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RESUMO 
 
 
 
 

Introdução: A esclerose lateral amiotrófica (ELA) é uma doença degenerativa, 

progressiva, que acomete os neurônios motores superiores (NMS) e inferiores (NMS), 

a progressão da doença leva a fraqueza da musculatura respiratória impactando 

negativamente na ventilação pulmonar. O benefício do uso da ventilação não invasiva 

(VNI) já está bem estabelecido na literatura disponível. Objetivos: conhecer os 

critérios de indicação, tempo de espera, condição clínica para a aquisição deste 

recurso, desfechos clínicos, como, taxa de traqueostomia, sobrevida e mortalidade, 

dos indivíduos com diagnóstico de ELA. Métodos: Trata-se de um estudo 

observacional retrospectivo, foram coletados dados em prontuários de pacientes com 

ELA acompanhados no ambulatório do HAB, que receberam o aparelho de VNI entre 

2014 e 2021 através da Secretaria de Saúde, as variáveis utilizadas foram sexo, idade, 

tipos de ELA e suas apresentações clínicas, espirometria e gasometria venosa antes 

do tratamento, tempo de espera, parâmetros iniciais da VNI, taxas de traqueostomia 

e óbito, as informações coletadas foram anexadas em uma planilha elaborada pelas 

autoras do estudo. Resultados: A taxa de mortalidade foi (43%), a de traqueostomia 

foi(25%) e sobrevida foi (57%). A VNI foi indicada quando os participantes 

apresentavam %CVF previsto > 50%, o tempo médio de espera para o recebimento 

da VNI foi de 6,9 meses em relação aos parâmetros da VNI.Conclusão: A VNI foi 

indicada quando os participantes já apresentavam sinais aparentes de hipoventilação 

no início da VNI, o tempo médio de espera foi de 6 meses, a taxa de traqueostomia e 

mortalidade foram inferiores a sobrevida. 

PALAVRAS-CHAVE: Esclerose Amiotrófica Lateral; Ventilação não Invasiva; 

Capacidade Vital; Espirometria; Gasometria; Traqueostomia. 

 



 
 

 

                                                          ABSTRACT 

 
 
 
 
Introduction: Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a degenerative, progressive 

disease that affects upper (NMS) and lower (NMS) motor neurons. The benefit of using 

non-invasive ventilation (NIV) is already well established in the available literature. 

Objectives: to know the indication criteria, waiting time, clinical condition for the 

acquisition of this resource, clinical outcomes, such as tracheostomy rate, survival and 

mortality, of individuals diagnosed with ALS. Methods: This is a retrospective 

observational study, data were collected from the medical records of patients with ALS 

followed up at the HAB outpatient clinic, who received the NIV device between 2014 

and 2021 through the Department of Health, the variables used were sex, age, types 

of ALS and their clinical presentations, spirometry and venous blood gas analysis 

before treatment, waiting time, initial NIV parameters, tracheostomy and death rates, 

the information collected was attached to a spreadsheet prepared by the authors of 

the study. Results: The mortality rate was (43%), the tracheostomy rate was (25%) 

and the survival rate was (57%). NIV was indicated when participants had a predicted 

%FVC > 50%, the mean waiting time for receiving NIV was 6.9 months in relation to 

NIV parameters. Conclusion: NIV was indicated when participants already had signs 

hypoventilation at the beginning of NIV, the median waiting time was 6 months, the 

tracheostomy and mortality rate were lower than survival. 

KEYWORDS:Amyotrophic Lateral Sclerosis; Noninvasive Ventilation; Vital Capacity; 

Spirometry; Blood Gas Analysis; Tracheostomy. 
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1. INTRODUÇÃO 

 

A esclerose lateral amiotrófica (ELA) acomete aproximadamente 4,42 

pessoas a cada 100.000 habitantes no mundo, sendo 1,59 novos casos por ano. A 

Prevalência é ainda maior em países desenvolvidos com taxas de 4,94 casos 

comparado a 2,15 casos em países em desenvolvimento, isso se dá por conta da 

sobrevida ser maior nestes países, o que corrobora com o fato da maior prevalência 

ser na população acima dos entre 55 e 60 anos 23-24. 

