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Utilizacdo de ventilacdo ndo invasiva com dois niveis
de pressdo positiva nas vias aéreas e volume alvo
em paciente com esclerose lateral amiotrofica®

Use of volume-targeted non-invasive bilevel positive
airway pressure ventilation in a patient
with amyotrophic lateral sclerosis

Montserrat Diaz-Abad, John Edward Brown

Resumo

A esclerose lateral amiotrdfica (ELA) é uma doenca neurodegenerativa progressiva. A maioria dos pacientes com
ELA falece por insuficiéncia respiratoria. Embora a ventilagdo nio invasiva com dois niveis de pressdo positiva nas
vias aéreas e volume alvo tenha sido estudada em pacientes com insuficiéncia respiratoria cronica de diferentes
etiologias, sua utilizacdo em ELA ndo foi relatada. Apresentamos o caso de uma mulher de 66 anos com ELA
e insuficiéncia respiratoria tratada com ventilagdo com dois niveis de pressdo positiva e volume alvo por 15
semanas. Os dados obtidos semanalmente mostraram que a progressdo da doenca estava associada com aumento
da fraqueza muscular respiratoria, reducdo da respiracdo espontinea e maior uso de ventilacdo ndo invasiva com
pressdo positiva, enquanto o volume corrente e a ventilacio minuto permaneceram relativamente constantes.

Descritores: Esclerose amiotrofica lateral; Insuficiéncia respiratoria; Hipoventilagdo; Ventilagdo com pressio
positiva intermitente; Sono.

Abstract

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a progressive neurodegenerative disease in which most patients die of
respiratory failure. Although volume-targeted non-invasive bilevel positive airway pressure (BPAP) ventilation
has been studied in patients with chronic respiratory failure of various etiologies, its use in ALS has not been
reported. We present the case of a 66-year-old woman with ALS and respiratory failure treated with volume-
targeted BPAP ventilation for 15 weeks. Weekly data downloads showed that disease progression was associated
with increased respiratory muscle weakness, decreased spontaneous breathing, and increased use of non-invasive
positive pressure ventilation, whereas tidal volume and minute ventilation remained relatively constant.

Keywords: Amyotrophic lateral sclerosis; Respiratory insufficiency; Hypoventilation; Intermittent positive-
pressure ventilation; Sleep.

Introducéo

A esclerose lateral amiotréfica (ELA) ¢ uma
doenca neurodegenerativa progressiva. A maioria
dos pacientes com ELA morre de insuficiéncia
respiratoria em virtude de fraqueza muscular
respiratdria progressiva; a mediana de sobrevida
apos o diagnostico é de menos de 2 anos.) A

de pressdo positiva nas vias aéreas (ventilacio
BPAP, do inglés bilevel positive airway pressure)
e volume controlado, no modo espontineo-
cronometrado (E-C), com ajuste da pressio
inspiratdria para fornecer um volume corrente

ventilagdo ndo invasiva com pressdo positiva
(VNIPP) prolonga e melhora a qualidade de
vida dos pacientes com ELA.? J4 se estudou o
uso de ventilacdo nédo invasiva com dois niveis

(VC) alvo estimado, em pacientes com insuficiéncia
respiratoria cronica de diferentes etiologias.®®
No entanto, ndo estamos cientes de nenhum
relato de uso em pacientes com ELA.
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Relatamos o caso de uma paciente com ELA
de progressao rapida e insuficiéncia respiratdria
hipercapnica tratada em casa com ventilacio
BPAP com volume controlado no modo E-C. Além
do acompanhamento clinico de rotina, foram
monitorados os dados do ventilador, baixados
semanalmente.

Relato de caso

Uma mulher de 66 anos de idade, sem historia
médica significativa e com indice de massa corporal
de 23,4 kg/m?, apresentou sintomas bulbares leves
e, em seguida, “pé caido” a direita. Onze meses
apos o inicio dos sintomas, recebeu diagnostico
de ELA. Na época, a CVF era de 2,22 L (79% do
previsto) e a PIméx era de -28 cmH,0 (40% do
previsto). Obteve 34 pontos (de 40 possiveis) na
Escala de Avaliacdo Funcional da ELA (EAFELA),
com 10 pontos (de 12 possiveis) no componente
bulbar, o que denota comprometimento leve.
Obteve 8 pontos (de 21 possiveis) no indice de
Qualidade do Sono de Pittsburgh (1QSP), o que
denota ma qualidade do sono, e 4 (de 24 possiveis)
na Escala de Sonoléncia de Epworth (ESE), isto ¢,
nao havia evidéncia de sonoléncia diurna excessiva.

