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Insuficiéncia respiratdoria aguda como primeira
manifestacao de esclerose lateral amiotrofica:
dois casos clinicos

Amyotrophic lateral sclerosis revealed by acute respiratory failure:
two case studies
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INTRODUCAO

A esclerose lateral amiotréfica (ELA) € uma
doenca neuromuscular degenerativa de etiologia
desconhecida', rapidamente progressiva, que
envolve os neurénios motores superiores € inferiores
com consequente atrofia e diminui¢io da forca
muscular’. A ELA afecta todos os grupos mus-
culares, com excepg¢ao dos miisculos extra-oculares
e dos esfincteres®.

A incidéncia da ELA varia entre 1 a 2 casos
por 100 000 habitantes, os sintomas t€ém inicio em
média aos 56 anos de idade e é mais frequente no
sexo masculino (2:1)%.

Apesar de a doenga nao ter efeito directo no
pulmdo, tem consequéncias devastadoras na
mecdnica ventilatéria* porque afecta todos os
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grupos musculares respiratorios: inspiratorios,
expiratdrios e das vias aéreas superiores”’.

Quando a disfun¢@o dos musculos inspiratdrios
é significativa ocorre hipoventila¢do alveolar, com
consequente insuficiéncia respiratdria global. O
envolvimento dos musculos expiratérios compro-
mete a tosse e a capacidade de eliminar as
secregoes. Por fim, as altera¢des dos muisculos das
vias aéreas superiores e 0 envolvimento bulbar (que
ocorre em mais de 80% dos casos na evolugdo da
doenca?) afectam a degluti¢dao, conduzindo a
aspiracdo da saliva e de particulas alimentares, o
que, em associacdo com a inefici€ncia da tosse,
justifica as infecgdes respiratorias recorrentes”.

A apresentacio clinica habitual caracteriza-se
por uma diminuicao progressiva da forca muscular,
com desenvolvimento de insuficiéncia respiratéria
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global e infeccdes respiratorias de repeti¢do, numa
fase ja tardia da doenga®. Estas complicacdes sdo
as causas mais frequentes de morbilidade e morta-
lidade®.

Os sintomas respiratorios sao escassos durante
a evolucdo da doenga e apenas surgem quando a
capacidade vital apresenta valores inferiores a 50%
do previsto®. As provas de fun¢ao pulmonar, como
aespirometria e os volumes pulmonares, sdo para-
metros pouco sensiveis para avaliar precocemente
adisfuncio dos musculos respiratérios*. O método
ndo invasivo mais sensivel para avaliar a actividade
dos musculos respiratérios € a determinagao das
pressdes inspiratdria e expiratéria maximas®*.

As primeiras alteracdes ventilatérias ocorrem
durante o sono REM (rapid eye movement)*>.
Neste estadio do sono ocorre sempre uma dimi-
nuicdo generalizada do ténus muscular, com
excepc¢ao do diafragma e dos musculos extra-
-oculares*’.

Nos doentes ja com compromisso do diafragma,
a supressdo da actividade dos outros musculos
respiratdrios conduz a hipoventilag@o e consequente
retengdo de CO, durante o sono*. Com a cronici-
dade surge a retencdo de bicarbonatos®, a depres-
sdo do centro respiratorio, e a hipoventilagdo deixa
de ocorrer apenas durante o sono para ser perma-
nente*. Contudo, a disfun¢@o priméria nao é do
centro respiratorio’.

Nos doentes em que a funcdo diafragmatica
ainda se encontra intacta e que apresentam
alteracdes dos musculos das vias aéreas superiores,
o mais provavel € haver um aumento do indice de
apneias e hipopneias e um quadro clinico da
sindroma de apneia/hipopneia obstrutiva do sono*.

Em 5% dos casos de esclerose lateral amio-
trofica, a insuficiéncia respiratoria rapidamente
progressiva é a manifestacéo inicial da doenga’. A
principal etiologia desta apresentacao € a fraqueza
muscular do diafragma, resultante da vulnerabilidade
de grupos especificos de células motoras’.