É uma doença neurodegenerativa progressiva dos neurônios motores que 

gera uma cicatriz (esclerose) na porção lateral da medula espinhal, a destruição 

destas células nervosas leva a desnervação dos músculos resultando em uma 

amiotrofia. A doença progride conforme ocorre a degeneração dos neurônios motores 

bulbares, superiores (NMS) e inferiores (NMI) 19. 

As manifestações dos sintomas, são de origem apendicular ou bulbar. No tipo 

bulbar o paciente apresenta fasciculações na língua, sialorréia, disfagia e disartria, na 

apendicular os sintomas relacionados aos NMI e NMS aparecem de forma 

assimétrica, sintomas relacionados ao NMI são fasciculações, fraqueza e a atrofia 

muscular, já em NMS aparecem sinais de hipertonia, fraqueza, hiperreflexia e sinal de 

Babinski e Hoffman positivos 12. 

A amiotrofia leva a fraqueza generalizada, inclusive dos músculos 

inspiratórios, principalmente do diafragma e intercostais, durante o curso da doença 

os efeitos dessa paresia reflete em redução da expansibilidade torácica, redução 

capacidade vital, podendo evoluir para uma hipoventilação alveolar, microatelectasias 

e atelectasia resultando em uma insuficiência respiratória hipercápnica 6,18. A 

associação da fraqueza dos músculos responsáveis pela respiração com baixa 
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atividade dos músculos bulbares agrava ainda mais o estado de saúde, sendo 

insuficiência respiratória e infecções pulmonares as principais causas de óbito 9,20.  

A fraqueza dos músculos respiratórios, começa a ser percebida durante o 

sono, em pessoas que não possuem a ELA naturalmente já há uma diminuição da 

atividade dos músculos intercostais e acessórios principalmente durante o sono REM 

sendo o diafragma o responsável por manter uma ventilação adequada 16. A 

diminuição de força do diafragma, reflete sinais de distúrbios respiratórios do sono 

caracterizado por despertar noturno com sensação de falta de ar, cefaleias matinais, 

sonolência diurna, ortopneia, irritabilidade, falta de concentração e aumento do 

desconforto respiratório 3. A presença destes sinais juntamente com alterações nos 

testes de função pulmonar e muscular respiratória são utilizados para avaliar o nível 

da disfunção e predizer a necessidade do início da terapêutica, com a ventilação não 

invasiva (VNI) 22. 

Dentre os recursos terapêuticos para o manejo dessa condição, a ventilação 

não invasiva (VNI), tem sido bastante utilizada, seu mecanismo é a ventilação por 

pressão positiva, sendo assim, promove a expansibilidade torácica, melhora a troca 

gasosa previne a diminuição da relação ventilação perfusão (V/Q), aumenta a SpO2, 

consequentemente diminui o risco de atelectasias e acúmulo de CO2 no sangue 3. 

A VNI também pode adiar o uso de ventilação invasiva por traqueostomia, por 

reduzir a deterioração da função pulmonar 14, tratar o distúrbio respiratório do sono e 

melhorar a qualidade de vida e reduzir o consumo de energia 3,21,10  

Devido às evidências científicas do benefício da VNI na ELA, em 2008 o 

Ministério da Saúde 15 publica a PORTARIA Nº 1.370 que determina a implantação do 

Programa de Assistência Ventilatória Não Invasiva aos Portadores de Doenças 

Neuromusculares, fornecendo o equipamento e facilitando o acesso à VNI para 
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pacientes com ELA. Levando em conta todos os benefícios da VNI e o direito garantido 

pelo SUS de assistência ventilatória domiciliar, o objetivo deste estudo é conhecer a 

prática do uso da VNI, critérios de prescrição, taxa de traqueostomia e mortalidade 

em pacientes com esclerose lateral amiotrófica no hospital de apoio de Brasília, 

referência no tratamento de doenças neuromusculares. 

Neste contexto, torna-se necessário o conhecimento da abordagem aos 

pacientes com ELA que necessitam da VNI, como indicação, tempo de espera para 

iniciar a terapêutica, condições clínicas do início da terapia e a evolução. 

O objetivo da presente investigação é conhecer os critérios de indicação, 

tempo de espera, a condição clínica para aquisição do equipamento de VNI e os 

desfechos clínicos, taxa de traqueostomia, sobrevida e mortalidade dos indivíduos 

com diagnóstico de ELA. 

