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Resumo

INTRODUCAO: A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) é uma doenca neuromuscular
marcada pelas perdas motoras progressivas e consequente declinio funcional. Além da
debilidade funcional, esses pacientes apresentam uma maior suscetibilidade a infeccdes
respiratorias devido ao comprometimento dos musculos respiratorios. Por estes fatores, esses
pacientes necessitam de avaliagdes e acompanhamento por uma equipe multidisciplinar de
maneira regular. Com a pandemia de Covid-19 no Brasil essa rotina de cuidados foi
interrompida levando a possiveis perdas clinicas e funcionais nestes pacientes. OBJETIVO:
Acompanhar a progressdo clinica e funcional, o controle dos sintomas e 0s ajustes
ventilatérios utilizando a telemedicina como ferramenta de avaliagdo de pacientes com
Esclerose Lateral Amiotrofica durante a pandemia de COVID-19 no Brasil. METODOS:
Este € um estudo longitudinal do tipo série de casos que acompanhou 11 pacientes com
diagnostico de ELA entre Janeiro de 2019 a Junho de 2021. Neste periodo, 5 avaliac@es foram
realizadas: Al, A2, A3, Ad e A5. As avaliagbes Al e A2 foram realizadas entre Janeiro de
2019 a Margo de 2020, anterior a pandemia de COVID-19 no Brasil, enquanto as avaliagdes
A3, A4 e A5 foram realizadas por meio da telemedicina no periodo de entre Abril de 2020 a
Junho de 2021. As avaliacbes Al e A2 foram presenciais e compostas de prova de funcédo
pulmonar, forca dos masculos respiratérios, funcionalidade de acordo com a escala ALS
Functional Rating Scale-Revised (ALSFRS-R / BR) e o estadiamento da doenca ELA de
acordo com os critérios do King’s College. As avaliacdes de A3, A4 e A5 foram realizadas
remotamente por telemedicina, com uma ficha de avaliacdo clinica, avaliacdo do uso da
ventilacdo ndo invasiva (VNI), além da escala ALSFRS-R e o estadiamento da doenca
utilizando o King's College. Para quantificar a taxa de declinio funcional entre as avaliacbes
foi calculado a diferenca entre o score total da ALSFRS-R entre as avaliagfes (A1-A2 e A3-
Ab) e dividimos pelo tempo (em meses) entre as avaliagdes. Utilizamos o valor de 0,77 como
ponto de corte para caracterizar a velocidade do declinio funcional. RESULTADOS: Onze
pacientes foram avaliados (8 homens), sendo 8 ELA espinhal e 3 Ela Bulbar, com idade de
51 (43-55) anos, capacidade vital forcada (CVF): 69,6 (56,5 - 96.7)%pred e pressao nasal
inspiratoria maxima (SNIP): 64,5 (42,6 - 85,9)%pred. Na progressao clinica e funcional,
observou-se que houve uma reducgéo significativa (p<0,01) na pontuacdo total da escala
ALSFRS-R, onde as avaliagfes A4 e A5 se diferem das avaliagdes pré pandemia (Al e A2).

Um comportamento semelhante também foi observado no dominio motor da escala (p<0,01).



Além disso, evidenciou-se que a presente amostra tem um declinio funcional
caracteristicamente lento, onde no inicio do estudo 90,9% dos pacientes apresentavam um
declinio lento e ao final do estudo 81,8% dos pacientes apresentavam essa caracteristica. Ndo
houve diferenca na taxa de declinio funcional entre as avaliacdes. Em relacdo ao suporte
ventilatorio, houve um aumento de prescricdo de VNI de 54,4% para 83,3% além de ajustes
remotos no equipamento de VNI de forma remota. CONCLUSAO: O presente estudo
demonstrou é possivel acompanhar a progresséo clinica e funcional de pacientes com ELA
por meio da telemedicina. Sendo evidenciado que houve uma perda na capacidade funcional
de pacientes com ELA durante a pandemia quando comparado ao momento anterior e que a
utilizagdo do sistema King’s College ¢ a avaliacdo subjetiva do sono utilizando a telemedicina

podem ser Uteis para a tomada de decisdo clinica.

Palavras-chaves: Esclerose Lateral Amiotrofica, telemedicina e COVID-19



Abstract

INTRODUCTION: Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a neuromuscular disease marked
by progressive motor losses and consequent functional decline. In addition to functional
weakness, these patients have a greater susceptibility to respiratory infections due to the
impairment of respiratory muscles. Because of these factors, these patients require regular
evaluation and follow-up by a multidisciplinary team. With the Covid-19 pandemic in Brazil
this care routine was interrupted leading to possible clinical and functional losses in these
patients. OBJECTIVE: To follow the clinical and functional progression, symptom control and
ventilatory adjustments using telemedicine as an assessment tool for patients with
Amyotrophic Lateral Sclerosis during the Covid-19 pandemic in Brazil. METHODS: This is
a longitudinal case series type study that followed 11 patients diagnosed with ALS from
January 2019 to June 2021. In this period, 5 assessments were performed: Al, A2, A3, A4,
and A5. The Al and A2 evaluations were performed between January 2019 to March 2020,
prior to the pandemic of COVID-19 in Brazil, while the A3, A4 and A5 evaluations were
performed via telemedicine in the period between April 2020 to June 2021. Assessments Al
and A2 were face-to-face and consisted of pulmonary function test, respiratory muscle
strength, functionality according to the ALS Functional Rating Scale-Revised (ALSFRS-R /
BR) and ALS disease staging according to the King's College criteria. Assessments of A3, A4
and A5 were performed remotely by telemedicine with a clinical assessment form, evaluation
of the use of non-invasive ventilation (NIV), in addition to the ALSFRS-R scale and disease
staging using King's College. To quantify the rate of functional decline between assessments,
we calculated the difference between the total ALSFRS-R score between assessments (A1-A2
and A3-Ab) and divided by the time (in months) between assessments. We used the value of
0.77 as the cutoff point to characterize the speed of functional decline. RESULTS: Eleven
patients were evaluated (8 males), 8 spinal ALS and 3 Bulbar ALS, age 51 (43-55) years,
forced vital capacity (FVC): 69.6 (56.5 - 96.7)%pred and maximal nasal inspiratory pressure
(SNIP): 64.5 (42.6 - 85.9)%pred. In clinical and functional progression, it was observed that
there was a significant reduction (p<0.01) in the total score of the ALSFRS-R scale, where the
A4 and A5 assessments differed from the pre-pandemic assessments (Al and A2). A similar
behavior was also observed in the motor domain of the scale (p<0.01). Furthermore, it was
evidenced that the present sample has a characteristically slow functional decline, where at the

beginning of the study 90.9% of the patients had a slow decline and at the end of the study



81.8% of the patients had this characteristic. There was no difference in the rate of functional
decline between the evaluations. Regarding ventilatory support, there was an increase in the
prescription of NIV from 54.4% to 83.3% in addition to remote adjustments in the NIV
equipment. CONCLUSION: This study demonstrated that it is possible to follow the clinical
and functional progression of patients with ALS through telemedicine. It was evidenced that
there was a loss in functional capacity in patients with ALS during the pandemic when
compared to the previous moment, and that the use of the King's College system and the

subjective sleep assessment using telemedicine may be useful for clinical decision making.

