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Resumo

Introducdo: A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA), € uma doenga rara, neurodegenerativa
progressiva, que afeta o sistema nervoso e acarreta paralisia motora irreversivel que tem como
principais disfuncdes fisicas a falta de destreza manual, disartria e disfagia e alterac6es psico-
I6gicas como a depressdo. A fisioterapia tem como foco o tratamento dos sintomas e a maxi-
mizacdo da fungdo permitindo que os pacientes tenham uma maior esperanca média de vida
com qualidade. Objetivo: O presente estudo tem como objetivo avaliar os efeitos do exercicio
terapéutico em pacientes com Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA). Metodologia: Pesquisa
computorizada nas bases de dados PubMed e PEDro, para identificar estudos randomizados
controlados que avaliem os efeitos do exercicio terapéutico em pacientes com ELA. Resulta-
dos: Nesta revisdo foram incluidos 5 estudos randomizados controlados com 248 pacientes,
com a classificacdo metodologica média de 5,6 na escala de Physiotherapy Evidence Databa-
se (PEDro). Conclusdo: O exercicio terapéutico contribui para reduzir significativamente a
deterioracdo motora, a fadiga, o atraso da progressao da doenca, e melhorar a for¢ga muscular,
a funcdo respiratoria e a qualidade de vida dos pacientes com ELA. Palavras-chave: “Amyo-

trophic Lateral Sclerosis AND ““Physical therapy” OR “Exercise therapy”.

Abstract

Introduction: Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a rare, progressive neurodegenerative
disease that affects the nervous system and causes irreversible motor paralysis. Physical ther-
apy focuses on treating symptoms and maximizing function allowing patients to have a higher
quality life expectancy. Objective: This study aims to evaluate the effects of therapeutic ex-
ercise in patients with Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS). Methodology: Computerized
search in the PubMed and PEDro, databases to identify randomized controlled trials evaluat-
ing the effects of therapeutic exercise on patients with ALS. Results: This review included 5
randomized controlled trials with 248 patients, with a mean methodological rating of 5.6 on
the Physiotherapy Evidence Database (PEDro) scale. Conclusion: Therapeutic exercise con-
tributes to significantly reduce motor deterioration, fatigue, delayed disease progression, and
improve muscle strength, respiratory function, and quality of life in patients with ALS. Key
words: "Amyotrophic Lateral Sclerosis™ AND "Physical therapy™ OR "Exercise therapy”.



Introducéao

A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) é uma perturbacdo neurodegenerativa progres-
siva fatal que afeta os neuronios motores da medula espinhal, do tronco encefalico e do cortex
motor (Groenestijn, et al., 2011). A ELA é considerada uma doenca rara com incidéncia de 2
a 3 por 100.000 individuos na Europa e 0,7 a 0,8 por 100.000 individuos na Asia (Mathis, et
al., 2019).

A idade, em média do inicio da ELA é de 55 anos, e 0s pacientes morrem em média
dentro de 3 anos apds o inicio dos sintomas, geralmente devido a perda progressiva dos mus-
culos respiratdrios, levando a insuficiéncia respiratoria. A perda do neurénio motor inferior
(atrofia, fasciculac@es, fraqueza muscular) e perda motora dos neurénios superiores (espasti-
cidade, reflexos patoldgicos) sdo sintomas mais frequentemente presentes nos estadios iniciais
da doenga, que podem variar de pessoa para pessoa. A maioria dos pacientes apresenta ini-
cialmente fraqueza focal assimétrica progressiva das extremidades superiores e inferiores,
como por exemplo, a falta de destreza e preensdo manual, a tendéncia para tropecar (80%), ou
sintomas bulbares, como por exemplo, disartria e disfagia (20%) (Groenestijn, et al., 2011).

As quedas podem levar a efeitos negativos na saude e a um aumento dos custos com
assisténcia médica para qualquer individuo. No entanto, os efeitos podem ser mais devastado-
res para alguém diagnosticado com ELA. Resultados adversos associados com quedas podem
resultar em lesdes, internamento hospitalar, perda de independéncia funcional, inatividade,
prematura admissdo em lares de idosos, morbidade e mortalidade (Schell, et al., 2019).

Um descondicionamento cardiovascular sobreposto a fraqueza fisica generalizada cau-
sada pela propria ELA, sdo problemas consequentes ao declinio da atividade fisica. Se a ativi-
dade continuar a ser muito reduzida, um descondicionamento adicional pode desenvolver-se
em rigidez muscular e articular que pode levar a contraturas musculares e
dor. Consequentemente, todos estes aspetos dificultam as atividades de vida diaria. Os pacien-
tes com ELA devido ao seu prognostico sao frequentemente afetados por profundas alteracbes
psicoldgicas. A maioria dos pacientes narra, ndo apenas problemas fisicos, mas também psi-
cologicos sendo 0s mais comuns a depressdo e desesperanca (Groenestijn, et al., 2011).