 

2. MÉTODOLOGIA 

 

2.1 Desenho do estudo 

Trata-se de um estudo observacional retrospectivo, aprovado por comitê de 

ética da Fundação de ensino e pesquisa em ciências da saúde/ FEPECS/ SES/ DF 

(número do parecer: 3.400.412), foram observados os critérios de indicação e o uso 

da ventilação mecânica não invasiva domiciliar em pacientes com Esclerose Lateral 

Amiotrófica. 

 

2.2 Amostra e instrumentos.  

O estudo foi realizado com pacientes acompanhados no ambulatório do Hospital de 

Apoio de Brasília (HAB), referência em doenças neuromusculares, analisamos 464 
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prontuários eletrônicos de pacientes que receberam o equipamento de VNI entre 2014 

e 2021, excluindo pacientes com outras condições de saúde diferente de ELA. 

Observamos, as datas de diagnóstico da ELA, prescrição e recebimento da VNI, 

dados espirométricos, capacidade vital forçada (CVF), % valor previsto da CVF, 

gasometria venosa, data de óbito e traqueostomia.  

 

2.3 Critério de inclusão 

Foram incluídos no estudo pacientes com diagnóstico de esclerose lateral 

amiotrófica acima de 18 anos, assistidos no Ambulatório do Hospital de Apoio de 

Brasília (HAB) com indicação de ventilação não invasiva com as informações 

analisadas neste estudo presentes no prontuário. 

 

2.4 Critério de exclusão 

Foram excluídos do estudo pacientes que não tinham diagnóstico ELA, ou que 

não tinham as variáveis deste estudo bem descritas ou ausentes em prontuário 

eletrônico. 

2.5 Análise Estatística 

Os dados foram expressos como média e desvio padrão. O software utilizado 

para análise será o SPSS (IBM) versão 21.0 para Windows. 

 

3. RESULTADOS 

Foram selecionados 464 participantes que receberam da secretaria de saúde 

o aparelho de VNI, após a leitura dos prontuários foram excluídos do estudo 430 

pacientes que possuíam diagnósticos de apneia do sono, obesidade, síndrome de 

Down, asma, distrofia miotônica de Steinert entre outras condições de saúde com 
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diagnóstico diferente de ELA, um total de 34 participantes possuíam diagnóstico de 

esclerose lateral amiotrófica, dos quais, 6 foram excluídos pois as variáveis escolhidas 

para o estudo não estavam bem descritas ou estavam ausentes nos prontuários 

eletrônicos, totalizando para análise 28 indivíduos, figura 1.  

Figura 1. Fluxograma de inclusão e exclusão dos participantes do estudo. 

Fonte: Dados coletados entre 2014 e 2021 

 

Dos 28 prontuários de pacientes com ELA, 17 (61%) eram do sexo masculino 

e 11 (39%) do sexo feminino, a média de idade foi de 53,6 ±10,1 para homens e 57,5 

±15,1 para mulheres, o tipo de ELA predominante foi do tipo esporádica 23 (82%), e 

5 (18%) do tipo familiar, 22 (78%) pacientes relataram apresentação clínica inicial da 

ELA de caráter espinhal e 6 (22%) bulbar, tabela1. 
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Tabela 1. Dados gerais dos pacientes avaliados estratificados por sexo. Valores 
apresentados em média ± desvio padrão ou frequência absoluta (n) e relativa (%). 
DP = desvio padrão. 

 Todos (28) Masculino 
(17) 

Feminino (11) 

Idade, média ± 
DP 

55 ± 12,2 53,6 ± 10,1 57,5 ± 15,1 

Tipo de ELA    
Esporádica 23 (82%) 14 (61%)   9 (39%) 
Familiar   5 (18%)   3 (60%)   2 (40%) 
Todos 28 (100%) 17 (61%) 11 (39%) 
    
Apresentação 
Clínica 

   

Espinhal 22 (78%) 13 (59%)   9 (41%) 
Bulbar   6 (22%)   4 (67%)   2 (33%) 
Todos 28 (100%) 17 (61%) 11 (39%) 

 
Fonte: Dados coletados entre 2014 e 2021 

 

A função pulmonar foi analisada por meio de valores de espirometria, 

pacientes do sexo feminino apresentaram volumes de capacidade vital forçada (CVF) 

de 1,61 ± 0,56 litros, e 58,78% ± 22,82% do valor previsto, que indica um distúrbio 

ventilatório restritivo moderado, já os do sexo masculino apresentaram CVF de 3,22 ± 

1,27 litros, e 72,2% ± 17,88% do previsto, que sugere um distúrbio ventilatório restritivo 

leve, tabela 2. 