Keywords: Amyotrophic Lateral Sclerosis, telemedicine and COVID-19



1 Introducao

A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) é uma doenca neuromuscular (DNM)
marcada pela degeneracdo do neurénio motor superior (NMS) e do neurénio motor inferior
(NMI). Essa degeneracdo ocasiona déficits motores progressivos que pioram dentro de
semanas ou meses (VAN ES et al., 2017). Tais déficits levam a um declinio gradual da
capacidade funcional desses individuos (ROSA SILVA et al., 2020).

Atualmente, os dados epidemioldgicos sobre a ELAS sdo escassos e em sua maioria
limitados territorialmente. Evidéncias mostram que o risco de desenvolvimento da patologia
esta relacionado 4 etnia e a localizacdo demografica (CHIO et al., 2013). Na Europa, estima-
se que existam cerca de 24 milhdes de casos de ELA, com uma incidéncia estimada de 2,2
casos por 100.000 pessoas a cada ano. No Brasil, em 2013, a taxa de mortalidade de
individuos com ELA era de 0,58 por 100.000 pessoas por ano, com uma maior mortalidade
em homens (MOURA et al., 2016).

Na ELA qualquer musculo voluntario pode ser acometido, gerando uma
heterogeneidade na forma de apresentagdo da doenca em cada paciente. Devido a essa
variabilidade fenotipica, a ELA possui subclassificacdes de acordo com a regido em que a
doenca se inicia, sendo classificada em ELA espinhal e bulbar (CHIO et al., 2013).

A ELA espinhal, corresponde a cerca de 65-70% dos casos (CHIO et al., 2013), e se
manifesta inicialmente com fraqueza muscular assimétrica, mais frequentemente nos
membros superiores (MMSS), que com o passar do tempo, afeta a realizacdo de atividades de
vida diaria. E comum também o aparecimento de sinais como atrofia da musculatura
intrinseca da mdo e do pé, fasciculacdes e cdibras musculares nos MMSS e nos membros
inferiores (MMII1), cifose torécica e fadiga (STETKAROVA; EHLER, 2021) interferindo nas

atividades cotidianas como escrever e andar.

Por outro lado, na ELA bulbar, atividades como a alimentacdo e a fala séo
frequentemente comprometidas, pois os musculos da fala, mastigacdo e degluticdo sofrem
com a fraqueza decorrente da patologia. Em um estagio mais avancado da ELA bulbar é
possivel observar a fraqueza da musculatura axial, que esta relacionada a postura e controle
cefalico (STETKAROVA; EHLER, 2021). Assim, a perda da funcionalidade acontece tanto
na ELA espinhal como bulbar, refletindo a gravidade da doenca e ocorrendo de maneira

progressiva com o passar dos anos (SANDSTEDT et al., 2018).



Além da perda da capacidade de realizar atividades de vida diaria, um outro marco da
progressao da doenga é suscetibilidade a infeccdes respiratérias (BENDITT et al, 2013;
BRAUN et al.,, 2018), devido ao envolvimento dos mdusculos respiratérios e pelo
comprometimento bulbar. A fraqueza dos musculos inspiratérios juntamente com a fraqueza
dos musculos expiratérios levam a uma diminuicéo da eficiéncia da tosse, deixando assim o
sistema respiratorio desprotegido e suscetivel a infec¢fes respiratdrias e agravamento das
mesmas (BENDITT et al., 2013; SUAREZ et al., 2002). J4 o comprometimento bulbar, leva
a fraqueza dos musculos da degluticdo e da fala, resultando no aumento do risco de aspiracdo
durante a degluti¢do e assim aumentando o risco de infeccOes respiratérias (BRAUN et al.,
2018) .

Além do aumento do risco de infeccbes respiratorias, a fraqueza dos musculos
respiratérios faz com que pacientes com ELA frequentemente apresentam hipoventilacdo
noturna e apneia obstrutiva do sono. Tais disturbios aumentam consideravelmente a carga da
doenca sobre a vida do paciente e estdo relacionados com a progresséo da fraqueza muscular
respiratoria (BOENTERT, 2020). Para amenizar esse quadro e consequentemente melhorar
da qualidade de vida e aumentar da sobrevida desses pacientes indica-se o0 uso da Ventilacéo
Né&o Invasiva (VNI) baseando-se nos sinais e sintomas clinicos de hipoventilacdo noturna
(MORELOT-PANZINI et al., 2019, BOENTERT, 2020).

Devido ao caracter progressivo da doenca em todas as dimensfes que acometem o
individuo, é importante que pacientes com ELA sejam acompanhados de maneira regular.
Esse acompanhamento deve ser realizado para que a terapia seja devidamente ajustada de
acordo com 0 momento da doenca que o paciente vive. E indicado que este acompanhamento
seja realizado por uma equipe multidisciplinar, o que favorece a qualidade de vida e sobrevida
dessa populacdo (SILVA et al., 2020). Diante da situacdo de salde atual, esta rotina de
cuidados certamente foi afetada com o isolamento social que ocorreu durante a pandemia de
COVID-19.

Por terem um maior risco de infeccBes respiratorias, durante o periodo de pandemia
0s pacientes com ELA inspiravam mais cuidados. Apesar disso, foi inevitavel a diminuigéo
e/ou cancelamento de atendimentos presenciais, e assim muitos dos pacientes com ELA
ficaram desassistidos. A auséncia do acompanhamento de fisioterapeutas, para orientacao,
promoc&o de exercicios e ajustes na terapia de suporte ventilatorio, poderia resultar em uma
série de complicacdes que vdo desde o aumento da fraqueza muscular de maneira
generalizada ao acometimento de 6rgdos e sistemas (BELLO-HAAS; FLORENCE, 2013).



Deve-se considerar que a perda do seguimento dos atendimentos desses pacientes poderia
refletir uma maior morbimortalidade (BOMBACI et al., 2020). Nesse contexto, a prestacao
de servicos de saude especializados necessitou ser realizado de maneira remota por meio de
tecnologias de comunicacéo, o que é definido como telesatde ou telemedicina (HOWARD
etal., 2018).

Esta opgdo de atendimento se tornou no contexto da pandemia a op¢do mais viavel
para a maioria dos profissionais de saude realizarem o0 seguimento do atendimento desses
pacientes. Para o fisioterapeuta, que é parte importante da equipe multidisciplinar no
acompanhamento desses pacientes, a permisséo para o atendimento de maneira ndo presencial
pelo Conselho Federal de Fisioterapia e Terapia Ocupacional (COFFITO) pela resolucdo n°
516, de 20 de Marco de 2020, trouxe a possibilidade de suprir as necessidades mais urgentes
desses pacientes seja de maneira sincrona (comunicacdo a distancia realizada em tempo real)
ou assincrona (comunica¢do a distancia ndo realizada em tempo real), evitando o risco de
contaminagdo por COVID-19 (CONSELHO FEDERAL DE FISIOTERAPIA E TERAPIA
OCUPACIONAL).

