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A Atrofia Muscular Espinhal (AME) € classificada em cinco tipos de acordo com a sua severidade.
Para a AME tipo 1, as complicagdes respiratérias ocorrem entre 0 nascimento e 0s 2 anos € meio de
vida. Estes pacientes sofrem de fraqueza generalizada dos musculos respiratdrios, mas os seus niveis
respiratérios poderdo encontrar-se normais. No entanto estas criancas normalmente entram em
faléncia respiratdria devido a uma infecdo respiratoria, que surge devido a acumulacdo de secre¢des
visto que estes pacientes ndo tém forca para as expelir e estas acabam por infectar’. Assim, a crianca
é admitida em unidades de cuidados intensivos onde a aspiracéo ndo resolve a obstrucéo e o oxigénio
apenas contribui para uma maior retencdo de dioxido de carbono e a crianga acaba necessitando de
suporte ventilatério. Convencionalmente as infecGes respiratdrias resultam em pneumonias repetidas,
em hospitalizagdes recorrentes, em intubacdes orotraqueais e em ultima instancia em traqueostomias
e morte. A causa mais frequente de morte em criangas com Atrofia Muscular Espinhal e outras

doencas neuromusculares é a insuficiéncia respiratoria, que se pode apresentar de uma forma aguda,
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pelo desenvolvimento de um pneumonia ou atelectasia, ou que se pode desenvolver mais lentamente
por descompensacdo ventilatoria progressiva®. As novas opcdes de tratamento respiratério permitem,
agora, um prolongamento da vida das criancas com AME tipo 1°,

De acordo com protocolos desenvolvidos por nés*’, é possivel evitar o recurso & traqueostomia para
ventilar as criangcas com AME de todos os tipos, diminuindo assim as complicacdes e aumentando a
sua sobrevida e a qualidade de vida. As complicacbes da traqueostomia como as hemorragias,
aspiracdes, enfisema, lesdo tecidular e infecdo podem ocorrer de forma precoce. Mais tardiamente ha
a possibilidade de aparecimento de estenose traqueal, traqueomalécia, hemorragia, infecdes

bronquicas recorrentes, obstrucdo e/ou desconexao da canula, especialmente durante a noite.

A grande dificuldade em intervir nestes pacientes esta na ma interpretacdo dos sintomas, porque ndo
é feita uma avaliacdo adequada e sdo tomadas as decis@es clinicas erradas que trazem consequéncias

graves a longo prazo.

Nestes pacientes & necessaria uma avaliacdo rigorosa e objetiva direcionada para a mecanica
ventilatéria. Deve-se comecgar por avaliar a sintomatologia, 0 aumento da frequéncia respiratoria,
alteracfes do ritmo cardiaco e tensdo arterial, a simetria toraco-abdominal (respiracdo paradoxal), a
diminuicdo da eficacia da tosse, alteracdes da fala e da degluticdo e a influencia da posicdo na funcéao
respiratoria®®. No que se refere & funcéo respiratdria, 0 parametro mais importante da espirometria é
a capacidade vital (CV). A CV pode ser considerada relativamente sensivel como indicador da
fraqueza dos musculos respiratdrios e indicacdo da necessidade de suporte ventilatério.

A restricdo ventilatéria nos pacientes com AME tipo 2 e 3 ¢ agravada pelo desenvolvimento e
progressdo da escoliose. A deformidade leva a reducdo da capacidade vital e da complacéncia da
caixa toracica, pela rigidez articular e encurtamentos musculares. Os musculos, em posi¢do de
encurtamento, apresentam desvantagem mecanica, com menor capacidade para gerar tensdo,
piorando a fraqueza muscular®®. Essas alteracbes causam areas de microatelectasias, que levam a
reducdo da complacéncia do pulmdo, com consequente sobrecarga ao trabalho respiratorio. Essa
sobrecarga atinge musculos cronicamente fadigaveis e progressivamente mais fracos, agravando a
restricdo ventilatoria, como num circulo vicioso. Ocorre 0 aumento do trabalho respiratorio devido
ao colapso das vias aéreas distais, causado pela fraqueza muscular e consequentemente, pressao

pleural menos negativa que o normal.