 

Tabela 2. Capacidade vital forçada em litros e (%) valor previsto estratificados por 
sexo. Valores apresentados em média ± desvio padrão. DP = desvio padrão. 

CVF Todos (28) Masculino 
(17) 

Feminino (11) 

Observado, litros 2,24 ±   1,08 3,22 ±   1,27    1,61 ± 0,56 
%Previsto 6,37 ± 22,05 72,2 ± 17,88 58,78 ± 22,82 

CVF – Capacidade vital forçada. Equação adotada Pereira 2007 – JBP. Fonte: Dados coletados entre 2014 e 
2021 

 

Baseado nos resultados evidenciou sinais de hipoventilação, devido a 

elevação da PCO2 e do bicarbonato, sugerindo o comprometimento crônico. A 
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gasometria venosa dos indivíduos do sexo masculino demonstrou os seguintes 

parâmetros médio e desvio padrão PH 7,36 ± 0,46, e nas mulheres foi de 7,37± 0,30. 

O nível elevado de PCO2 observado nos homens foi de 52,54 ± 7,69 e nas mulheres 

de 56,08 ± 4,98. Também observamos níveis elevados de HCO3- em ambos os sexos 

29,44 ± 2,73 e 31,33 ± 3,26 respectivamente, masculino e feminino, a análise dos 

gases sanguíneos revela sinais de hipoventilação crônica devido a elevação do PCO2 

e do HCO3, constatando a acidose respiratória compensada, tabela 3. 

 

Tabela 3. Gasometria venosa divididas por sexo. Valores apresentados em média ± 
desvio padrão. DP = desvio padrão. 

 Todos (28) Masculino 
(17) 

Feminino (11) 

PH 7,37 ± 0,32 7,36 ±   0,46  7,37 ± 0,30 
PCO2 52,75 ± 6,77 52,54 ± 7,69 56,08 ± 4,98 
HCO3- 29,31 ± 3,87 29,44 ± 2,73 31,33 ± 3,26 

PH – Potencial de hidrogênio, PCO2 –  pressão parcial de dióxido de carbono no sangue venoso, HCO3- – 
bicarbonato. Fonte: Dados coletados entre 2014 e 2021 

 

De acordo com a Tabela 4, o volume corrente em homens foi 544,00 ± 77,00 

e 446,67 ± 55,01 para as mulheres. Para todos a média e desvio padrão da frequência 

respiratória foi 12,11 ± 1,88, IPAP 16,67 ± 2,06 e EPAP 5,88 ± 1,84. 

Tabela 4. Parâmetros da VNI divididos por sexo. Valores apresentados em média ± 
desvio padrão. DP = desvio padrão. 

Paramêtros VNI Todos (28) Masculino 
(17) 

Feminino (11) 

FR, irpm 12,11 ± 1,88 11 ±   1,00 12 ± 2,51 
IPAP, cmH2O 16,67 ± 2,06 14,86 ± 3,46 14,64 ± 4,57 
EPAP, cmH2O 5,88 ± 1,84 5,88 ± 1,84 5,18 ± 0,60 
VC, ml 472,63 ± 

84,97 
544,00 ± 
77,00 

446,67 ± 
55,01 

FR– Frequência respiratória, IPAP – Pressão inspiratória positiva, EPAP – Pressão expiratória positiva, VC – 
Volume Corrente. Fonte: Dados coletados entre 2014 e 2021 

 

Na tabela 5 observamos a taxa de mortalidade e de traqueostomia, conhecer 

esses dados é importante para compreensão do impacto da VNI na sobrevida da 

amostra estudada. A taxa de sobrevida foi de 57%, enquanto 25% foram 
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traqueostomizados e 43% foi a óbito. A maioria dos indivíduos traqueostomizados 

foram homens, e apresentaram um tempo médio de espera para receber o 

equipamento de VNI, a partir da prescrição foi de 9,91 ± 7,45 meses. Já as mulheres 

o tempo médio foi de 4,92 ± 3,15 meses e do grupo todo foi de 6,9 meses. 