Ademais, a telemedicina traz consigo o objetivo de otimizar o tempo de consultas,
bem como o reduzir o tempo de deslocamento do paciente com dificuldades para deslocar-
se até os centros especializados e a oportunidade de ter um acompanhamento constante e
qualificado (BOMBACI et al., 2020; RUBIO et al., 2020; HAULMAN et al., 2020; MARCHI
etal., 2021).

Entretanto, com o advento da telemedicina durante a pandemia de COVID-19,
surgiram questionamentos e preocupacdes relacionados com as ferramentas de avaliacdo a
serem utilizadas, ao acompanhamento da progressdo clinica e funcional da doenca
(BOMBACI et al., 2020; GONCALVES; MAGALHAES, 2021) e a possibilidade de ajustes
aterapia por VNI. E interessante ressaltar que ajuste de configuraces de equipamentos, torna
os cuidadores mais confiantes no manejo da doenca bem como faz com que os pacientes
experimentem a diminuicdo de internagdes hospitalares (HELLEMAN et al., 2020). A
possibilidade de realizar esses ajustes de maneira remota no cenario da pandemia parece ser
uma solucéo adequada para suprir os déficits causados pela falta de atendimento presencial.

Até onde se tem conhecimento ndo foram conduzidos estudos que utilizaram essa
ferramenta para acompanhar a progressdo da doenca de pacientes com ELA durante a
pandemia de COVID-19 no Brasil. Tendo em vista a necessidade de esclarecer sobre como os

pacientes com ELA progrediram durante a pandemia, 0 nosso estudo objetiva acompanhar a



progressdo da ELA e dos ajustes ventilatorios por meio da telemedicina durante o momento de
pandemia de COVID-19 no Brasil, bem como apresentar um protocolo de avaliagdo e

acompanhamento para esses pacientes.



2 Justificativa

A ELA é progressiva, e 0s pacientes experimentam a perda da sua capacidade
funcional, passando a necessitar de cuidados respiratorios com o passar dos anos de maneira

regular para melhor adequar a terapia.

Com o0 avango da COVID-19 em todo o mundo, medidas protetivas como o
distanciamento social necessitaram ser colocadas em pratica. Assim, consultas e/ou
atendimentos a pacientes com ELA foram cancelados ou prejudicados. Nesse contexto, a
telemedicina surgiu como uma boa solucdo para acompanhar a progressao da doenca e a

manter a terapia, sem colocar esses pacientes em risco.

Pelo que conhecemos até o presente momento, este € o primeiro estudo realizado no
Brasil que utiliza a telemedicina para acompanhar a progresséo da doenca de pacientes com
ELA e regular o uso da VNI durante o momento de isolamento social, ocasionado pela
pandemia de COVID-19. Dessa forma, nosso estudo se torna relevante para expor como a
ELA progrediu durante o momento de isolamento social e evidenciar os beneficios do
acompanhamento remoto desses pacientes durante a pandemia. Ademais, esse estudo podera
ser usado para orientar acerca do uso da telemedicina no acompanhamento desses pacientes

mesmo apos a pandemia.
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3 Objetivos
3.1 Objetivo Geral

« Acompanhar a progressdo clinica e funcional, o controle dos sintomas e 0s ajustes
ventilatorios utilizando a telemedicina como ferramenta de avaliacdo de pacientes com
Esclerose Lateral Amiotrofica durante a pandemia de COVID-19 no Brasil.

3.2 Objetivos Especificos

+ Verificar a progresséo da funcionalidade e estadimento da doenca durante a pandemia
de COVID-19 comparando com 0 momento anterior;

» Observar a evolucdo clinica e ajustes no suporte ventilatério ndo invasivo durante a
pandemia de COVID 19;

 Apresentar um protocolo de telemonitoramento de pacientes com ELA
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4 Metodologia

4.1 Desenho do Estudo

Esse é um estudo longitudinal do tipo série de casos, realizado de maneira presencial
e remota pelo Pneumocardiovascular Laboratorio, localizado no Hospital Universitario
Onofre Lopes (HUOL/EBSERH).

4.2 Caracterizacdo da amostra

Foram avaliados pacientes com diagndstico medico de ELA, de inicio bulbar e de
inicio espinhal, classificados de acordo com os critérios da El Escorial World Federation of
Neurology (BROOKS et al., 2000) que sdo acompanhados por uma equipe multidisciplinar
no Ambulatorio de Doengas Neuromusculares do HUOL/EBSERH na cidade de Natal/RN,
de ambos os sexos, maiores de 18 anos. Seriam excluidos desse estudo pacientes que nédo
tivessem acesso a internet ou que nao pudessem responder as perguntas com ou sem ajuda do
seu cuidador (que poderia ser solicitado no caso de pacientes com comunicacdo limitada) ou

com o uso de ferramentas de comunicacdo alternativa.

4.3  Aspectos éticos

O presente estudo foi aprovado sob o nimero no Comité de Etica e Pesquisa (CEP)
do HUOL/EBSERH sob o numero 3.440.895 e contemplou 0s aspectos éticos baseados na
Resolucdo 466/12 do Conselho Nacional de Saude. Antes de iniciar a avaliacdo, o paciente
foi informado sobre os objetivos e importancia da pesquisa, bem como era esclarecido
qualquer davida sobre a realizacdo do estudo. Aqueles que concordaram em participar
voluntariamente da pesquisa assinaram, por meio de assinatura digital, um Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) com informacg6es sobre os propositos, riscos e
beneficios da pesquisa.

4.4  Protocolo de avaliacao

O acompanhamento foi realizado no periodo de Janeiro de 2019 a Junho de 2021. Neste

intervalo de tempo foram realizadas cinco avaliagdes: Al, A2, A3, A4 e A5. As avaliagdes Al
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e A2 foram realizadas de maneira presencial durante o atendimento do Ambulatério de
Doengas Neuromusculares do HUOL/EBSERH entre Janeiro de 2019 e Margo de 2020 e as
avaliacdes A3, A4 e A5 foram realizadas de maneira remota durante a pandemia de COVID-
19 no Brasil no periodo de Abril de 2020 a Junho de 2021. O intervalo de tempo entre as
avalicbes em média de 3 meses, tanto nas avaliagcBes presenciais como para as que foram

realizadas de maneira remota.

As avaliacOes Al e A2 foram realizada presencialmente e contaram com avaliagédo da
funcdo pulmonar, forca muscular respiratéria, funcionalidade por meio da ALS Functional
Rating Scale-Revised (ALSFRS-R/BR) (GUEDES et al., 2010), taxa de progressdo da doenca
e estadiamento da doenga por meio do sistema King’s College (ROCHE et al., 2012). Ja as
avaliacdes A3, A4 e A5, foram realizadas de maneira remota por meio de plataformas de
telecomunicacgdes e contaram com uma ficha de avaliacdo clinica, avaliacdo do uso e dos
pardmetros da VNI, a escala ALSFRS-R/BR, taxa de progressdo da doenga e o sistema King’s
College. O fluxograma dos procedimentos esta apresentado na figura 1.