O unico farmaco atualmente autorizado para o tratamento da ELA € o riluzol, um
agente antitritotoxico que inibe a liberagdo de glutamato e que melhora a sobrevida do pacien-

te entre 3 a 6 meses, dai, ainda ndo existir cura para a ELA (Lunetta, et al., 2015).



Quando ndo é possivel utilizar um marcador biolégico estabelecido, o diagndstico de
ELA é principalmente clinico. A ELA esporadica é considerada uma doenga genética com-
plexa, na qual fatores genéticos e ambientais se combinam para aumentar o risco de doenca. A
ELA familiar (ELAF) (genética), esta presente em 5% dos casos, com um padréo de heredita-
riedade mendeliana. O fendtipo clinico da ELAF é semelhante ao da forma esporadica da
doenca. Pelo menos 13 genes foram associados a ELAF, representando 30% dos casos fami-
liares (Groenestijn, et al., 2011).

E de extrema importancia a identificacéo e avaliacdo da dor em pacientes com ELA. A
dor tem efeitos maléficos profundos na qualidade de vida destes pacientes e nos seus cuidado-
res. Diferentes tipos de dor podem surgir de diferentes causas subjacentes. As dores mecani-
cas podem causar as dores primarias; ja a dor neuropatica pode surgir do comprometimento
das vias somatossensoriais, enquanto que as causas secundarias de dor dao-se devido aos efei-
tos de dano tecidual que s&o essencialmente nociceptivas. Estas dores e respetivas causas aju-
dam a tentar compreender a fisiopatologia da dor na ELA (Chio, et al., 2012).

A fisioterapia € uma especialidade profissional clinica fundamental, na equipa multi-
disciplinar na patologia da ELA e esta bem fundamentada nos conceitos de reabilitacdo e vida
ativa. Apesar da falta de cura e da répida progressdo da doenca, a fisioterapia intervém nas
necessidades e objetivos do individuo com o foco no tratamento dos sintomas e na maximiza-
cao da funcédo, permitindo que os pacientes tenham uma maior esperanca média de vida com
qualidade (Dal Bello-Haas, 2018). Face ao exposto, o objetivo desta revisdo bibliografica é

avaliar os efeitos do exercicio terapéutico em pacientes com a ELA.



Metodologia

Para a realizacdo desta revisdo bibliografica foi efetuada uma pesquisa computorizada nas
bases de dados Pubmed e PEDro procurando artigos que abordassem a influéncia do exercicio
terapéutico na Esclerose Lateral Amiotrofica. As palavras-chave utilizadas na base de dados
foram: “Amyotrophic Lateral Sclerosis™, ““Physical therapy”, “Exercise therapy”, “Rehabili-
tation””, combinadas entre si, utilizando o operador de l6gica “AND”” e “OR™.

Critérios de inclusdo: 1) estudos randomizados controlados, 2) ensaios clinicos publicados
nos Ultimos 10 anos com texto na integra, 3) participantes com diagnostico de ELA, 4) estu-
dos com classificacdo na escala PEDro igual ou superior a 5, 5) artigos publicados em Inglés.
Critérios de exclusdo: 1) estudos de caso ou revisfes da literatura, 2) estudos duplicados, 3)
artigos sem livre acesso, 4) artigos cujo titulo e resumo nao estavam de acordo com o0s objeti-
vos deste trabalho.

A estratégia de pesquisa, e posterior exclusdo de estudos, encontra-se representada no fluxo-

grama de PRISMA na Figura 1.
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Figura 1 — Fluxograma representativo da selecdo dos artigos
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Resultados

Na pesquisa inicial foram encontrados 12 artigos, sendo que 5 preencheram na totalidade os
critérios de inclusdo deste estudo. A qualidade dos artigos selecionados foi identificada pela
escala de PEDro, na qual houve uma meédia de classificacdo metodoldgica de 5,6/10 dos arti-
gos incluidos (Tabela 1).

Tabela 1 — Qualidade metodoldgica dos estudos randomizados controlados incluidos na revi-
séo segundo a escala de PEDro

Autor(es)
(ano)
Merico et al.
(2018) 5/10
Clawson et
al. (2017) 5/10
Lunetta et al.
(2015) 5/10
van Groenes-
tijn et al. 6/10
(2019)
Pinto, Swash e
Carvalho 7/10
(2012)

Pontuacdo consoante a escala de PEDro

Na Tabela 2 estdo descritos os estudos analisados, com 0s seguintes parametros: Autor/Ano,
Tipo de estudo, Amostra, Objetivo, Protocolo de intervencdo, Instrumentos de avaliacdo e

resultados.