Facebook: @institutoiname / Instagram @iname_brasil
contato@iname.org.br
www.iname.org.br



mailto:contato@iname.org.br

Instituto Nacional da Atrofia Muscular Espinhal

A ventilacdo nasal pode ser fornecida por modo “bi-level” ou por modo volumétrico com ou sem
PEEP (pressdo positiva expiratoria)™'?. Atualmente, had numerosas interfaces nasais disponiveis
comercialmente. Cada interface pode apresentar diferentes pontos de pressdes na zona paranasal.
Né&o se pode predizer qual modelo sera o mais eficaz e preferido para qualquer individuo especifico.
A pressdo na base do nariz ou fuga de insuflacdo para os olhos sdo queixas comuns com Varios
destes modelos genéricos™**. Essas dificuldades resultaram na confeccdo de interfaces que se
moldam por si proprias aos tecidos faciais e na concepgdo de interfaces que se moldam de modo
personalizado®®. Existem também as prongas nasais que proporcionam pressdes minimas apenas nas
narinas. Também pode ser uma interface ideal para individuos que exigem ventilacdo ndo invasiva
continua, porque ndo interfere na visdo do usuério. No entanto, sdo necessarios tamanhos menores

para bebés e criancas pequenas.

Visto que a face de cada individuo, especialmente o nariz, tem anatomia diferente, ndo se pode
predizer que interface fornecerd a melhor vedacdo com menor fuga, ou com que interface cada
paciente particular estara mais confortavel. Assim ndo devera ser fornecido apenas uma interface,
mas sim um conjunto delas que permita a que o paciente tenha flexibilidade de uso de acordo com as
suas necessidades. Ao alternar interfaces o paciente alterna os locais de presséo na pele e minimiza o
desconforto®™. O paciente que apresentar fuga significativa pela boca pode usar um apoio de queixo
para tentar resolver o problema, mas se esta persistir € necessario trocar a mascara para uma oro-
nasal ou facial. Na presenca de congestdo nasal, os pacientes devem ser orientados a utilizar

descongestionantes para otimimizar a VNI nasal antes de realizar a troca da mascara.

A Ventilacdo Mecénica N&o Invasiva (VMNI) nasal é a técnica mais pratica para uso noturno, mas
também € indicada para bebés e para aqueles que ndo conseguem agarrar ou segurar o adaptador
bocal devido a fraqueza dos masculos orais, abertura inadequada da mandibula ou movimento
insuficiente do pescoco. Apesar disso, a VMNI nasal continua é uma alternativa viavel e desejavel
ao uso da traqueostomia. Os usuarios de VMNI nasal aprendem a fechar suas bocas ou ocluir a

orofaringe com seus palatos moles e linguas, para evitar vazamento oral da insuflacéo.

A umidificacdo abaixo do ideal provoca ressecamento e irritacdo das mucosas nasais, causa dor

orofaringea (“dor de garganta”) e resulta em vasodilatagdo e congestdo nasal. O aumento da

resisténcia ao fluxo de ar até 8 cmH,O pode ser causado pela perda de umidade, atribuida ao fluxo de

ar unidirecional com expiracdo pela boca durante a aplicacdo de pressdo positiva continua nas vias
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aéreas ou VMNI pelo nariz. Isso pode ser reduzido, aquecendo-se o0 ar inspirado a temperatura
corporal e umidificando-o com o uso de umidificador dotado de sistema aquoso aquecido. O
emprego de descongestionantes também pode aliviar a irritacdo dos seios nasais e dificultar o
aparecimento de congestao nasal***’. A troca para interface oronasal pode aliviar muitas, sendo todas

as dificuldades associadas com a VMNI nasal.

A distensdo abdominal tende a ocorrer esporadicamente em usuarios de VMNI. O ar costuma ser
eliminado sob a forma de flatuléncia assim que o paciente for mobilizado pela manhd. Quando
intensa, no entanto, essa distensdo abdominal pode aumentar a restricdo ventilatéria, a dependéncia
do ventilador e necessitar de tubo retal para descompressdo do célon ou tubo nasogastrico ou de

gastrostomia para eructacao do ar'®.