Figura 1 — Fluxograma das avaliagdes

Dados coletados de maneira

Avaliazées_ pré ‘ Al presencial
pan e.mla Prova de fungdo Pulmonar
De Janeiro de | Manovacuometria
2019 a Margo ALS Functional Rating Scale-
Passo 1 de 2020 R Revised
N Taxa de progresséo da doenca
Selecéo dos Estadiamento King's College
voluntdrios e aceite
para participar da
pesquisa A3
Avaliacoes durante -
2 :andemia Dados coletados de maneira
remota
De Abril de 2020 Ficha de avaliagdo
a Junho de 2021 m Questionario sobre VNI
ALS Functional Rating Scale-
Revised
Taxa de progresséo da doenca
Estadiamento King's College
A5

Durante as avaliagbes A3, A4 e A5 a equipe por meio da avaliacdo dos sintomas de
hipoventilacdo e da evolucdo do quadro geral do paciente identificava a necessidade de

prescrever o equipamento de VNI. Ademais, além das avaliacdes realizadas como forma de
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monitoramento da progressao da doenca, a equipe esteve em contato direto com 0s pacientes
como forma de prestar assisténcia através de orientagdes remotas. Aqueles pacientes que
estavam fazendo uso da VNI ainda poderiam reportar e solicitar um ajuste de parametros
sempre que necessario, mesmo que em dias fora da consulta da equipe muldisciplinar, este
ajuste foi realizado de maneira remota. A equipe do estudo também sempre se colocava
disponivel para esclarecer qualquer ddvida sobre a evolugdo respiratéria da ELA e quais as

melhores condutas a serem consideradas tanto por cuidadores ou pela equipe de saude local.

4.5 Instrumentos e medidas

4.5.1 Prova de funcdo pulmonar

A funcdo pulmonar foi avaliada através de uma avaliagdo espirométrica por meio do
espirdmetro Koko DigiDoser (Longmont USA) (Figura 2). As medidas foram realizadas de
acordo com o protocolo da American Thoracic Society/European Respiratory Society
(ATS/ERS) (ATS, 2002).

A prova consistiu em uma manobra de inspiracdo até a capacidade pulmonar total
(CPT), seguida de uma expiracdo maxima forcada até o volume residual (VR), efetuadas por
meio do aparelho. Os testes foram realizados na posicdo sentada com flexdo de quadris e
joelhos a 90°. Foram realizadas pelo menos trés manobras, com variacdo inferior a 5% e o
maior valor obtido em um dos testes foi comparado com os valores preditos dos parametros

de funcdo pulmonar para a populacéo brasileira (PEREIRA, 2002).

Consideramos para esse estudo os dados referentes a Capacidade Vital Forcada
(CVF), Volume Expiratério For¢ado no primeiro segundo (VEF1), a razdo VEF1/CVF, Fluxo
Expiratério Forcado 25-75% (FEF25-75%) e o Pico de Fluxo Expiratorio (PFE) como forma

de caracterizar a nossa amostra.

4.5.2 Avaliacdo da forca dos musculos respiratorios

A forca muscular respiratoria foi avaliada utilizando um manovacuémetro digital
(NEPEB-LabCare/lUFMG, Belo Horizonte- MG, Brasil) (Figura 3). Os resultados
considerados para caracterizar a nossa amostra foram a Presséo Inspiratoria Maxima (PImax);
Pressdo Expiratéria Maxima (PEmax) e a pressdo inspiratoria nasal maxima (SNIP). Os
valores preditos foram calculados de acordo com o que € estabelecido para a populagédo
brasileira (ARAUJO et al., 2012; NEDER et al., 1999).
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O teste consistiu em o individuo ficar sentado com os dois pés apoiados no chao, com
clipe no nariz e em repouso. Para obter a presséo inspiratéria maxima (PImax), era solicitado
ao individuo que expirasse no bocal até 0 VR e em seguida fazer uma inspiracdo méaxima.
Para a pressdo expiratoria maxima (PEmax), o individuo foi instruido a inspirar por meio do
bocal até a CPT e em seguida gerar um esfor¢o expiratério maximo. Também foi aferida a
pressao inspiratdria nasal maxima (SNIP), para isso, os individuos foram orientados a ocluir
uma das fossas nasais por um plug conectado ao manovacudémetro, e apds uma expiracdo

tranquila era solicitado uma inspiracdo nasal maxima por esta narina ocluida.

Figura 2 — Espirdometro Koko DigiDoser (Longmont USA)

Figura 3 — Manovacudmetro digital NEPEB-LabCare/UFMG, Belo Horizonte- MG, Brasil

453 Questionario de funcionalidade

A funcionalidade foi avaliada por meio da escala ALSFRS-R/BR, em sua versdo
adaptada para a lingua portuguesa (GUEDES et al., 2010). Esta escala consiste em 12
questdes relativas a atividades diarias e sintomatologia, com pontuagéo que varia de zero a 4.

O escore maximo é de 48 pontos que representa funcionalidade normal e o escore minimo é
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de zero que representa incapacidade grave.

A escala ¢ dividida didaticamente em quatro dominios: bulbar, membros superiores,
membros inferiores e respiratorio de acordo com o que € abordado nas questdes. No presente
estudo os dominios correspondentes aos membros superiores e inferiores tiveram sua
pontuacéo reunida formando o “dominio motor” da escala. A escala foi aplicada durante todas
as avaliacBes do momento pré pandemia e durante a pandemia, em ambos 0s momentos a
pontuacdo era feita pelo pesquisador da equipe de acordo com o relato do paciente mediante

as alternativas apresentadas em cada questéo.

4.5.4 Taxa de progressao

A taxa de progressdo da doenca (TxP) foi realizada com base na pontuacao da escala
funcional. Foi feita calculando a diferenca entre a pontuacdo da ALSFRS-R entre as
avaliacdes dividido pelo tempo (em meses) entre as avaliacdes (TxP= (Pontuacdo da escala
1- Pontuacdo da escala 2)/tempo entre as avaliaces).

O nosso estudo considerou o intervalo entre as avaliacbes A1-A2 e A3-A5 para 0
calculo da taxa de progressao da doenca durante o periodo anterior e durante a pandemia
respectivamente. Sendo assim, o célculo para a taxa de progressao no momento pré pandemia
foi TxP= (Pontuacdo da escala em Al- Pontuacao da escala em A2)/tempo entre as avaliagdes;
e durante a pandemia TxP= (Pontuacao da escala em A3- Pontuacéo da escala em A5)/tempo
entre as avaliacdes.

Para a interpretacéo destes resultados levou-se em consideragéo o estudo onde Maier
e colaboradores, (MAIER et al., 2012) estabeleceram o ponto de corte de 0,77, no qual valores
acima de 0,77 indica pacientes com progressao da doenca rapida e valores abaixo de 0,77

progressdo de doenca lenta.