Tendo em conta a raridade desta forma de
apresentacao, a hipétese diagndstica de ELA nédo
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¢ frequentemente colocada numa enfermaria de
pneumologia. Os autores apresentam 2 casos
clinicos de doentes internados no Servi¢o de
Insuficientes Respiratérios do Hospital Pulido
Valente com o diagndstico de insufici€ncia
respiratoria aguda de etiologia desconhecida e que
se revelaram doenca do neurénio motor.

CASO CLINICON.° 1

Doente do sexo masculino, 71 anos, raca
caucasiana, natural de Castelo Branco, residente
em Lisboa, casado, reformado da induastria
hoteleira. Nao fumador, sem habitos alcoolicos.

Nos antecedentes pessoais destaca-se hiper-
tensdo arterial (medicada com lisinopril e furo-
semido) e nefrectomia hd 30 anos por causa
desconhecida. Sem antecedentes pulmonares ou
neuroldgicos conhecidos, nomeadamente polio-
mielite.

Desde 2002 refere cansago facil para grandes
e médios esfor¢os, motivo pelo qual foi referenciado
a consulta de pneumologia. Nessa altura, foi
excluida patologia pulmonar (espiromeria, volumes
pulmonares e tomografia computorizada -TC-
tordcica sem alteracoes).

A 18 de Dezembro de 2003 foi submetido a
microcirurgia da laringe, com anestesia geral,
(propofol) para excisdo de polipo da corda vocal
esquerda.

A cirurgia decorreu sem complicacdes imediatas.
Contudo, um dia mais tarde inicia um quadro de
dispneia intensa em repouso, acompanhada por
insuficiéncia respiratdria global com acidemia
respiratoria (pH: 7,24; PaCO,: 83 mmHg , PaO,:
36 mmHg, HCO?*: 35,5 mmol/l e saturagio O,
57%). Por este motivo foi contactado o Servigo
de Pneumologia para avaliagdo do quadro clinico
e transferéncia do doente para o Servigco de
Insuficientes Respiratérios. Ao exame objectivo, o
doente apresentava bom estado geral IMC 28 kg/
/m?), estava vigil, apirético, hemodinamicamente
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estdvel, polipneico e cianosado. O exame do térax
revelou hipomobilidade da parede torécica e
crepitacdes nas bases de ambos os hemitdraces.
A restante observag¢do ndo mostrou alteracdes
significativas.

Analiticamente, apresentava critérios de
infecgdo (leucocitose: 16300x10°/L, com 95% de
neutr6filos) sem imagem radioldgica compativel com
pneumonia. Nesta altura, admitiu-se o diagndstico
de infeccao traqueobronquica, pelo que se iniciou
antibioterapia de largo espectro. Foi ainda iniciada
ventilagao ndo invasiva, com melhoria da insuficiéncia
respiratéria e compensagdo da acidemia.

A telerradiografia do térax PA mostrou uma
hipotransparéncia em faixa justa-pleural sem
imagens de condensa¢do e uma elevacdo da
hemicupula diafragmadtica esquerda. Por este
motivo, foram realizadas telerradiografias do térax
em inspiracio e expiracao maximas, que mostraram
uma excursdo diafragmadtica inferior a 1 cm. Esta
auséncia de mobilidade de ambas as hemicuipulas
diafragmaticas foi posteriormente confirmada por
ecografia toracica e fluoroscopia.

A TC-toracica revelou condensacdo do
segmento posterior da piramide basal direita,
provavelmente antiga. A esquerda existiam
pequenas dreas de condensagdo da piramide basal
compativeis com atelectasias discais. O estudo
funcional respiratério apresentou um padrao
restritivo com diminuicdo das capacidades inspi-
ratoria e expiratoria maximas (CVF: 48%, FEV :
56%, FEV /CVF: 90%, VR: 55%, CPT: 49%,
PIM: 59 cmH,O, PEM: 53 cmH,0O). Sem alteragao
da difusao.

Perante a evidéncia de disfun¢@o diafragmatica,
foi efectuado estudo electromiogrifico que
confirmou o diagndstico de Doenga do Neurénio
motor com perda de unidades motoras do diafragma
(diafragma sem actividade espontanea).

Também foi realizada polissonografia, que
excluiu apneia e hipopneias obstrutivas ou centrais.