Segundo os protocolos que nos temos vindo a aplicar e estudar nestes pacientes, € importante a
introducdo precoce da VMNI por mascara nasal durante o sono logo que a crianga comece a
desenvolver um padrdo respiratorio toraco-abdominal do tipo paradoxal, de modo a prevenir as
disfuncdes respiratorias que comegam durante o sono. Assim a crianga ganha tolerancia progressiva
a esta técnica e poderd dormir de uma forma mais segura. Esta provado também que a introducao
precoce de VMNI com pressdes altas (IPAP: 20 a 30cmH20; EPAP: 0-4cmH20; FR: 2 ciclos acima
da FR normal do paciente), promove 0 crescimento saudavel da caixa toracica, prevenindo o
aparecimento de deformagdes toracicas como o pectus escavatum®®?’. Para além de todas estas
vantagens, a introducdo precoce da VMNI nestas criangas permite uma extubacdo direta para a
VMNI em casos de agudizacao. Isso deve-se ao fato de a crianca ja estar habituada a esta terapéutica
e quando é extubada, consegue tolerar melhor, evitando assim o recurso a traqueostomia. O
protocolo eficaz de extubagédo direta para a VMNI em criangas com AME tipol foi descrito e

publicado®.

A VMNI por pressdo positiva € uma opc¢do segura, bem tolerada, facilita o desenvolvimento da
crianca e ndo interfere na vocalizagdo e aprendizagem, problemas inerentes a traqueostomia. Ajuda a
suprir os sintomas de hipoventilacdo alveolar cronica (acordares multiplos, sudorese noturna,
cefaleias matinais, sonoléncia diurna), facilita a extubagdo, pode prevenir a entubacdo em caso de

insuficiéncia respiratéria aguda, melhora a qualidade de vida e aumenta a sobrevida?'.
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A complacéncia pulmonar sofre declinio porque o paciente com AME ndo consegue expandir 0s
pulmdes até a capacidade inspiratoria predita. A medida que a CV diminui, a maior respiragio que se
consegue realizar expande apenas uma fracdo do volume pulmonar. Semelhantemente as articulaces
dos membros, a mobilizacdo regular é necessaria para evitar contraturas da parede toracica e
restricdo pulmonar. Isso pode ser atingido apenas por meio de insuflacGes profundas, empilhamento

de ar ou VMNI noturna®.

Para a prevencdo de contraturas da caixa toracica, preservacdo de sua amplitude de movimentos e
diminui¢do das restrigdes pulmonares hé necessidade de exercicios regulares de “air-stacking” (AS)
que consiste no empilhamento de ar, ou seja , € o volume maximo de ar obtido pela sustentacdo de
insuflagdes consecutivas com a glote fechada®. O AS pode ser realizado com um ressuscitador
manual (ambu), respiracdo glossofaringea (RGF) ou através de um ventilador volumétrico. A técnica
tem como objetivo atingir uma insuflacdo maxima, auxiliando a fase inspiratdria e promovendo a
expansdo pulmonar e da caixa toracica. O aumento da capacidade de insuflagdo maxima aumenta o
pico fluxo da tosse (PFT), melhora a complacéncia pulmonar e evita ou elimina atelectasias
optimizando o uso da VNI. Através desta técnica podemos avaliar a capacidade de insuflacdo
méaxima (CIM) do paciente que € determinada pela medida por espirometria do maior volume de ar
exalado ap6s uma insuflagdo méxima e uma sustentacdo maxima que um individuo pode realizar
(suster com a glote fechada)?* %2°,