4.5.5 Estadiamento da doenca

Para o estadiamento da doenca utilizamos o sistema King’s College (ROCHE et al.,
2012). Este sistema é dividido em cinco estagios, no qual os pacientes sdo classificados de
acordo com marcos clinicos que refletem as disfungdes de areas do Sistema Nervoso Central
(SNC). Sendo os estagios em ordem de gravidade: 1- Envolvimento funcional de uma regiéo
do SNC; 2- Envolvimento funcional de duas regides do SNC; 3- Envolvimento funcional de

trés regibes do SNC, 4- Necessidade de gastrostomia (4a) ou VNI (4b) e estagio 5- Morte.
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A classificagdo dos pacientes do presente estudo no sistema King’s foi feita de
maneira retrospectiva utilizando a pontuacdo da escala ALSFRS-R, como proposto por
Balendra (BALENDRA et al., 2014). Este autor sugere que se 0 paciente perde pontos em
qualquer pergunta do dominio bulbar, existe um comprometimento da regido bulbar. Se
houver perda em uma das questdes que envolvem a funcdo da mao, o membro superior esta
envolvido. A perda de pontos na questdo “Capacidade de andar” denota que o membro
inferior esta envolvido. Por fim, se o paciente fizer uso de gastrostomia, tiver pontuacdo 0 na
pergunta sobre a dispneia ou utilizar VNI o paciente é automaticamente classificado no

estagio 4.

45.6 Avaliacdo clinica e da Ventilagdo N&o Invasiva

A avaliagdo clinica foi realizada por meio de uma ficha de avaliacéo elaborada pela
equipe e adaptada para realidade do atendimento remoto realizado pela equipe multidisciplinar.
Assim, todas as perguntas eram curtas ¢ contavam com respostas de “Sim” ou “Nao”, isso foi
feito com o objetivo de deixar a avaliacdo multidisciplinar mais objetiva e dindmica e menos
cansativa para pacientes e cuidadores. Sendo assim, os dados aqui apresentados relacionados
a avaliacdo clinica correspondem somente as avaliacfes A3, A4 e A5.

A ficha contou com questionamentos sobre o diagnostico clinico, tipo de ELA de
acordo com os critérios El Escorial World Federation of Neurology (BROOKS et al., 2000) e
0s sinais e sintomas de infeccGes respiratdrias. Além disso contou com uma se¢do sobre sinais
autorelatados de hipoventilagdo noturna (despertar noturno, cefaleia matutina e sonoléncia
diurna). Para avaliar o uso da VNI, foi realizado um breve questionario elaborado pela equipe,
gue contou com perguntas sobre a adesao ao uso da VNI, periodo de uso, tipo de interface e

necessidade de ajustes de maneira remota.
4.6 Tecnologias de comunicacao para telemedicina

Para realizar a avaliagdo de maneira remota a equipe utilizou uma das trés plataformas
de telecomunicac6es: Google Meet, Whatsapp ou o sistema de Teleconsulta do Rio Grande
do Norte. Todas sdo ferramentas que utilizam o recurso de videoconferéncia e estdo
disponiveis para computador e smartphone com acesso a rede de internet. A escolha da
plataforma foi feita de acordo com a preferéncia do paciente, sempre levando em consideragao
a estabilidade do recurso, a facilidade de acesso e aptidao para manuseio por parte do paciente.

Ademais, tanto o paciente como o pesquisador poderiam mudar de plataforma durante a



17

entrevista mediante a instabilidade da ferramenta que estava sendo utilizada.

4.7 Analise Estatistica

A normalidade dos dados do estudo foi verificada por meio do teste Shapiro Wilk. A
analise descritiva foi realizada por meio de mediana e intervalos interquartis (25 e 75%) nas
variaveis quantitativas, visto que temos uma amostra ndo paramétrica. Para apresentacdo dos
resultados a amostra foi dividida em dois subgrupos de acordo com o diagnostico clinico do
tipo de ELA (espinhal e bulbar) com o objetivo de realizar analises intergrupo. A perda
funcional foi quantificada levando em consideracdo a diminuicdo significativa na pontuacao
da escala ALSFRS-r, e seus respectivos dominios, comparando as avaliacGes entre si
(intragrupo) e a mediana intergrupo (espinhal e bulbar) em cada avaliagédo por meio do teste
de Friedman e o teste U de Mann-Whitney, respectivamente. Para a analise intragrupo das
varidveis categdricas foi utilizado o teste de Qui quadrado para aquelas com mais de duas

categorias e o0 teste exato de Fisher para as variaveis categéricas dicotbmicas.
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5 Resultados

5.1 Caracteristicas da amostra

No decorrer de 30 meses, 11 pacientes foram avaliados apresentando em sua maioria
ELA de inicio espinhal (72,7%), do sexo masculino (72,7%) com mediana de idade de 51
anos (43-55) e localizados no interior do Estado (72,7%) distante do centro de atendimento
multidisciplinar. Em sua maioria apresentou CVF inferior a 80% do predito [69,6 (56,5-96,7)]
e SNIP acima de 40 cmH20 [72 (44-79,5)].

Tabela 1- Caracterizagdo da amostra

Todos os pacientes (n=11) Espinhal (n=8) Bulbar (n=3)
Sexo
Masculino 8(72,7%) 6 (75%) 2 (66,6%)
Feminino 3 (27,7%) 2 (25%) 1 (33,3%)
Idade 51 (43-55) 47,5 (41,5-51,7) 64 (55-73)
El Escorial
Possivel - - -
Provavel 3 (27%) 2 (25%) 1 (50%)
Confirmado 8 (72,7%) 6 (75%) 1 (50%)
Procedéncia
Capital do Estado 3 (27,7%) 2 (22,2%) 1(50%)
Interior do Estado 8(72,2%) 7 (77,7%) 1(50%)
ALSFRS-R 33 (18-42) 34,5 (18-41,5) 32 (18-46)
Dominio Bulbar 11 (6-12) 11 (7-12) 10 (2-11)
Dominio Motor 13 (5-18) 13 (3,7-18) 13 (5-24)
Dominio Respiratdrio 11 (7-12) 10 (7-12) 11 (8-12)
Kings
Estagio 1 2 (18,8%) 1(12,5%) 1 (33,3%)
Estagio 2 2 (18,8%) 2 (25,5%) -
Estagio 3 2 (18,8%) 2 (25%) -
Estagio 4 5 (45,4%) 3 (37,5%) 2 (66,6%)
Estagio 5 - - -
CVF (L) 3,1(2,1-3,9) 3,4 (2,7-4,4) 2,3(1,8-2,6)
CVF (%Pred) 69,6 (56,5-96,7) 69,6 (60-97,8) 65,9 (41,1-90,8)
VEF4(L) 2,3(1,6-3,2) 2,8 (2-3,5) 1,6 (1,6-2,2)
VEF1(%Pred) 74 (55,8-89,2) 81,2 (63,9-92,2) 65,4 (44,1-80,2)
VEF1/CVF(L) 0,8 (0,7-0,8) 0,7 (0,7-0,8) 0,8 (0,8-0,8)
VEF1/CVF (%Pred) 99 (94-107) 97 (91-101) 105 (105-110)
FEF25.750%(L/s) 2,7 (1,5-3,5) 3,4 (1,5-3,6) 1,7 (1,3-2,7)
FEF25.7506(%Pred) 68,4 (56,8-90,9) 77,4 (58,6-96,2) 68,4 (49,5-84)
PFE(L/s) 6,0 (1,7-6,6) 6,1 (3,5-6,7) 1,9 (1,6-6,4)
PImax(cmH-0) 67 (27,7-86,5) 54,5 (24,7-99,2) 69 (30,4-82)
PImax(%Pred) 60 (28,9-81,7) 46,4 (28,1-84,3) 67,2 (27,8-92,3)
PEmax(cmH-0) 59 (35,5-81,5) 60,5 (40,2-98,7) 59 (25-85)
PEmax(%Pred) 59 (42,2-70,4) 62,2 (44,8-85,1) 52,4 (19,9-69,9)
SNIP(cmH.0) 72 (44-79,5) 74 (39,2-87,2) 68 (46-72)