Aos 4 meses de acompanhamento, era
evidente a acentuada progressido da doenca,
com agravamento dos sintomas bulbares e fadiga,
assim como o eram os novos sintoma de dispneia
durante a conversa¢do, ortopneia e sono nio
reparador. Sua fun¢do pulmonar e seu estado
funcional haviam piorado — CVF: 1,58 L (57% do
previsto); Plmax: —25 cmH, 0 (36% do previsto)
— e a paciente obteve 28 pontos na EAFELA, com
8 pontos no componente bulbar. A pontuacio
no 1QSP e na ESE permaneceu relativamente
inalterada (1QSP = 7 e ESE = 4). Foram feitas
duas tentativas de gasometria arterial, ambas sem
sucesso. Recomendamos gastrostomia e VNIPP.
A paciente solicitou mais testes de confirmacio
antes dessas intervencdes; foi entdo marcada
para a semana seguinte uma polissonografia
de noite inteira em laboratdrio.

A polissonografia revelou hipoventilacdo
durante o sono. Trés semanas depois, foi realizada
a titulacdo da ventilacdo BPAP em modo E-C
com volume controlado (Average Volume-Assured
Pressure Support; Philips Respironics, Murrayville,
PA, EUA) por meio de uma mascara facial inteira,
por escolha da paciente (Tabela 1). A paciente
nio tolerou o VC alvo (8 mL/kg). Portanto, a
configuracio final foi a seguinte: VC = 320 mL
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(6 mL/kg); pressdo positiva inspiratoria nas vias
aéreas = 8-15 cmH,0; pressdo positiva expiratoria
nas vias aéreas = 6 cmH_0 (aumentada para
limitacdo do fluxo) e tempo inspiratdrio = 1,5 s,
com frequéncia de backup de 12 ciclos/min. Uma
semana depois, a paciente retornou a clinica;
apresentava agravamento continuo dos sintomas
bulbares e fraqueza, usava um andador e relatava
dispneia aos minimos esforcos. Sua CVF era de
1,05 L (38% do previsto), com Plméax de —19
cmH,0 (27% do previsto) e PaCO, de 53 mmHg.
Obteve 26 pontos na EAFELA (com 6 pontos no
componente bulbar), 17 no 1QSP e 7 na ESE.
Iniciou-se VNIPP noturna com configuracéo
de polissonografia e frequéncia de backup de
14 ciclos/min.

Um tubo de gastrostomia foi inserido sob
orientacdo radiologica, e a paciente passou a ser
tratada em regime de internacdo domiciliar, sem

Tabela 1 - Dados do estudo do sono em paciente
com esclerose lateral amiotrofica.

Parametro Tipo de estudo®
PSG AVAPS

Tempo total de sono, min 250 116
Eficiéncia do sono, % 55 32
Laténcia do sono, min 58 113
Tempo total acordada, min (%) 203 (45) 242 (65)
Estagio 1, min (%) 5(1) 15 (4)
Estagio 2, min (%) 175(39) 99 (27)
Estagio 3, min (%) 71 (16) 15 (4)
Sono REM, min (%) 0(0) 0(0)
Tempo acordada apds o inicio 143 31
do sono, min
indice de microdespertares, 18 6
eventos/h
Microdespertares espontaneos, n 67 1
Indice de movimentos periddicos 1 0
dos membros, eventos/h
Indice de apneia-hipopneia, 0 0
eventos/h
Média de Sp0, noturna, % 95 97
Sp0, minima, % 93 94
ETCO, basal, mmHg 46 47-54
ETCO, maximo, mmHg 57 57
ETCO2 > 50, min 227 121
FR basal, ciclos/min - 24
ETCO2 final, mmHg - 35-45
FR final, ciclos/min - 12-14

PSG: polissonografia; AVAPS: average volume-assured
pressure support (ventilacio com média de pressdo de suporte
e volume garantido); REM: rapid eye movement, e ETCO,:
didxido de carbono corrente final. ?A paciente realizou
ambos os estudos em decubito, a aproximadamente 45°.
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Tabela 2 - Dados do ventilador, baixados semanalmente, em paciente com esclerose lateral amiotrofica
tratada com ventilacdo com dois niveis de pressdo positiva nas vias aéreas.

Variavel Semana
1 2 3 4 5 7 8 9 100 11 12 13 14 15
VE, L/min 43 45 44 44 43 45 58 54 55 65 7,1 64 59 63 65
VG, mL 271 267 266 259 265 259 295 273 252 310 354 346 336 336 338
Ciclos espontaneos, % 77 82 77 78 76 90 87 78 63 55 47 43 46 50
Uso diario, h 50 39 61 57 54 53 56 6,0 10,1 129 11,8 12,4 10,3 13,7 17,6
Uso > 4 h/dia, % 71 43 100 100 86 86 100 100 86 100 100 43 100 100
FR, ciclos/min 19 19 20 19 20 2223 25 24 22 20 20 21 22
1AH, eventos/h 15,2 19,4 25,8 21,6 19,1 23,2 5,2 13,4 22,3 26,8 7,7 151 11,4 55 12,7
Vazamento, L/min 40 40 41 38 42 36 39 41 38 38 36 36 35 36
PPIVA, cmH,0 11,9 11,9 129 12,8 12,5 12,6 109 11,8 13,5 150 13,8 13,5 14,2 140 14,5