Tabela 2 — Resumo dos artigos incluidos na revisao

Autores (Ano)

Tipo de estudo Amostra Objetivo Protocolo de intervencéo Instrumentos de avaliagdo Resultados
Pinto, Swash e N=26 Estudar o potencial Duracéao: 8 meses. Medidas de resultado (instrumento): Os resultados referentes a analise entre
Carvalho, (2012) efeito de exercicios 1) ALSFRS; grupos demonstraram que ndo houve dife-
Q(n=8) respiratorios numa GE: Uso do Threshold-IMT com carga maxima | 2) EQ-5D; rengas significativas nos seguintes parame-
RCT J(n=18) populacédo com ELA. | de 30-40% da forga muscular respiratoria. 3) FIM; tros:
8 meses, 2x/dia (10min). 4) FSS; GE: ALSFRS (p=0.445); EQ-5D

GE: Protocolo IMT
ativo com recurso a
Threshold-IMT (n=13)
P(n=6)

3(n=T)

GC: Treino placebo +
IMT (n=13)

?(n=2)

Jm=11)

Idades: 18-75 anos

GC: 4 primeiros meses de treino placebo, com
o uso do Threshold-IMT com a menor carga
possivel (9cmH,0).

2x/dia.

4 (ltimos meses de IMT com carga maxima de
30-40% da forca muscular respiratdria.

2x/dia.

Avaliagdes: TO (inicio); T1 (4 meses); T2 (8
meses).

5) Borg Scale.

(p=0.421); FIM (p=0.316); FSS (p=0.25);
Borg (p=0.802).

GC: ALSFRS (p=0.566); EQ-5D (p=0.93);
FIM (p=0.92); FSS (p=0.121); Borg
(p=0.331).

Lunetta et al.,
(2015)

RCT

N=60

?(n=22)
4(n=38)

GE: Protocolo SMEP
(n=30)

?(n=9)

4(n=21)

GC: Programa UCP
(n=30)

?(n=13)

3(n=17)

Idades: 18-75 anos

Auvaliar os efeitos do
SMEP e do UCP em
pacientes com ELA.

Duracéo: 6 meses.

GEL1: Exercicios ativos contra a gravidade +
cicloergémetro (20min).

GEZ2: Exercicios ativos contra a gravidade
(20min).

GE3: Exercicios passivos com movimentos de
extenséo-flexdo (20min).

6 meses, 2 semanas/més, sendo que, nessas 2
semanas é diariamente.

GC: Exercicios passivos
6 meses, 2 dias por semana (20min).

Avaliagdes: TO (inicio); T60 (aos 2 meses);
T120(aos 4 meses); T180 (aos 6 meses); T360
(follow-up aos 12 meses).

Medidas de resultado (instrumento):

1) ALSFRS-R;
2) FVC%;
3) MGQoL.

Os resultados referentes a analise entre
grupos demonstraram diferencas significa-
tivas nos seguintes parametros:

GE: ALSFRS-R (p=0.0298); MGQoL
(p=0.0479)

GC: N&o se verificaram alteragdes signifi-
cativas.

Legenda: RCT-Estudo Randomizado Controlado; GE-Grupo Experimental; SMEP-Programas de Exercicios Estritamente Monitorizados; GC-Grupo de Controlo; UCP-Programa de Cuidados Usuais; ELA-
Esclerose Lateral Amiotrofica; GE1-Grupo Experimental 1; GE2-Grupo Experimental 2; GE3-Grupo Experimental 3; ALSFRS-R-Escala de Avaliagdo Funcional Revista da ELA; FVC%-Percentagem de Capaci-
dade Vital For¢ada; MGQoL-Questionario Qualidade de Vida McGill.; IMT-Treino Muscular Inspiratério; EQ-5D-Qualidade de vida; FIM-Medida de Independéncia Funcional; FSS-Escala da Gravidade da Fadiga.




Tabela 2 — (continuag¢do) Resumo dos artigos incluidos na reviséo

Autores (Ano)

Tipo de estudo Amostra Objetivo Protocolo de intervencéo Instrumentos de avalia¢do Resultados
Clawson et al. N=59 Auvaliar a adequacéo Duragéao: 6 meses. Medidas de resultado (instrumento): Nao foi possivel demonstrar uma melhoria
(2017) individual das cargas 1) ALSFRS-R; paraa ALSFRS-R e ALSQoL.

Q(n=20) aplicadas e respetiva G1:Bragadeiras com pesos para bragos e pernas | 2) ASS; O grupo melhor tolerado foi 0 G2 em T1
RCT 3(n=39) tolerancia dos exerci- | com evolugdo de 1 RM. 3) ALSQoL. (p=0,01) e em T2 (p=0,04).

cios de resisténcia,

G1: Exercicios resistén- | endurance e SROM G2:Pedaleira para MS e M1 ajustado a FC

cia (n=18) em pacientes com desejada (3 dias/semana).