O doente manteve ventilagdo ndo invasiva com
BiPAP (IPAP: 16 cmHZO, EPAP: 4 cmHZO,
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frequéncia respiratéria de 12 ciclos/min) no
ambulatdrio, com melhoria sintomédtica e gaso-
métrica.

CASO CLINICO N.° 2

Doente do sexo masculino, 72 anos, raca
caucasiana, natural e residente em Loures, solteiro,
trabalhador rural reformado. Nao fumador, habitos
alcodlicos marcados até ha 4 anos.

Antecedentes pessoais de HTA medicado com
amlodipina 5 mg e irbesartan; diabetes mellitus
actualmente insulinotratado; dislipidemia, doenca
diverticular do célon, anemia microcitica hipocré-
mica medicado com ferro oral.

Antecedentes cirdrgicos de cirurgia prostatica
em 1997. Cirurgia a mixoma da auricula esquerda
em 2000, sem aparentes intercorréncias pos-anes-
tésicas.

Desde 2000 verifica-se alteragdao do comporta-
mento, com deterioragdo cognitiva, lentificagdo
psicomotora e periodos de confusao mental. TC
cranio-encefalico e ecodoppler carotideo e verte-
bral revelaram alteracdes compativeis com acidente
vascular cerebral antigo.

Internamento em Outubro de 2003 por
insuficiéncia respiratéria global, com acidemia
respiratria, com necessidade de ventilacdo ndo
invasiva. O quadro clinico foi interpretado como
doenca pulmonar obstrutiva cronica agudizada e
insuficiéncia cardiaca descompensada. Teve alta
sem ventilacao ndo invasiva nem oxigenioterapia,
mantendo hipercdpnia de 61 mmHg, mas com pH
compensado.

Em Novembro de 2003, por queixas de
dispneia e astenia com agravamento progressivo
desde a data de alta do anterior internamento,
recorre ao Servico de Urgéncia do Hospital de
Santa Maria. Constata-se novamente insuficiéncia
respiratoria global agudizada com acidemia
respiratoria (pH: 7,25; PaCO,: 121 mmHg), sendo
transferido para a Unidade de Cuidados Intensivos
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Pneumolégicos do nosso hospital.

Iniciou ventilagdo ndo invasiva, com melhoria
progressiva da insuficiéncia respiratdria e compen-
sacdo da acidemia, sendo transferido para a
enfermaria do Servico de Insuficientes Respiratorios.

Ao exame objectivo o doente apresentava bom
estado geral (IMC: 29K g/m?), vigil, colaborante,
mas desorientado tempo-espacialmente, apirético,
polipneico e cianosado. Do exame do tdrax
destacava-se hipomobilidade da parede toracica
durante a respira¢do e diminui¢do do mirmurio
vesicular nas metades inferiores de ambos os
hemitéraces. Restante exame objectivo sem altera-
coes significativas.

Laboratorialmente, destacava-se, como para-
metro alterado, glicemia de 183 mg/dL.

A telerradiografia do térax PA apresentava
elevacdo de ambas as hemicupulas diafragmaticas;
sem imagens parenquimatosas.

Novas telerradiografias do térax PA, em
inspiracdo e expiragdo maximas, foram realizadas
e mostraram uma excursao diafragmdtica quase
nula, tendo este facto sido posteriormente confir-
mado por ecografia toricica e por fluoroscopia.
N3ao se observaram movimentos paradoxais.

A tomografia computorizada tordcica mostrou
elevagdo das cupulas diafragmaticas e pequenos
fenémenos atelectasicos do pulmao basal adjacente.

O estudo funcional respiratdrio revelou padrao
restritivo (critérios espirométricos) com FVC de
39%; FEV  de 48% e indice de Tiffenau de 94%.
Pressdes médximas inspiratéria e expiratoria
inferiores a 50 cmH,0.

Ecocardiograma modo M e 2D realizado em
Outubro de 2003 sem alteragdes significativas.

Dado parecer haver disfun¢ao diafragmatica, foi
pedido estudo electromiografico cujo, resultado foi
afavor de se tratar de doenca do neurénio motor -
-esclerose lateral amiotréfica com severo envolvi-
mento diafragmatico.”