A CIM ¢é uma importante medida, pois 0 paciente que apresenta Capacidade Vital Forcada (CVF)
=CIM suspeita-se de disfuncdo da musculatura bulbar®’. Pacientes que apresentam uma CVF menor
do que o previsto podem conseguir elevar a mesma através da técnica do AS, conseguindo assim
uma medida CIM acima da CVF, ou seja, mais proxima do previsto. Os pacientes que nao
conseguem fechar a glote e, portanto, ndo sdo capazes de promover o empilhamento de ar, podem ser
passivamente insuflados, fazendo-se uso da insuflacdo mecanica através do CoughAssist™ (Philips
Respironics International Inc., Murrysville, Pa), ventilador ciclado a pressao sob pressdes de 40 a 70
cmH,0 ou ressuscitador manual com a vélvula de exalacdo bloqueada. O volume maximo de

insuflacdo passiva pode receber o nome de capacidade de insuflagdo pulmonar ou CIP.

Antes da reducéo significativa da CV, os pacientes sdo instruidos a promover o empilhamento de ar

dez a quinze vezes por, no minimo, duas ou trés vezes ao dia, utilizando geralmente um ressuscitador
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manual. No sentido de promover o empilhamento de ar, a VMNI é fornecida por meio de

ventiladores, utilizando 0 modo assistido-controlado ciclado a volume e néo a presséo.

Os bebés ndo conseguem efetuar o empilhamento de ar nem cooperar com a terapia de insuflacéo
passiva. Todos os bebés com atrofia muscular espinhal (AME) tipo 1, outros com AME tipo 2 e
aqueles com DNM infantil que apresentam movimento paradoxal da parede toracica necessitam de
VMNI noturna para evitar a anomalia de peito escavado (pectus excavatum) e promover o
desenvolvimento dos pulmées, bem como para assisténcia ventilatéria'®. Além do auxilio noturno, as
insuflacdes profundas sdo possiveis pelo fornecimento de ar por meio de ressuscitador manual via
interface oronasal e pela sincronizacéo da distribuicdo do ar com a respiragdo da crianga. As criancas
podem passar a colaborar com a terapia de insuflacdo profunda por volta de 14 a 30 meses de vida®.

Em pacientes com AME, a capacidade de tosse estd francamente reduzida, devido a fraqueza dos
musculos inspiratdrios e expiratorios, bem como & diminuicdo da Capacidade Vital?®. Esta estudado
que uma tosse eficaz requer uma inspiracdo/insuflacdo acima de 85% da Capacidade Vital. Quando
as técnicas manuais de fisioterapia respiratoria sdo insuficientes para promover uma correta
desobstrucdo bronquica, principalmente em alturas de acumulagdo excessiva de secrecOes, a
alternativa mais eficaz é o uso do mecanismo da IN-Exsuflacdo mecénica promovido por maquina

denominada CoughAssist®?

Se a CV estiver muito reduzida, insuflar o paciente até a CIM é importante para otimizar os fluxos de
tosse. Uma vez que o paciente atinja uma insuflacdo voluntaria realiza o AS seguido de uma
compressdo abdominal e/ou toracica temporizada com a abertura glética conforme o paciente inicia a
tosse. Reconhece-se desde 1966 que o pico de fluxo de tosse assistido pode ser duplicado e exceder
prontamente os 6 L/s em pacientes que recebem insuflacbes maximas antes das compressdes
manuais***°. Embora uma insuflacdo maxima seguida por uma compresséo abdominal proporcione
um maior aumento do PFT, este também pode ser significativamente aumentado fornecendo apenas
uma insuflagdo méxima ou fazendo apenas uma compressdo abdominal sem uma insuflagdo méaxima
precedente. Curiosamente, os PFT sdo aumentados de modo mais significativo por uma insuflagcéo

méaxima do que pela compressao abdominal.

A tosse assistida manual exige um paciente cooperativo, boa coordenacédo entre este e o cuidador e
um esforco fisico adequado. E habitualmente ineficaz na presenca de escoliose grave devido a uma
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combinacdo de capacidade pulmonar restrita, incapacidade de efetuar o movimento do diafragma
pela compressdo abdominal (devido a grave deformidade na caixa toracica e diafragma0 )e pela
dificuldade em estabelecer a posicao ideal das maos no térax para aumentar os fluxos expiratorios®.