Q(n=9) ELA.

3 (10=9) G3: Alongamentos passivos com ajuda de um

acompanhante (3 dias/semana).

G2: Exercicios de

endurance (n=20)

Q(n=5) Avaliages: TO (inicio); T1 (3 meses); T2 (6

J(n=15) meses).

G3: Exercicios de

SROM (n=21)

Q(n=15)

J(n=6)
Merico et al. N=46 Auvaliar o efeito de um | Duracdo: 5 semanas. Medidas de resultado (instrumento): Os resultados referentes a analise entre
(2018) programa de exercicio 1) FIM; grupos demonstraram que houve diferencas

3(n=29) moderado. GE: Fortalecimento muscular + resisténcia 2) ALSFRS; significativas (p<0.05) nos seguintes para-
RCT Q(n=17) aerdbica com contragdo isométrica submaxima 3) MRC; metros:

+ alongamento (5 semanas, diariamente de 1h). | 4) FSS. GE: FIM; MRC; FSS.

GE: ALS-EP (n=26)
dm=17)
Qn=9)

GC: ALS-SNR (n=20)
d(m=12)
Q(n=8)

3 reps, 30 seg descanso.
Exercicio aerdbico: (15 -20 min). Cicloergéme-
tro, passadeira, ergometria.

GC: Alongamento + mobilizacéo ativa + refor-
¢o muscular geral (5 semanas de 1h).

Avaliacdes: TO (inicio); T1 (5semanas).

GC: FIM.

Legenda: RCT-Estudo Randomizado Controlado; G1-Grupo Experimental 1; GE2-Grupo Experimental 2; GE3-Grupo Experimental 3; GE-Grupo Experimental; ALS-EP-Programa de Exercicios Especificos; GC-
Grupo de Controlo; SROM-Alongamento e Amplitude de Movimento ; RM -Repeticdo Maxima; MS-Membro Superior; MI-Membro Inferior; FC-Frequéncia Cardiaca; ALSFRS-R-Escala de Avaliagdo Funcional

Revista da ELA; ASS-Escala de Espasticidade de Ashworth; ALSQoL-Escala de Qualidade de Vida da ELA; .ALS-SNR-Tratamento Padrdo de Reabilitagdo Neuromotora; FIM -Medida de Independéncia Funcional;
MRC-Escala de Classificagdo Muscular; FSS -Escala da Gravidade da Fadiga;




Tabela 2 — (continuag¢do) Resumo dos artigos incluidos na reviséo

Autores (Ano)

) Amostra Objetivo Protocolo de intervencéo Instrumentos de avaliagio Resultados
Tipo de estudo
van Groenestijn et N=57 Estudar os efeitos de Duracdo: 4 meses. Medidas de resultado (instrumentos): Os resultados referentes a analise entre
al., (2019) AET na HRQoL 1) ALSAQ-40; grupos apds os 6 meses de intervengdo
3(n=40) especifica dadoencae | GE: 2) SF-36 MCS; demonstraram que ndo houve diferengas
RCT Q(n=17) genérica em pacientes 1° treino: Exercicios aerdbios realizados em 3) SF-36 PCS; significativas nos seguintes parametros:
ambulatérios com casa através do cicloergébmetro e/ou step, com 4) ALSFRS-R. ALSAQ-40 (p=0.172); SF-36 MCS
GE: AET+UC (n=27) ELA. a duracéo de 20 a 35 minutos por sessdo, 2x (p=0.576); SF-36 PCS (p=0.263);
por semana. ALSFRS-R (p=0,131).
J(n=18) 2° treino: Sesséo de treino individual num
Q(n=9) centro de reabilitagdo: aquecimento (5 min) +
exercicios aerébicos através do cicloergédmetro,
step e passadeira (30 min) + fortalecimento
GC: UC (n=30) muscular dos quadriceps, biceps e triceps (20
min) + retorno a calma (5 min)
3(n=22) Sessdo de 1h, 1 vez por semana. Os exercicios
Q(n=8) sdo repetidos 10 a 15 vezes.

GC: Cuidados neuropaliativos.

AvaliagOes: TO (pré-tratamento); T1 (4
meses); T2 (3 meses ap0s intervencgdo); T3 (6
meses apos intervencao).

Legenda: RCT-Estudo Randomizado Controlado; GE- Grupo Experimental; AET-Terapia de Exercicios Aer6bios; UC-Cuidados Neuropaliativos; GC-Grupo de Controlo; HRQoL-Qualidade de Vida relacionada
com a saude reduzida e condicdes minimas; ELA-Esclerose Lateral Amiotréfica; ALSAQ-40-Questionario de Avaliagdo da Esclerose Lateral Amiotréfica; SF-36 MCS-Questionario sobre a Componente Mental; SF-
36 PCS-Questionario sobre a Componente Fisica; ALSFRS-R-Escala de Avaliagdo Funcional Revista da ELA.