SNIP(%Pred)

64,5 (42,6-85,9)

65,3 (41,7-92,8)

61,9 (40,8-85,8)




19

Dados apresentados em frequéncias absolutas e relativas e mediana (intervalo interquartil 25-75%). CVF:
capacidade vital forcada; VEF:: Volume expiratorio forgado no primeiro segundo;; FEF25-75%: Fluxo
expiratdrio forcado 25-75%; PImax: pressao inspiratoria maxima; PEmax: Pressdo expiratéria maxima; SNIP:
Pressdo inspiratoria nasal maxima; ALSFRS-R:ALS Functional Rating Scale-Revised; King’s: Sistema King’s
College

5.2 Progressédo funcional da doenca

5.2.1 Escala funcional ALSFRS-R

A avaliacdo da progressdo funcional segundo a pontuacao da escala ALSFRS-R, mostrou
que os pacientes da nossa amostra tiveram uma reducdo importante na pontuacdo da escala,
evidenciando uma perda funcional, entre as avaliagOes realizadas antes da pandemia e as
ultimas avaliagdes realizadas durante a pandemia (p<0,01). Foi possivel perceber também
uma perda relacionada ao dominio motor da escala quando comparado com 0s momentos
(p<0,01), conforme mostra a Figura 4. Nao houveram mudangcas significativas em outros
dominios da escala ALSFRS-R.

Figura 4 — Progressao da doenca de acordo com a escala ALSFRS-R
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Revised. Diferencga intragrupo no score total entre mediana Al versus mediana A4= **p<0,01; mediana Al
versus mediana A5= *p<0,05; mediana A2 versus mediana A4=**p<0,01 e mediana A2 versus mediana A5=
**p<0,01. No dominio motor diferenca entre as avaliagdes: mediana Al versus mediana Ad4= **p<0,01;
mediana A2 versus mediana A4= *p<0,05 e mediana A2 versus mediana A5= **p<0,01.

Ao comparar a pontuacdo total da escala e dos seus dominios entre 0s pacientes com

doenca de inicio de doenca espinhal e com inicio bulbar, ndo percebeu-se diferenca entre eles

5.2.2 Taxa de progressédo

No periodo pré-pandemia 90,9% dos pacientes da amostra apresentaram progressao da
doenca lenta (abaixo de 0,77) e 18,1% uma progressdo da doenca rapida. Ja no intervalo
correspondente a pandemia, 72,7% dos pacientes apresentavam uma progressao da doenca
lenta e 27,2% uma progressao rapida. Nao houve diferenca entre 0 momento pré e o periodo
durante a pandemia. A figura 5 mostra a quantidade de pacientes com progresséo lenta e
rapida em ambos 0os momentos avaliados.

Figura 5 — Velocidade de progressao da doenca segundo ALSFRS-R
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5.3 Progresséo clinica

5.3.1 Estadiamento King’s College

No inicio do nosso estudo (Al) 45,4% dos pacientes estavam no etagio 4, o estagio mais
avangado da doencga segundo os critérios King’s College, no qual 0 paciente esta em uso de

VNI, e ao final do estudo (A5) 72,7% dos pacientes estavam no estagio 4 do estadiamento
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King’s College. Nao houveram diferencas entre 0s momentos pré e durante a pandemia. A

figura 6 mostra a quantidade de pacientes em cada um dos estagios com o passar do tempo.

Figura 6 — Estadiamento segundo os critérios King’s College
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5.3.2 Sintomatologia respiratéria

Durante as avaliagdes remotas, a fadiga e a dispneia foram os sintomas mais relatados. Na
avaliacdo A3 incluimos os dados relacionados aos sinais e sintomas de infec¢éo respiratéria
de 8 pacientes. Ndo houveram relatos de dor toracica e secrecdo pulmonar durante o periodo
avaliado (Tabela 2)

Tabela 2 — Sintomatologia respiratoria durante a pandemia

A3 Ad A5
Dispneia 5 (45,4%) 5 (45,4%) 4 (36,3%)
Fadiga 5 (45,4%) 8 (72,7%) 6 (54,4%)
Febre 2 (25%) 1 (9,0%) -
Dor de garganta - 1 (9,0%) 2 (18,1%)
Coriza 2 (25%) 3 (27,2%) 2 (18,1%)
Obstrucdo Nasal 4 (50%) 6 (54,4%) 5 (45,%)
Tosse
Eficaz 6 (54,5%) 5 (45,4%) 5 (45,4%)
Ineficaz 5 (45,4%) 6 (54,5%) 6 (54,5%)

Dados apresentados em frequéncias absolutas e relativas.

Ao investigar os sinais e sintomas de hipoventilagdo noturna percebeu-se que o sinal mais

relatado em A3 foi o despertar noturno relatado por 6 (54,4%) pacientes. A figura 7 mostra
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as avaliagOes durante a pandemia.

Figura 7 — Sinais e sintomas de hipoventilagdo noturna durante a pandemia
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Dados apresentados em frequéncia absoluta.

5.3 Suporte ventilatorio

Sobre o uso da VNI, foi possivel perceber que no inicio 54,5% da nossa amostra tinham
VNI prescrita e destes 83,3% aderiram ao uso do equipamento. Ao final das avaliacdes tinha-
se prescrito a VNI para mais dois pacientes com base na avaliacdo feita por teleatendimento.
Sendo assim, em A5 72,7% dos pacientes estavam fazendo uso do suporte ventilatério e todos
que tinham a prescricdo passaram a aderir a terapia.

Além disso, durante as avaliacdes foram solicitados um total de 7 ajustes de parametros
para serem realizados nestes equipamentos, estes ajustes foram realizados de maneira
totalmente remota com ajuda de profissionais que auxiliavam a familia dos pacientes (figura
8).