Tabela 5. Desfecho Traqueostomia e óbito divididos por sexo. Valores apresentados 
em frequência absoluta (n) e relativa (%). 

 Todos (28) Masculino 
(17) 

Feminino (11) 

Traqueostomia 7 (25%) 4 (57%) 3 (43%) 
Óbito 12 (43%) 6 (21%) 6 (21%) 

Fonte: Dados coletados entre 2014 e 2021 

 
4. DISCUSSÃO 

 

De acordo com dados encontrados neste estudo, pacientes do sexo 

masculino foram mais prevalentes acima de 60% e média de idade entre 55 ±12,2 

anos 24 corroborando com a literatura. A ELA do tipo familiar (18%) e a apresentação 

clínica bulbar (22%) foi mais alta do que relatada na maioria dos estudos, o que pode 

ser justificada com o tamanho da amostra, porém inferior à do tipo esporádica (82%), 

assim como a apresentação clínica do tipo espinhal (78%), mais predominante. Em 

um estudo epidemiológico europeu que revela maior incidência na população do sexo 

masculino, com idade de 58 a 63 anos para ELA do tipo esporádica e 47 a 52 anos 

para ELA familiar 24 outro estudo mostrou maior predomínio de casos de ELA na 

população masculina na América Latina, com início dos sintomas em torno de 50 e 60 

anos, menor incidência de casos de ELA do tipo familiar (<5%) na maioria dos estudos 

e menores casos de início bulbar (<20%) 8. 

Encontramos também alteração dos gases sanguíneos com média pCO2 

52,75 ± 6,77 e HCO3 29,31 ± 3,87, gasometria realizada antes do uso da VNI, por se 

tratar de um distúrbio ventilatório restritivo não parenquimatoso, começam aparecer 
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sinais de hipoventilação, como a elevação de CO2 seguida pela elevação 

compensada de bicarbonato, é um sintoma comum no curso da ELA, uma vez que 

evolui para insuficiência respiratória, o aumento da PCO2 ocorre inicialmente à noite 

durante o sono, em que a musculatura respiratória fica mais relaxada e não consegue 

vencer as propriedades resistivas do sistema respiratório, posteriormente, com a 

progressão dos sintomas ocorre também no período matutino e vespertino, esse 

quadro de hipercapnia pode ser evidenciada através de vários sintomas, como 

distúrbio do sono, fadiga e depressão, afetando diretamente na qualidade de vida 

desses pacientes 4. Dorst J. et.al 7 investigou o uso da VNI para aliviar estes sintomas 

a curto e longo prazo, houve melhora PCO2 e PO2 arterial, qualidade do sono e fadiga 

diurna de forma duradoura quando há otimização dos parâmetros da ventilação e 

tempo de uso. Resultados semelhantes foram encontrados por Butz M. et.al 5 e 

Boentert M. et.al 2 em que houve melhoras da PaCO2 com uso da VNI e que se 

mantiveram ao longo do tempo e durante a hipercapnia noturna. As evidências 

reforçam a necessidade do início da VNI de forma mais precoce para os pacientes 

incluídos na amostra, de modo a melhorar os sintomas mencionados e prevenir a 

hipoxemia noturna. 

A CVF é um importante marcador para análise da progressão da ELA, uma 

vez que o declínio na força da musculatura respiratória impacta diretamente na 

eficiência da ventilação pulmonar 17, o acompanhamento regular dos sinais e sintomas 

tornam a tomada de decisão em relação ao início da VNI mais assertiva, melhorando 

a qualidade de vida, os sintomas respiratórios e prolongando a sobrevida desses 

pacientes 4. Indivíduos do sexo feminino e masculino apresentaram volumes de CVF 

abaixo de limite inferior da normalidade que sugere um distúrbio ventilatório restritivo 

leve para os homens e moderado para mulheres, sugere também fraqueza muscular 



20 
 

 

respiratória, não podendo ser confirmada devido à ausência de informações 

referentes a pressões respiratórias máximas e pressão inspiratória ao fungar (PINas). 