Discussao

O objetivo desta pesquisa bibliogréfica foi avaliar o efeito do exercicio terapéutico em pacien-
tes com ELA.
Dos artigos avaliados se verifica que existe heterogeneidade dos artigos relativamente a amos-

tra, objetivos, instrumentos de avaliacdo e resultados.

Dominancia de género na ELA

Na somatoria dos estudos participaram 248 pacientes, sendo que 164 sdo do sexo masculino e
84 do sexo feminino, sendo esta discrepancia de género (na ELA), comprovada pelo autor
Xerez (2008). No artigo van Groenestijn et al. (2019) no GE participaram 18 pacientes do
sexo masculino e 9 do sexo feminino, ja no GC participaram 22 pacientes do sexo masculino
e 8 do sexo feminino. No estudo Clawson et al. (2017) no grupo 1 (aplicados exercicios de
resisténcia) participaram 9 pacientes do sexo masculino e 9 do sexo feminino, no grupo 2
(aplicados exercicios de endurance) participaram 15 pacientes do sexo masculino e 5 do sexo
feminino e no grupo 3 (aplicados exercicios de alongamento e amplitude articular) participa-
ram 15 pacientes do sexo masculino e 6 do sexo feminino; relativamente ao estudo Lunetta et
al. (2015), o GE contou com 21 pacientes do sexo masculino e 9 do sexo feminino, quanto ao
GC participaram 17 pacientes do sexo masculino e 13 do sexo feminino; no estudo de Pinto,
Swash e Carvalho (2012), o GE contou com 7 pacientes do sexo masculino e 6 do sexo femi-
nino, no GC participaram 11 pacientes do sexo masculino e apenas 2 do sexo feminino, por
ultimo, no estudo Merico et al. (2018), no GE participaram 17 pacientes do sexo masculino e
9 do sexo feminino e o GC contou com 12 pacientes do sexo masculino e 8 do sexo feminino.

Origem da Leséo

Nos estudos verificou-se que, a origem da lesdo a nivel espinhal manifestou-se em 191
pacientes (Pinto, Swash e Carvalho 2012; Lunneta et al., 2015; Clawson et al., 2017; Merico
et al., 2018 e van Groenestijn et al., 2019) e a nivel bulbar apenas 49 pacientes (Pinto, Swash
e Carvalho (2012); Lunneta et al., 2015; Clawson et al., 2017; Merico et al., 2018 e van Groe-
nestijn et al., 2019), sendo esta discrepancia de origem de lesdo comprovada pelo autor Nor-
don e Esposito (2009).



Duragéo dos Estudos e do Treino Muscular

A duracéo dos programas de intervencao variou de 5 semanas (Merico et al., 2018) a 8 meses
(Pinto, Swash e Carvalho, 2012), a frequéncia semanal variou de 1 vez por semana (van
Groenestijn et al., 2019) a 7 vezes por semana (Lunetta et al., 2015 e Merico et al., 2018). A
frequéncia diéria variou de 1 vez por dia (Lunetta et al., 2015; Clawson et al., 2017; Merico et
al., 2018 e van Groenestijn et al., 2019) a 2 vezes por dia (Pinto, Swash e Carvalho 2012). A
duracdo dos exercicios de fortalecimento muscular variou entre 20 minutos (Lunetta et al.,
2015) e 30 minutos (van Groenestijn et al., 2019).

A duracdo dos exercicios aerobios variou entre 15 minutos (Merico et al., 2018) e 35 minutos
(van Groenestijn et al., 2019). Quanto ao estudo de Pinto, Swash e Carvalho (2012), a duracéo

do Treino Muscular Inspiratério foi de 10min, 2 vezes por dia durante 8 meses.