Figura 8 — Suporte ventilatério ndo invasivo durante a pandemia de COVID-19
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6 Discussao

O presente estudo realizou o acompanhamento, presencial e remoto, da progressao
funcional e clinica de pacientes com ELA, constatando uma reducdo da capacidade funcional
desses pacientes durante a pandemia de COVID-19 bem como um avanco clinico da doenca.
Além disso, obtivemos éxito no manejo clinico realizado de maneira remota, visto que foi
possivel identificar sinais e sintomas que pudessem auxiliar na prescricdo do suporte
ventilatorio, assim como realizar ajustes ventilatdrios necessarios por esses pacientes durante
a pandemia de COVID-19 no Brasil.

A progressao clinica esperada na ELA compreende a uma perda gradual da capacidade
funcional, visto que esta é reflexo da fraqueza muscular continua sofrida por estes pacientes
(MASRORI; DAMME, 2020). Encontramos um declinio significativo na funcionalidade,
evidenciado pela escala funcional, da nossa amostra durante o periodo de avaliacdo de forma
remota. Em um estudo realizado também durante a pandemia de COVID-19 por Gongalves e
colaboradores (GONCALVES; MAGALHAES, 2021), foi avaliado o impacto da interrupcao
dos cuidados da equipe multidisciplinar em 32 pacientes com ELA. Em seu estudo Gongalves
avaliou a progressdo funcional com base na escala ALSFRS-R, realizando uma avaliacdo no
periodo anterior a pandemia e duas avaliacdes remotas ao longo de 4 meses apOs o
estabelecimento do isolamento social em seu pais. Os autores concluiram que os pacientes com
ELA que tiveram a rotina de avaliacdo e reabilitacdo interrompida, apresentaram prejuizo na
capacidade funcional atestada pela perda no escore total da escala ALSFRS-R. Este resultado
corrobora com o0s nossos achados que, apesar de ter um menor nimero de pacientes, fez um
estudo de seguimento e acompanhamento durante um maior periodo de tempo (14 meses)
quando comparado ao estudo de Gongalves et al.

Diferente de Gongalves que realizou uma avaliagdo no inicio e uma outra apos 4 meses
de pandemia sem contato com os pacientes no periodo de tempo entre as avaliagdes, no nosso
estudo os pacientes foram acompanhados de maneira regular durante 14 meses de pandemia e
dispuseram de acompanhamento clinico de maneira remota. Tal fator pode ter influenciado no
fato de que a nossa amostra apresentou em sua maioria uma doenga com taxa de progressao
lenta, diferente da amostra de Gongalves et al. onde os pacientes apresentaram uma doenca
com taxa de progresséo rapida durante a pandemia de COVID-19.

Em pacientes com ELA em que a apresentacdo clinica € muito variada, utilizar um

sistema que permite a medicdo uniforme e de facil compreensdo é importante para o
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gerenciamento de recursos e cuidados que devem ser alocados para o paciente (CHEN et al.,
2018; KHLEIFAT et al., 2021). Assim, um aspecto relevante no nosso estudo € o fato de que
os pacientes foram classificados no sistema King’s College de maneira totalmente remota de
acordo com o que foi instruido por Balendra e colaboradores (BALENDRA et al., 2014). Até
onde temos conhecimento, somente o estudo executado por Manera (MANERA et al., 2021)
realizou a classificacdo no sistema King’s College de maneira ndo presencial por meio de
instrumentos de telemedicina. No estudo de Manera et al. também realizado durante o
isolamento social do COVID-19, a classificagdo no sistema King’s College foi realizada com
base na pontuacdo da ALSFRS-R auto administrada remotamente em setenta pacientes.
Manera et al. observaram alta confiabilidade no sistema King’s College, demonstrando ser
uma alternativa de acompanhamento desses pacientes (MANERA et al., 2021). Esses achados
vao de encontro com nossos resultados onde, a telemedicina favoreceu o acompanhamento de
pacientes com ELA, bem como possibilita a indica¢do da classificacdo do sistema King’s
College como uma ferramenta Util para tal propdsito.

Ademais, o estadiamento da doenca pelo sistema King’s College realizado de maneira
ndo presencial se relaciona bem com outras medidas objetivas de capacidade funcional em
individuos com ELA, como mostrou um estudo realizado por van Ejick e colaboradores. Nesse
estudo, 42 pacientes foram avaliados de maneira ndo presencial por cerca de um ano quanto a
sua capacidade funcional, através de um acelerdmetro utilizado para avaliar a atividade motora
durante o dia tendo os resultados correlacionados com medidas como a classificacao no King’s
College (VAN EIJK RPA et al. 2019). Apesar de no estudo de van Ejick, a classificagédo no
King’s College ter sido realizada com base em resultados enviados pelo sistema de correios,,
suas conclusdes concordam que o King’s College ¢ uma 6tima ferramenta que pode ser
introduzida, mesmo de forma ndo presencial, para acompanhar a progressao funcional da
doenca, quando comparado com medidas de avaliacdo que utilizam equipamentos, como por
exemplo o acelerémetro.

Ainda relacionado a progressdo clinica da doenca, um aspecto importante do nosso
estudo foi o monitoramento dos sinais e sintomas de hipoventilagdo noturna de maneira
remota. A relevancia desse monitoramento se da pelo fato de que o quadro de hipoventilagdo
noturna reflete o maior comprometimento da musculatura respiratoria e consequente
necessidade de uso de suporte ventilatério (BOENTERT, 2020; MORELOT-PANZINI et al.,
2019) que quando realizado de maneira precoce reflete em uma maior sobrevida de pacientes
com ELA (N et al., 2016).

No nosso estudo os sinais e sintomas de hipoventilagcao noturna foram acompanhados
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de maneira totalmente auxiliando na prescricdio de VNI. Ao que sabemos, durante o
isolamento social, somente o estudo realizado por Marchi e colaboradores realizou a prescri¢éo
de VNI para essa populacdo (MARCHI et al., 2021). Marchi et al. avaliou por meio de
telemedicina, juntamente com uma equipe multidisciplinar, 19 pacientes com ELA e a
prescricdo da VNI foi realizada baseando-se em uma avaliagdo presencial de urgéncia, de
acordo com o0s critérios estabelecidos na avaliagdo da telemedicina por um medico
pneumologista que nédo fazia parte da equipe do estudo. Apesar de no nosso estudo a prescri¢éo
ter sido realizada de maneira totalmente remota e por um médico que fazia parte da equipe do
estudo, os achados de Marchi et al. d&o suporte a importancia da assisténcia remota dada pela
equipe multidisciplinar do nosso estudo, visto que 0s pacientes permaneceram em uma fase
estdvel da doenca sem exacerbacfes. Evidenciando assim, que as avaliacBes remotas e 0
contato direto com a equipe multidisciplinar, podem ter favorecido a identificacdo precoce de
sintomas que antecedem uma exacerbacdo clinica respiratéria nessa populagdo, favorecendo a
tomada de decisdo de maneira totalmente remota, para a prescricdo de VNI com sucesso. A
indicacdo da VNI é uma decisdo clinica importante no curso da doenca e esse fato agrega de
maneira positiva ao conhecimento que se tem sobre a intervencdo por meio de telemedicina
em pacientes com ELA

Aléem disso, segundo uma revisdo realizada com Helleman e colaboradores
(HELLEMAN et al., 2020), na qual avaliou todos os estudos que realizaram a telemedicina em
pacientes com ELA, constatou que dos estudos realizados até 2019 poucos foram aqueles em
que a VNI foi acompanhada durante um prolongado periodo de tempo, como o que foi
realizado no nosso estudo. Assim, tanto o controle quanto a indicagdo dos ajustes nos
parametros ventilatorios foram fundamentais para incrementar o conhecimento acerca do uso
da telemedicina no controle dos sinais e sintomas de pacientes com ELA. Além disso, ao final
do nosso estudo, todos os pacientes com VNI prescrita aderiram ao uso do equipamento.