Em nosso estudo a média do % previsto da CVF no início do uso da VNI foi 

72,2 ± 17,88 para homens e 58,78 ± 22,82 para mulheres, valor este menor do que o 

recomendado pela Federação Europeia de Sociedades Neurológicas EFNS 1, que por 

vez inclui os seguintes critérios para a indicação da VNI, CFV <80%, SNIP <40cmH2O, 

dessaturação noturna significativa ou PaCO2>45mmHg matinal. O estudo de Terzano 

C, Romani S. 21 comparou pacientes que fizeram o uso da VNI imediatamente após o 

diagnóstico e um grupo que iniciou o seu uso posteriormente, os indivíduos que 

iniciaram a VNI precoce tiveram menor progressão da doença comparado aos que 

fizeram o uso tardio. Khamankar et.al11, notou em seu estudo que pacientes que 

iniciaram a VNI com valor previsto de CVF ≥90% tiveram sobrevida de 27,70 meses 

comparado a 20,3 meses de sobrevida com a VNI iniciada com % previsto CVF < 

50%. O tempo médio de espera nos participantes do nosso estudo foi de 6,9 meses ± 

5,8 meses, para o recebimento dos aparelhos, a taxa de Mortalidade em nosso estudo 

foi de 12 pacientes (43%), e a sobrevida foram de 16 pacientes (57%) diferença de 

14%, ainda assim a sobrevida poderia ser ainda maior com a redução do tempo de 

recebimento dos aparelhos. 

A taxa de traqueostomia foi de 25%, relativamente menor comparada ao 

estudo de Hirose et al.13 entre os 59 pacientes em uso de VNI, 20 (34%) progrediram 

para traqueostomia, um dos critérios de indicação da VNI para este estudo foi % da 

CVF abaixo de 50%, ainda assim pacientes que fizeram o uso da VNI por mais tempo 

tiveram menos propensão em optar para traqueostomia. 

As vantagens deste trabalho é o conhecimento da realidade de como vem 

sendo conduzido o tratamento ventilatório em pacientes com ELA e refletir sobre a 
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melhora de políticas públicas que promovam para esse grupo um tratamento ainda 

mais precoce com a VNI, apesar da existência da portaria de 2008 do ministério que 

beneficia indivíduos com doenças neuromusculares, ainda foi observado um tempo 

médio de espera de aproximadamente 6 meses com a redução deste tempo e com a 

melhora da interação da equipe multidisciplinar esses doentes serão beneficiados com 

mais qualidade de vida e sobrevida. 

As limitações deste estudo dizem respeito por se tratar de um delineamento 

retrospectivo, foram a falta de padronização da escrita e informações não completas 

nos prontuários, pelos motivos citados ocorreram a exclusão de pacientes elegíveis. 

A falta de alguns exames como pressão inspiratória máxima, pressão expiratória 

máxima e pressão inspiratória nasal ao fungar ocasionou em poucos dados com essas 

informações não permitindo a inclusão no estudo. 

Estudos futuros com delineamentos mais robustos como ensaios clínicos com 

indivíduos com início dos sintomas e com avaliação ampla da função pulmonar deve 

ser acompanhado em coortes para o melhor entendimento dos benefícios e evolução 

das pessoas com diagnóstico de ELA. 

 

5. CONCLUSÃO 

 

Os pacientes com diagnósticos ELA tiveram tempo para aquisição do 

aparelho foi em média de 6 meses, foi observada uma restrição pulmonar de leve a 

moderada com sinais de hipoventilação antes do uso da VNI, um quarto dos pacientes 

foram traqueostomizados, a taxa de mortalidade foi menor quando comparada a 

sobrevida. 
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ANEXO A 

PARECER DO COMITÊ DE ÉTICA EM PESQUISA 

 



26 
 

 

 

 

 



27 
 

 

 

 

 



28 
 

 

 

 

 



29 
 

 

ANEXO B 

NORMAS DA REVISTA ESCOLHIDA POR ESTUDANTE E ORIENTADOR. 
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