Protocolo de intervengao

Antes de colocar em prética a intervencdo terapéutica, foi garantido que os individuos nao
possuiam nenhum sinal de deméncia, doencas metabdlicas (obesidade, hipertensdo, diabetes),
insuficiéncia cardiaca ou respiratoria. Os utentes selecionados para os estudos foram sujeitos
a confirmacdo do diagndstico com ELA, apds exames laboratoriais e com patologia hd menos
de 24 meses. Nesta reviséo, todos os estudos utilizaram a ALSFRS (Escala de Avaliagdo Fun-
cional da ELA) que tem como objetivo avaliar os niveis de autossuficiéncia dos pacientes em
areas relativas a alimentacdo, autocuidado, deambulacdo e comunicacdo. No estudo Pinto,
Swash e Carvalho (2012), associou-se durante a intervencdo a ALSFRS, a treino muscular
respiratdrio, atraves do dispositivo Threshold-IMT. Quanto ao artigo Lunetta et al. (2015), a
ALSFRS foi cruzada com um programa de exercicio ativo combinado contra a gravidade e
com ou sem a utilizacdo do cicloergdbmetro mais exercicios passivos em casa. Em relacdo ao
estudo Clawson et al. (2017), a ALSFRS foi utilizada como indicador secundario e associada
a exercicios de resisténcia usando bragadeiras e um banco de levantamento de pesos; exerci-
cios de endurance, realizados através de uma pedaleira e exercicios de alongamento e ampli-
tude de movimento de forma passiva com a ajuda de uma pessoa. No que diz respeito ao estu-
do Merico et al. (2018), a ALSFRS foi correlacionada com fortalecimento muscular e resis-
téncia aerébia com contracdo isométrica submaxima com o uso de bandas elésticas e alonga-
mento, exercicio aerobio através de passadeira, cicloergometro e/ou ergometria de braco.
Relativamente ao estudo van Groenestijn et al. (2019), a ALSFRS-R foi interligada a exerci-
cios aerdbios personalizados através do cicloergémetro, steps e passadeira e, também, exerci-

cios de fortalecimento muscular (quadriceps, biceps e triceps).
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Apenas os estudos Pinto, Swash e Carvalho (2012) e Merico et al. (2018), utilizaram a FIM
(Medida de Independéncia Funcional) para avaliar o nivel de independéncia dos pacientes e a
FSS (Escala da Gravidade da Fadiga) com a finalidade de saber o grau de fadiga e o seu efeito
nas atividades realizadas. Estas escalas foram avaliadas no artigo Pinto, Swash e Carvalho
(2012), emparelhando as escalas a um treino muscular inspiratério com o objetivo de entender
e conhecer a progressao respiratdria do paciente; em relagdo ao estudo Merico et al. (2018)
foram correlacionadas com fortalecimento muscular e resisténcia aerébia com contracédo iso-
métrica submaxima com o uso de bandas elasticas e alongamento; exercicio aerébio atraves
de passadeira, cicloergdmetro e/ou ergometria de braco, de modo, a saber quais os parametros
metabolicos e respiratdrios que deveriam atribuir ou modificar. Relativamente a qualidade de
vida, foi avaliada por trés escalas distintas: EQ-5D (EuroQol-5D), estudada pelo artigo Pinto,
Swash e Carvalho (2012), através do treino muscular inspiratorio, a MGQoL (Questionario
Qualidade de Vida McGill), avaliada pelo estudo Lunetta et al. (2015) e interligada com
SMEP (Programas de Exercicios Estritamente Monitorizados) e UCP (Programa de Cuidados
Usuais) e, por fim, a ALSQoL (Escala de Qualidade de Vida da ELA), apurada pelo estudo
Clawson et al. (2017) e que foi combinada com exercicios de resisténcia, endurance e SROM
(Alongamento e Amplitude de Movimento) todas com o intuito de avaliar se 0s pacientes
apresentam melhoria fisica, psicolégica e social. Apenas o estudo van Groenestijn et al.
(2019) utilizou trés distintos questionarios, o0 SF-36 MCS (Questionario sobre a Componente
Mental), o SF-36 PCS (Questionario sobre a Componente Fisica) de modo a avaliar a capaci-
dade fisica e psicoldgica do paciente durante os varios momentos da intervencao e, 0 ALSAQ
— 40 (Questionario de Avaliacdo da Esclerose Lateral Amiotrofica) para entender o nivel da
patologia.

Os estudos de (Lunetta et al., 2015; Merico et al., 2018 e van Groenestijn et al., 2019) estuda-
ram o efeito do exercicio aerébio que foi monitorizado apenas no GE, através de um cicloer-
goémetro devido ao padrdo de fraqueza e incapacidade dos pacientes. No estudo Lunetta et al.
(2015), o GE foi dividido em 3 grupos, sendo que o GE1 foi 0 Unico que abordou o exercicio
aerobio, associando o cicloergbmetro a uma boa ergometria corporal com uma intensidade
méaxima marcada de 60% da poténcia dos pacientes com duragdo de 20min e com uma fre-
quéncia diaria semanal durante 2 semanas em 1 més com um tempo total de 6 meses. Quanto
ao estudo van Groenestijn et al. (2019), no GE foram feitos dois treinos, o primeiro € realiza-
do em casa duas vezes por semana que consiste numa terapia de exercicios aerobios (AET)
sob medida do cicloergémetro, sendo que a frequéncia cardiaca foi monitorizada através de

um cinto, a intensidade de treino foi aumentada gradualmente de 50% (moderado) para 75%