As compressdes abdominais ndo devem ser utilizadas de modo agressivo durante 1 a 1,5 horas apds
as refeicbes, no entanto, as compressdes toracicas podem ser usadas para aumentar o PFT. As

técnicas de compressdo toracica devem ser executadas com cuidado na presenca de osteoporose.

Infelizmente, visto que ndo é amplamente ensinada aos profissionais de salde, a tosse assistida
manual é subutilizada®. A incapacidade em gerar mais de 2,7 L/s ou 160 L/m de PFT assistido
apesar de ter uma CV ou CIM superior a 1 L indica, normalmente, uma obstrucdo fixa das vias
respiratorias ou fraqueza grave da musculatura bulbar e colapso hipofaringeo durante as tentativas de
tosse. As aderéncias ou paralisia das cordas vocais podem ser resultado de uma prévia intubacéao

orotraqueal.

A tosse mecanicamente assistida (TMA) consiste na aplicacdo de uma pressdo positiva seguida de
uma pressdo negativa através de peca bocal, mascara facial, tubo endotraqueal ou traqueostomia.
Basicamente a manobra simula uma tosse, possibilitando a mobilizagdo e expulséo das secrecfes de
forma eficaz e segura. O insuflador-exsuflador mecénico realiza profundas insuflacdes seguidas

imediatamente de profundas exsuflagdes.

A pressdo de insuflacdo, exsuflacdo e o tempo entre ciclos sdo ajustados independentemente. A
variacao da pressao de insuflacdo para a exsuflacdo de +40 a -40 cmH20 é a geralmente mais eficaz
e de preferéncia da maioria dos pacientes®?. Exceto apds uma refeicdo, compressdes abdominais s&o
aplicados em conjunto com a exsuflacdo. (A TMA pode ser realizada através de uma mascara oro-
nasal, peca bucal, tubo orotraqueal ou através de um tubo de traqueostomia). O Cough Assist pode
ser ciclado manual ou automaticamente. A ciclagem manual facilita o fisioterapeuta a coordenar a
inspiracdo e a expiracdo com a insuflacdo e a exsuflacdo, porém ndo permite a compressdo

abdominal visto que s@o necessarias as duas maos para segurar a mascara e ainda ciclar a maquina.

Um tratamento consiste de cinco a oito ciclos de MI-E seguido por um curto periodo de respiracdo

normal ou ciclado pelo ventilador, para evitar a hiperinsuflagdo. O tempo de insuflacdo e exsuflagéo

sdo ajustados para gerar a maxima expansao toracica e o esvaziamento pulmonar, respectivamente.

Em geral, 2-4 segundos sdo usados. Varios tratamentos séo realizados em uma sessdo até que as
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secrecOes sejam eliminadas e a saturacdo de O2 volte a normalidade. O uso durante a infeccao
pulmonar pode ser tdo frequente quanto necessario, com intervalo de pouco minutos, durante as

infeccBes respiratorias®> .

Seja através da via aérea superior ou através de tubos invasivos, a aspiracdo profunda normalmente
ndo atinge o brénquio esquerdo em 90% das vezes. A TMA em compensacdo promove 0 mesmo
fluxo de exsuflagdo em ambos os bronquios principais sem o desconforto ou o trauma de vias aéreas
devido a aspiracdo. Os pacientes geralmente preferem a MI-E pelo conforto e eficacia e acham

menos cansativos®’.

Trabalhos realizados ndo encontraram evidéncias de lesdes no parénquima pulmonar, hemorragia,
rompimento alveolar ou de bolhas enfisematosas, nos pulmdes de animais tratados com o aparelho
de tosse mecanica®®*. Este achado parece ser justificado pelo fato de que a pressio negativa aplicada
nas vias aéreas é semelhante a pressao positiva na superficie dos pulmdes durante a tosse normal,
sendo entdo improvavel que essa pressdo negativa danifique mais os pulmdes que as pressdes

causadas por uma tosse normal.

