdes.

A populagdo dos estudos incluidos consistiu em pacientes com ELA, porém com variagdes
importantes. Idade (adultos e idosos), estagio da doenga (inicial vs. avangado)’, gravidade dos sintomas e
presenca de comorbidades® diferiram entre os estudos, impactando a comparabilidade dos resultados.
Pacientes em estagio inicial, sem comorbidades significativas, tendem a responder melhor a fisioterapia®.

No que se refere as amostras, variaram consideravelmente. Sheers et al.® apresentaram a maior
amostra, com 73 participantes, seguida de Zucchi et al. (com 65 participantes)’. Em contrapartida, Zhu et al.’
utilizaram uma amostra menor, com apenas 10 participantes. Outros estudos também apresentaram uma
amostragem intermedidria, como Plowman et al.'> com 35 participantes ¢ Plowman et al.'' com 26 também
foram observados. Amostras pequenas, como as observadas em alguns estudos, podem comprometer a
poténcia estatistica € a generalizagdo dos resultados. Sheers et al.®, apesar de uma amostra inicial de 73
participantes, relataram que apenas 47 completaram o estudo, representando uma perda amostral significativa
que pode ter introduzido viés. A perda de participantes ao longo do estudo foi um problema em alguns casos,
destacando a importancia de relatar e discutir as taxas de desisténcia e suas potenciais implica¢cdes nos
resultados. A variabilidade no tamanho amostral entre os estudos limita comparagdes diretas e reforca a
necessidade de pesquisas futuras com amostras maiores e representativas da populagdo com ELA.

A duragdo das intervengdes variou de algumas semanas a meses, com frequéncias que variaram de
duas vezes ao dia a algumas vezes por semana. Algumas intervengdes exigiam sessdes diarias, enquanto
outras envolviam sessOes menos frequentes. Essas diferengas nas intervengdes resultaram em efeitos
variados. Enquanto alguns estudos mostraram melhora na qualidade de vida, outros ndo encontraram
diferencas significativas entre o grupo intervengcdo e o grupo controle. Apesar da variabilidade nas
intervencdes e nos resultados, a fisioterapia demonstrou potencial para melhorar aspectos da satde fisica dos
pacientes, indicando a necessidade de pesquisas futuras para otimizar protocolos e individualizar o
tratamento.

Quanto ao grupo controle, a variedade dificulta a comparagdo direta dos resultados. Porém, alguns
estudos utilizaram cuidados habituais como grupo controle,” ! enquanto outros empregaram intervengdes
placebo, como exercicios passivos ou dispositivos Sham.': '> ' Contudo, vale salientar que a
heterogeneidade dos grupos controle interfere na interpretagdo dos resultados, pois ndo fica claro se os
beneficios observados sdo devidos a intervencao fisioterapéutica em si ou a falta de intervengao especifica no
grupo controle. Apesar das diferengas nos grupos controle, alguns estudos mostraram resultados consistentes
em relacdo aos beneficios da fisioterapia, como melhora na funcdo respiratoria e qualidade de vida. Isso
sugere que a fisioterapia pode ser superior aos cuidados habituais ou placebo, embora a magnitude do efeito
possa variar dependendo da intervencdo especifica.

4 Discussio

Com base nesse contexto, compreende-se que nem todos os estudos avaliaram todos os desfechos
relacionados aos objetivos da revisdo, que incluiam, qualidade de vida, fungdo respiratoria, forga muscular e
fadiga. A maioria dos métodos utilizados, como a ALSFRS-R para avaliacdo funcional, espirometria para
funcdo respiratoria e escalas de qualidade de vida especificas para ELA, sd3o recomendados e amplamente
utilizados na pratica clinica e em pesquisas. Alguns estudos focaram em desfechos especificos, como pressido
expiratoria maxima,' '* ' ou capacidade vital forcada,® enquanto outros avaliaram desfechos mais
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abrangentes, como a pontuagdo da ALSFRS-R9. Os métodos de avaliagdo também variaram entre os estudos,
incluindo escalas de PROMs (Patient Reported Outcome Measures), testes funcionais, medidas fisioldgicas e
registros de eventos adversos.

Sendo assim, apesar das limitagdes metodologicas, a falta de uniformidade nos desfechos e métodos
de avaliagdo, dificultam a comparagdo entre os estudos e a sintese dos resultados. Ainda assim, a
variabilidade nos resultados entre os estudos e a falta de ensaios clinicos randomizados de alta qualidade
comprometem a generalizagdo dos achados e a definicdo de protocolos de intervengdo padronizados. A
heterogeneidade nas populagdes estudadas, com diferencas em idade, estagio da doenga e comorbidades,
também limita a interpretagdo dos resultados. Essa variabilidade pode ter contribuido para as diferencas nos
resultados observados, refor¢ando a importancia de padronizar os desfechos e métodos de avaliagdo em
pesquisas futuras para obter uma compreensao mais abrangente e precisa dos efeitos da fisioterapia na ELA.

Futuros estudos com maior rigor metodoldgico, amostras maiores e desfechos padronizados sdo
necessarios para confirmar os beneficios dos exercicios fisioterapéuticos na qualidade de vida em individuos
com ELA e determinar as intervencdes mais eficazes para diferentes subgrupos de pacientes.

Apesar das limitacdes, a revisdo refor¢a a importancia da intervencdo fisioterapéutica na ELA,
sugerindo a necessidade de mais pesquisas com metodologia robusta para elucidar os efeitos a longo prazo e
individualizar as interven¢des com base nas necessidades de cada paciente, determinando as mais eficazes.
Futuros estudos com maior rigor metodoldgico, amostras maiores e desfechos padronizados sdo necessarios
para confirmar os beneficios dos exercicios fisioterapéuticos na qualidade de vida em individuos com ELA.

4 Conclusao

De natureza progressiva e heterogénea, essa patologia, dificulta o recrutamento e retencdo de
participantes em estudos a longo prazo, tornando complexo controlar todas as varidveis intervenientes. Por
outro lado, os resultados desta revisdo demonstrou que intervencdes realizadas com exercicios aerobicos e
respiratorios, voltados para o fortalecimento respiratorio, mostraram aumento na pressao expiratoria maxima,
indicando melhora na fungdo respiratoria; bem como, que a terapia respiratoria associada a cuidados
multidisciplinares, pode retardar o declinio da fungdo bulbar, que afeta a fala e a degluticdo. Vale salientar
que, o fortalecimento muscular e a resisténcia, foram objetivados durante a pratica dos respectivos exercicios
visando melhora na qualidade de vida e fun¢do respiratdria.

Apesar dos resultados promissores, a revisdo também identificou limitagdes metodologicas nos
estudos analisados, quanto aos métodos de avaliagdo. E evidente que pesquisas futuras devam priorizar
desenhos metodologicos robustos, com amostras maiores e mais representativas, intervengdes claramente
definidas e padronizadas, grupos controle adequados e avaliagdo de desfechos relevantes e uniformes. Uma
vez que, estudos com acompanhamento de longo prazo sdo cruciais para avaliar a sustentabilidade dos
beneficios observados, bem como, foi identificado que pacientes em estagio inicial, sem comorbidades
significativas, tendem a responder melhor a fisioterapia. Estratégias para individualizar as intervengdes
fisioterapéuticas com base nas necessidades de cada paciente com ELA também ¢ essencial para otimizar os
resultados e melhorar a qualidade de vida e funcao respiratéria dessa populagao.
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