10



(vigorosa) da reserva da frequéncia cardiaca (HRR), a duracdo do treino foi igualmente
aumentada de forma gradual de 20 para 35 minutos por sessdo. O segundo treino é supervi-
sionado no centro de reabilitacdo com a duracdo de 1 hora. Cada sessdo iniciou com o aque-
cimento de 5 minutos, posteriormente exercicios aerébios personalizados através do cicloer-
gometro, step e passadeira com a duracdo de 30 minutos, de seguida, 20 minutos de fortale-
cimento muscular dos quadriceps, biceps e triceps e, por fim, 5 minutos de retorno a calma. A
intensidade de treino foi aumentada gradualmente de 40% para 50% da forca maxima dos
grupos musculares, sendo 1 RM o maximo de forca. Cada exercicio foi repetido 10 a 15
vezes. No GC foram realizados cuidados neuropaliativos através de uma equipa constituida
por médico de reabilitacdo, terapeuta ocupacional e da fala, fisioterapeuta, fonoaudi6logo,
nutricionista, assistente social e psicélogo. Ja no artigo de Merico et al. (2018), foi utilizada
uma intensidade submaxima de 65% da Frequéncia Cardiaca Maxima ajustada a idade com
duragéo de 15-20 minutos. No artigo Clawson et al. (2017), os pacientes foram divididos em 3
grupos, sendo que o primeiro é direcionado a exercicios com resisténcia através do exame a
forca de preensdo e do dinamometro de médo concéntrica usando em casa bragadeiras de pesos
para membros superiores e para a flexdo-extensao da anca e joelho um banco de levantamento
de pesos, usando 1 RM para determinar o peso atribuido. Relativamente ao exercicio de endu-
rance, através do VO,méax (Consumo méximo de oxigenio), utilizaram uma pedaleira para
MS’s e MI’s, associando o exercicio a Frequéncia Cardiaca Desejada (FCD); no Gltimo grupo
aplicaram exercicios de alongamento e aumento de amplitude de movimento feitos de forma
passiva nos deltoides, triceps, flexores de méo/punho, gastrocnémios, isquiotibiais e quadri-
ceps.

No que diz respeito ao artigo de Pinto, Swash e Carvalho (2012), o objetivo era verificar 0s
efeitos do exercicio respiratério numa populacdo com ELA, utilizando o Treino Muscular
Inspiratorio (TMI) ativo através do Threshold-IMT com a finalidade de tentar diminuir a taxa
de declinio da funcdo ventilatoria, Assim, aplicou-se o dispositvo Threshold-IMT com carga
méaxima de 30-40% da for¢a muscular respiratéria no GE durante toda a duracdo do estudo (8
meses) e no GC a partir do meio do estudo (4 meses) até ao fim (8 meses). No GE os pacien-
tes foram instruidos a usar o dispositivo 2 vezes por dia, por um periodo de 10 minutos de
manha e a tarde. No periodo de exercicio ativo, a carga limiar foi ajustada para 30-40% da
MIP (Pressdo inspiratéria maxima) determinado pelo teste de funcdo respiratdria (espirome-
tria/pletismografia). No GC, o periodo de exercicio de placebo, consistiu em respirar pelo
dispositivo respiratério com a menor carga possivel (9cmH;0); quanto ao periodo de TMI foi

executado com os mesmos parametros que o GE. N&o existiram aumentos significativos apds
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0s periodos de exercicio de 4 e 8 meses no GE e GC; existiu sim, uma melhoria significativa
intra-grupo do GE com o aumento da MVVsit (Ventilagdo voluntaria maxima sentado) e
MVVlay (Ventilacdo voluntaria maxima em supino) no periodo de TO a T1, e também, na
escala de Borg para dispneia no GE entre T1 e T2. Em suma, os resultados sugerem um bene-
ficio transitério moderado, mais evidente na avaliagdo clinica e em testes que avaliaram a
fadiga respiratdria.

No artigo Lunetta et al. (2015), a amostra foi composta inicialmente por 60 pessoas, sendo 38
homens e 22 mulheres com idades compreendidas entre 18-75 anos. O GE foi dividido em 3
grupos com 10 pacientes em cada grupo escolhidos de forma aleatoria. No decorrer do estudo
houve 8 desisténcias no GE até ao fim do periodo follow-up e 5 desisténcias no GC. O primei-
ro grupo GE1 incluia exercicios ativos contra a gravidade em seis grupos musculares nos
MS’s e MI’s mais o cicloergémetro; o GE2 utilizou apenas exercicios ativos contra a gravida-
de, 0 GE3, quanto ao GC consistiu em exercicios passivos seguidos de alongamentos. Fazen-
do o comparativo entre grupos, a melhoria mais acentuada foi no grupo GE1 em relagdo com
0 UCP na escala de avaliacdo funcional da ELA (ALSFRS-R) desde o final do estudo até ao
follow-up, onde houve um aumento da capacidade funcional dos pacientes.