Posteriormente, realizou estudo poligrafico do
sono, que excluiu apneias e hipopneias.

O doente teve alta, mantendo ventilacdo nao
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invasiva com BiPAP (IPAP: 18 cmHQO, EPAP: 6
c¢mH,O, frequéncia respiratdria de 12 ciclos/mi-
nuto) mantendo-se clinico-gasometricamente
estavel.

DISCUSSAO

A insuficiéncia respiratéria na esclerose lateral
amiotréfica pode surgir numa fase tardia da histéria
natural da doenca como consequéncia da pro-
gressdo do envolvimento muscular ou de forma
aguda, frequentemente precipitada por uma
infec¢do respiratdria ou por pneumonia de aspira-
cao’. Os autores encontraram apenas um caso
descrito na literatura que associa a insuficiéncia
respiratdria aguda na ELA a anestesia (tiopental,
galamina, N,O)".

Segundo o Clinics in Chest Medicine, até
1994, foram descritos aproximadamente 20 casos
em que a insuficiéncia respiratéria aguda foi a forma
de apresentacdo da ELA’. Em 1996, M. de
Carvalho er al. analisaram 29 casos com esta forma
de apresentacdo’; desde essa altura, os autores
encontraram mais 3 casos publicados'!""%.

A raridade desta apresentacao dificulta e atrasa
o diagnéstico da doenca. Os sintomas sao fre-
quentemente atribuidos a outras etiologias, geral-
mente pulmonares ou cardiacas®. Embora existam
alguns aspectos que tornam provavel a presenca
duma doenga neuromuscular (auséncia de pato-
logias cardiaca ou pulmonar prévias, telerradiografia
do térax e ECG sem alteragdes, presenga de
hipomobilidade diafragmatica, rapida melhoria com
a ventilacdo mecanica e grande dificuldade em sus-
pender o suporte ventilatorio®), eles sdo geralmente
pouco valorizados.

Segundo alguns autores, nos casos em que a
apresentacdo da doenga € a insuficiéncia respi-
ratoria aguda, existe uma probabilidade significativa
de melhoria apés um periodo de ventilagdo e da
redugao do trabalho respiratério’. Nos doentes em
que a a insuficiéncia respiratdria surge de forma
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insidiosa na evolugdo da doenca, a ventilagdo ndao
invasiva reduz o declinio da capacidade vital,
aumenta a sobrevida, mas ndo conduz a melhoria
do quadro e ndo interfere com a qualidade de
vida>',

Os dois casos apresentados ilustram a difi-
culdade diagnostica desta forma de apresentagdo
da ELA e a necessidade de considerar outras
hipoteses diagndsticas para a insuficiéncia
respiratoria aguda além das patologias pulmonar e
cardiaca em doentes na 5.%-6.* décadas de vida. A
valorizagdo da hipomobilidade tordcica no exame
objectivo inicial foi, nestes casos, decisiva para a
abordagem diagnoéstica.

Em ambos os casos, a causa mais provavel da
descompensagdo da ELA, até a altura assinto-
matica, foram as infecgOes respiratorias. Apds o
internamento, ambos os doentes tiveram alta com
ventilacdo ndo invasiva, com melhoria clinica e
independentes nas actividades da vida didria,
confirmando que apds a resolucdo da causa de
descompensacdo e da reducdo do trabalho
respiratorio se verifica uma melhoria significativa do
quadro.

GLOSSARIO

PaO, — Pressdo parcial de oxigénio no sangue arterial

PaCO, — Pressdo parcial de didxido de carbono no sangue
arterial

HCO? - Bicarbonato

IMC - Indice de massa corporal

CVF - Capacidade vital forcada

FEV - Volun}e expiratério maximo no 1.° segundo

FEV /CVF - Indice de Tiffeneau

VR - Volume residual

CPT - Capacidade pulmonar total

PIM — Pressdo inspiratéria maxima

PEM - Pressio expiratéria maxima

BiPAP — Bilevel positive airway pressure
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IPAP — Inspiratory positive airway pressure

EPAP — Expiratory positive airway pressure
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