Como limitagdo, temos o tamanho da amostra que pode ser acompanhada pois
pacientes sem avaliagdes anteriores no nosso banco de dados foram excluidos. Entretanto,
mesmo com uma série de casos, podemos sugerir que a telemedicina possui grande potencial

para um estudo com uma amostra maior de pacientes.
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7 Conclusao

Em conclusdo, a progressdo clinica e funcional de pacientes com Esclerose Lateral
Amiotrofica pode ser observada por meio da telemedicina. Durante a pandemia de COVID-
19 os pacientes tiveram uma perda na capacidade funcional quando comparada ao momento
anterior a pandemia. Além disso, foi possivel perceber que a utilizagao do sistema King’s
College e a avaliacdo subjetiva do sono utilizando a telemedicina podem ser Uteis para a
tomada de decisdo clinica, evidenciando que a telemedicina parece ser, de fato, um meio
interessante de fornecimento de cuidados a esses pacientes.
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APENDICE A — Ficha de avaliacédo

CENTRO DE CIENCIAS DA SAUDE

PROGRAMA DE POS-GRADUACAO EM FISIOTERAPIA EBSERH @ LAIS
UNIVERSIDADE FEDERAL DO RIO GRANDE DO NORTE s :

TELEMONITORAMENTO
NOME

DATA DA AVALIAGAO: / /
FORMA DE TELEMONITORAMENTO:

TEMPO DA CONSULTA:

AVALIACAO CLINICA
DIAGNOSTICO CLINICO: () ELA Bulbar () ELA Espinhal ()
() Provavel  ()Possivel ()Confirmado

DISPNEIA: ()sim () Nio
FADIGA: (sim  ()Nao
CEFALEIA: (sim  ()Nao

DESPERTAR: () Sim () Néo
SONOLENCIA: () Sim () Nao

TOSSE VISIVEL: () Eficaz () Ineficaz SINTOMAS
DE INFEC(;AO RESPIRATORIA:

() Febre () Dor de garganta () Coriza () Dor toracica ()
Secrecéo Pulmonar () Obstrucéo Nasal

FISIOTERAPIA / VENTILACAO MECANICA

USO DE
VMNI:
PRESCRITA: () Sim () Néo
USA: () Sim () Néo
TURNO DE () Manha () Tarde () Noite
uso
TIPO DE ()Orofacial ~ ()Nasal ()Dream Wear
MASCARA
ALTERAGAO
REMOTA: ()Sim () Nao
Parametros atuais: IPAP:
EPAP: AlteragBes:
FISIOTERAPIA
RESPIRATORIA: () Sim () Nao

TECNICAS () Aspiracéo () Air Stacking (') Cough Assist
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APENDICE B — Escala funcional
ALSFRS-R

REVISED AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS FUNCTIONAL RATING

SCALE - ALSFRS-R
Paciente: EDNEUSA
. Fala
4 Fala normal
3 Distarbio de fala perceptivel 2 Inteligivel com repeticao

1 Fala combinada com comunicacao ndo-verbal 0 Perda da fala
. Salivacéo

4 Normal

3 Leve excesso de saliva na boca, sialorréia noturna,

2 Excesso moderado de saliva; pode haver uma minima sialorréia 1 Marcante excesso de

saliva com sialorréia

0 Sialorréia marcante, requer constante limpeza com guardanapo/tecido,

. Degluticdo

4 Normal

3 Distarbios na alimentacdo precoces, eventual engasgo 2 Mudangas na consisténcia da

comida

1 Necessidade de tubo de alimentacdo suplementar

0 Auséncia de alimentacdo oral (exclusivamente alimentacéo parenteral ou enteral)
. Escrita

4 Normal

3 Lenta ou sinuosa; toadas as palavras séo legiveis 2 Nem todas as palavras séo legiveis
1 Capaz de preender a caneta, mas incapaz de escrever O Incapaz de preender a caneta

. Cortando o alimento e manuseando utensilios (pacientes sem gastrostomia)
4 Normal

3 Algo lento e desajeitado, mas ndo necessita ajuda,



34

2 Pode cortar muita comida, apesar de lento e desajeitado, precisando de ajuda as vezes

1 A comida é cortada por alguém, mas pode comer vagarosamente, 0 Necessita ser
alimentado

5b.Cortando o alimento e manuseando utensilios (escala alternativa para pacientes
com gastrostomia)

4 Normal

3 Desajeitado, mas é capaz de realizar manipulacdo independentemente,
2 Necessita alguma ajuda com bot6es 1 Ajuda minima do cuidador

0 Incapaz de realizar qualquer tarefa
6. Vestir e higiene
4 Normal

3 Independente e auto-cuidado completo com esfor¢o ou reducédo da eficiéncia 2 Assisténcia
intermitente ou métodos substitutos
1 Necessita assisténcia no auto-cuidado 0 Total dependéncia

7. Transferéncia na cama e ajuste dos lencois
4 Normal
3 Algo lento e desajeitado, mas ndo necessita ajuda,

2 Pode ser transferir sozinho ou ajustar o lencol, porém com grande dificuldade, 1 Consegue
iniciar, porém ndo se transfere ou ajusta o lencol,
0 Necessita ajuda

8. Andar

4 Normal

3 Dificuldade de deambulacéo precoce 2 Anda com assisténcia

1 Auséncia de movimento ambulatorio
0 Sem movimento intencional de membro inferior

9. Subindo escadas

4 Normal
3 Lento

2 Leve instabilidade ou fadiga 1
Necessita assisténcia

0 Né&o pode realizar
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10. Dispnéia
4 Nenhuma
3 Ocorre durante o andar

2 Ocorre em uma ou mais da sequéncia: comendo, tomando banho,
vestindose (AVD) 1 Ocorre no repouso, dispnéia tanto sentado quanto
deitado

0 Dificuldade importante, em uso de suporte ventilatério mecanico
11. Ortopnéia
4 Nenhuma

3 Alguma dificuldade durante o sono a noite devido a incursdes curtas,
rotineiramente ndo se utiliza mais que dois travesseiros

2 Necessita travesseiros extras para dormir (mais de
dois) 1 Somente dorme sentado

0 Incapaz de dormir

12. Insuficiéncia respiratoria

4 Nenhuma

3 Uso intermitente do BiPAP

2 Uso continuo do BiPAP durante a noite

1 Uso continuo do BiPAP durante a noite e dia

0 Ventilagdo mecéanica invasiva por intubacdo ou tragueostomia
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