Os estudos de Lunetta et al. (2015) e van Groenestijn et al. (2019) em adicdo ao exercicio
aerébio foram incluidos exercicios de fortalecimento muscular, mais concretamente exerci-
cios ativos contra a gravidade em 6 grupos musculares com o0 MRC superior a 3, executando
3 séries de 3 repeticdes e fortalecimento muscular e resisténcia aerobica, utilizando a contra-
cao isométrica submaxima em musculos com 0 MRC de 3, 4 ou 4, executando 3 repetices
para cada segmento com 30 segundos de descanso, seguido de alongamento. No caso do arti-
go van Groenestijn et al. (2019) foram realizados durante 20 minutos exercicios de fortaleci-
mento muscular dos quadriceps, biceps e triceps que foi aumentado gradualmente de 40%
para 50% da forca maxima (1 RM), cada exercicio foi repetido 10 a 15 vezes. A intensidade
de treino para o fortalecimento muscular foi controlado previamente através da repeticao

maxima de cada paciente.

Efeitos da intervencao terapéutica

Quanto, ao artigo van Groenestijn et al. (2019), demonstrou que o0s exercicios tanto de forta-
lecimento como aerobios com uma intensidade moderada a vigorosa nao representa danos na
populagédo com ELA (aumento de cdibras, fasciculagdes, dor e fadiga), embora ndo tenham
existido melhorias funcionais. No artigo Clawson et al. (2017), conclui-se assim que, a curto

prazo, os exercicios de resisténcia, endurance, e SROM, sdo bem tolerados e seguros para
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pacientes com ELA. No que diz respeito ao artigo de Pinto, Swash e Carvalho (2012), com o
objetivo de verificar os efeitos do exercicio respiratério numa populacdo com ELA, consta-
tou-se uma melhoria significativa com o aumento da MVVsit e MV Vlay e também (na escala
de Borg) para a dispneia no GE entre T1 e T2 (dos 4 meses aos 8 meses). Em suma, os resul-
tados sugerem um beneficio transitério moderado, mais evidente na avaliagdo clinica e em
testes que avaliaram a fadiga respiratoria.

No artigo Lunetta et al. (2015), a melhoria mais acentuada, foi na escala de avaliacao funcio-
nal da ELA (ALSFRS-R), sendo que desde o final do estudo até ao follow-up houve um
aumento da capacidade funcional dos pacientes. Este estudo mostrou ainda que existiu uma
sensacdo subjetiva de bem-estar no final de cada sessdo demonstrado pela boa adesdo dos
pacientes as sessdes dos exercicios prescritos, chegando a conclusdo que executando exerci-
cios aerébios promove maios efeito na funcdo motora através da escala ALSFRS-R.
Relativamente ao estudo Merico et al. (2018), o GE realizou exercicios especificos que inclui-
ram um treino progressivo individualizado de fortalecimento muscular e resisténcia aerdbica,
enquanto o GC fez sessdes de alongamento, mobilizacdo ativa e reforco muscular geral
demonstrando que o GE obteve melhorias na forca muscular (através da escala do MRC),
consumo de oxigénio, medido pelo VO,subméx e fadiga (através da escala FSS), além disso,
0 uso de um protocolo que combine o treino aerébio e de resisténcia de forma moderada, tem
efeitos positivos em termos de energia e fadiga para realizar as AVD’s e esta associado ao

aumento da funcdo e independéncia.

LimitacOes do estudo

Apbs andlise dos estudos as limitagbes encontradas foram a diversidade de protocolos que
afetam a pertinéncia das comparacdes; encontrar artigos que tivessem metodologias seme-
Ihantes de modo a obter conclusGes mais precisas, o que limita os resultados obtidos; o tama-
nho da amostra que de uma forma genérica foi relativamente pequena, eventualmente devido
a reduzida esperanca media de vida dos portadores da ELA (2-5 anos), com ainda a agravante
do numero de desisténcias ou mortes verificadas ao longo dos estudos, diminuindo consisten-
temente 0 nimero da amostra inicial. Outra limitacdo foi a auséncia de estudos com follow-
up, sendo que apenas dois dos estudos o apresentam, ndo sendo assim possivel retirar even-

tuais ilagdes dos resultados depois de o estudo estar concluido.
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Conclusdo

Depois da analise dos estudos, podemos concluir que o exercicio terapéutico contribui para
reduzir significativamente a deterioragdo motora, a fadiga, melhoria significativa da atrofia
muscular, aumento da forca muscular e melhoria no consumo de oxigénio com consequente
melhoria da funcéo respiratdria, atraso da progressdo da doenca e a melhoria da qualidade de
vida dos pacientes com ELA. Sugere-se assim uma investigacdo mais profunda sobre os efei-
tos do exercicio terapéutico na ELA, com amostras maiores e estudos com follow-up, para
definir o melhor protocolo de reabilitacdo que permita aumentar a esperanca média de vida e

qualidade de vida dos pacientes com ELA.
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