Nas criangcas com AME tipo 1, a aplicacdo desta técnica de uma forma ndo invasiva, pode ser dificil
nos primeiros 12 meses, uma vez que a crianca colabora pouco, pelo que a sua introducao deve ser o
mais precoce possivel de modo a obter uma colaboracdo mais rapida da criangca e um melhor treino
dos cuidadores. Nestas idades, se a crianca entrar em faléncia respiratoria por acumulacdo de
secrecOes, tem que ser intubada e realizar sessdes de CoughAssist pelo tubo endotraqueal. A partir
dos 12 meses a aplicacdo domiciliar deste mecanismo, permite a crianga permanecer com uma
terapéutica ventilatria ndo invasiva, ndo necessitando de ser internada em cuidados intensivos para
que haja um alivio das secre¢des bronquicas evitando assim todas as complica¢fes da ventilacdo
invasiva, bem como promovendo uma melhor tolerancia a ventilagdo ndo invasiva’**%.

Foram desenvolvidos por nés os critérios de extubacdo especificos para doengas neuromusculares
(DNM) e um novo protocolo de extubacdo (Tabela abaix0)®. Uma vez atendidos os critérios, o tubo
0ro ou nasogastrico ¢ removido para facilitar a VMNI nasal pos-extubacdo. O paciente, entdo, é
extubado diretamente para VMNI em modo assistido-controlado, ciclado a pressdo (com pressoes de
suporte entre 15 e 25 cmH20) ou ciclado a volume (com volumes entre 800 a 1.500 mL) com o

minimo de PEEP/EPAP possivel e com uma frequéncia respiratoria cerca de 2 ciclos acima daquela
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que é normal para a idade (de 20 a 30 para criancas e de 12 a 16 ciclos /min para adultos), em ar
ambiente (FiO2 a 21%). A VMNI é fornecida por uma combinacdo de mascara nasal, interface
oronasal e peca bocal. Os PFTs assistidos, obtidos por meio de compressdo abdominal ap6s
empilhamento de ar, deverdo ser mensurados em 3 horas pds extubagao, conforme o paciente receba
suporte completo de VMNI ciclada a volume. Os pacientes sdo mantidos com pecas bocais
anguladas acessiveis, para que progressivamente possam ser desmamados sozinhos, sempre que
possivel, efetuando ventilagdes com pressao positiva intermitente em menor frequéncia, conforme a
tolerancia. A VMNI nasal diurna ¢ utilizada para aqueles que ndo conseguem segurar a peca bocal.
Todos os pacientes deverdo utilizar interfaces nasais ou oronasais para ventilacdo no periodo da
noite. Para episddios de SpO, < 95%, sdo considerados fatores como: pressdo inspiratoria positiva
inadequada, vazamento de ar pela interface ou pelo tubo, retengdo de CO, e presenca de secregdes.
Os pacientes sdo ensinados a promover o empilhamento de ar e a efetuar a tosse manualmente

assistida. Na sequéncia, o pico de fluxo de tosse assistida é mensurado.

Tabela: Critérios de extubacdo para pacientes ndo desmamaveis (dependentes de ventilador)

e Paciente afebril e com leucograma normal

e PaCO, de 40 mmHg ou menos sob pressdes inspiratdrias de pico abaixo de 30 cmH,0
sob suporte ventilatorio total e frequéncia respiratéria normal, conforme a necessidade

e Saturagdo de oxi-hemoglobina (SpO;) > 95% por 12 horas ou mais no ar ambiente

e Todas as dessaturacGes de oxi-hemoglobina abaixo de 95%, revertidas por tosse
mecanicamente assistida e succao via tubo translaringeo

e Paciente completamente alerta, que colabora com o tratamento e ndo recebe qualquer
medicacao sedativa

e Anormalidades ausentes ou em processo de desaparecimento a radiografia toracica

e Vazamento de ar pelas vias aéreas superiores, suficiente para vocalizacdo a

desinsuflacdo do cuff

Os fisioterapeutas, enfermeiros e, particularmente, os familiares e cuidadores pessoais realizam TMA
via interfaces oronasais até a cada 30 minutos para que a SpO, néo decline mais abaixo de 95% e os

pacientes se sintam livres das secrecGes. Em sete casos, a ingestdo oral pds-extubacdo néo foi
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considerada segura e, por essa razao, gastrostomias (metodo de Stamm modificado) foram realizadas

sob anestesia local, utilizando a VMNI, sem complicagdes.

Nos relatamos dados sobre 157 pacientes “ndo desmamaveis” consecutivos que incluiu 83 pacientes
que recusaram fazer traqueostomias e foram transferidos de outros hospitais®. Eles ndo conseguiam
superar tentativas de respiracdo espontanea antes ou depois da extubacdo. Assim que a SpO, fosse
mantida a > 95% no ar ambiente, tais pacientes foram extubados para VMNI continua ¢ submetidos a
MI-E rigorosa. O sucesso da extubacdo era definido como a falta de necessidade de nova intubagéo
durante a hospitalizagdo. Antes da hospitalizacdo, 96 (61%) pacientes ndo tinham experiéncia com
VMNI, 41 (26%) a utilizavam parte do tempo (i. e., meio periodo) e 20 (13%) eram continuamente
dependentes desse tipo de ventilagcdo. Na primeira tentativa, a taxa de sucesso do protocolo de
extubacdo foi de 95% (149 pacientes). Todas as 98 tentativas de extubagdo em pacientes com pico de
fluxo de tosse assistida > 160 L/min foram bem-sucedidas. Seis de oito pacientes que falharam na
primeira tentativa de extubacéo tiveram sucesso nas tentativas subsequentes, de tal modo que apenas
dois pacientes com esclerose lateral amiotrofica bulbar sem pico de fluxo de tosse assistida

mensuravel foram submetidos a traqueotomia.

Podemos assim concluir, com base neste artigo, que € possivel prevenir as complicacGes respiratorias
e evitar o recurso a ventilagdo invasiva em pacientes com AME, contudo é importante que se criem
condicbes favoraveis a expansdo desta técnica, condicdes essas, que ndo passam unicamente pela
divulgacdo da mesma, mas também por uma mudanca de atitudes e praticas que envolve o
contributo e vontade de adquirir novos conhecimentos por parte dos profissionais de salde e o
financiamento por parte dos governos de todas as ajudas técnicas respiratorias necessarias no
domicilio (ventiladores e interfaces adequadas, aparelhos de IN-Exsuflagdo mecénica, oximetros,
entre outros). E importante salientar que a utilizacdo da VMNI associada a aplicacdo do
CoughAssist, podera ndo s6 melhorar a qualidade de vida dos individuos com AME, mas também,

aumentar a sua sobrevida’.

Pensamos que mais do que um alerta, € um dever ético divulgar estas abordagens e seus principios

fundamentais, visto que a avaliagdo precoce e 0 estabelecimento de objetivos sdo a base para o

sucesso da intervencdo. Tradicionalmente o paciente com AME ¢é visto como um “sofredor”

respiratorio que, devido a gravidade da doenga € dito aos familiares que € “normal” esse sofrimento e

que tém de aprender viver com ele. Na nossa opinido o paciente com AME ndo é um doente
Facebook: @institutoiname / Instagram @iname_brasil
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respiratorio de raiz, e se lhe for fornecido as corretas ajudas técnicas aos musculos respiratorios, esse
paciente ndo tem que sofrer de problemas respiratorios, tem sim de aprender a viver feliz, respirando
de uma forma diferente. No entanto se as condi¢cdes econdmicas, sociais e principalmente o apoio
familiar ndo estiverem reunidos os cuidados respiratorios ndo serdo eficazes. Cada paciente devera

ser analisado individualmente e todos estes fatores deverdo ser tidos em conta.

Nota: Este texto € propriedade intelectual dos seus autores e do Comité Cientifico do Instituto Nacional da
Atrofia Muscular Espinhal - INAME e qualquer uso indevido serd punido por lei. Pode ser citado ou
divulgado, desde que creditada a sua origem e autores.
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