V,: ventilagdo minuto; VC: volume corrente; Ciclos esponténeos: ciclos respiratdrios desencadeados pela paciente;
Uso didrio: uso do dispositivo por periodo de 24 h; Uso > 4 h/dia: dias em que o dispositivo foi usado durante > 4 h/
dia; 1AH: indice de apneia-hipopneia; Vazamento: vazamento total na mascara; e PPIVA: pressdo positiva inspiratéria
nas vias aéreas. *0 suporte ventilatério aumentou entre a 82 e a 92 semana; a 10? semana reflete esse aumento pela

primeira semana completa.
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Figura 1 - Dados do ventilador durante um periodo
de 15 semanas em uma paciente com esclerose
lateral amiotrofica tratada com ventilagdo com dois
niveis de pressdo positiva nas vias aéreas. Nota-se o
aumento da duracio do uso diario de ventilacdo com
a diminuicdo da capacidade de desencadear ciclos
respiratorios espontaneamente (isto ¢, o aumento
da dependéncia dos ciclos cronometrados gerados
pelo ventilador) ao longo do tempo. Como se pode
observar, a ventilagdo minuto manteve-se relativamente
constante. *O suporte ventilatério aumentou entre a
87 e a 9° semana; a 10° semana reflete esse aumento
pela primeira semana completa.

planos de voltar a clinica. Sete semanas apos o
inicio da VNIPP, a paciente foi contatada para
ajuste da configuracdo com base nos sintomas e
nos dados baixados (Tabela 2 e Figura 1). Decidiu
fazer uma rapida visita a clinica para discutir a
piora da dispneia. Apresentava dispneia leve em
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repouso e necessitava de uma cadeira de rodas
para se mover. A VNIPP noturna, usada todas
as noites, facilitava a respiracdo, permitindo-lhe
dormir melhor e por mais tempo. Recentemente
houvera um vazamento na mascara, em virtude da
perda de peso da paciente. Na época, a paciente
apresentava CVF de 1,01 L (36% do previsto),
Plmax de —15 cmH,0 (21% do previsto) e PaCO,
de 55 mmHg. A configuragdo do ventilador foi
ajustada assim: VC = 370 mL (7 mL/kg); pressdo
inspiratdria positiva nas vias aéreas = 10-17 cmH,0
e tempo inspiratorio = 1,2 s, com frequéncia de
backup de 18 ciclos/min. Recomendamos o uso de
VNIPP intermitente durante o dia e um ajuste no
tamanho da mascara. O contato com a paciente
(por telefone e e-mail) foi mantido, e as mudancas
foram bem toleradas. Seis semanas apos sua ultima
visita, a paciente foi novamente contatada para
ajuste da configuracdo do ventilador, mas nio
quis fazer mais alteracdes. Pouco tempo depois,
morreu de insuficiéncia respiratdria progressiva.

Discussio

Apresentamos o caso de uma paciente com
ELA tratada com ventilagdo BPAP com volume
controlado no modo E-C durante 15 semanas
em virtude de insuficiéncia respiratdria cronica.
Nessa paciente, o monitoramento semanal dos
dados do ventilador mais os cuidados de rotina
forneceram informacdes uteis para o tratamento
da insuficiéncia respiratoria. A progressdo da
doenca associou-se a piora da fraqueza muscular
respiratdria, diminuicdo da respiracdo espontinea
e aumento do uso de VNIPP, embora o VC e
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a ventilagdo minuto (V,) tenham permanecido
relativamente constantes. Até onde sabemos,
nédo ha relatos de casos de ELA nos quais se
tenha usado esse modo de VNIPP.

Em pacientes com ELA, a progressdo da doenca
¢ relativamente rapida, mas varia.® Portanto,
ajustes seriais da pressdo da VNIPP podem
ser necessarios para compensar a diminuicdo
da forca muscular respiratoria e o aumento
da hipercapnia. ' Um modo de VNIPP com
variacio de pressio inspiratoria (para manter
um VC alvo) em vez de pressio fixa pode reduzir
a frequéncia de ajustes necessarios ao longo
do tempo em alguns pacientes. Esse recurso
também pode ser benéfico em curto prazo,
como durante o sono, quando os pacientes com
fraqueza diafragmatica estdo vulneraveis a piora
da hipoventilacdo, especialmente durante o sono
rapid eye movement. Ambogrio et al. mostraram
que, em comparacdo com o modo tradicional de
ventilacdo BPAP E-C, o modo de ventilacdo BPAP
E-C com volume controlado foi mais capaz de
manter a V, (por meio da manutengéo do V()
durante o sono em pacientes com sindrome de
hipoventilacio por obesidade.”

O software embutido nos dispositivos de
VNIPP ¢ privado, e, na auséncia de validacdo
independente, os dados relativos a muitos
parametros devem ser considerados indicadores de
tendéncias, sem qualquer garantia de linearidade
das estimativas.'" Apesar dessa limitacio, os
dados disponiveis podem fornecer informacdes
valiosas para o tratamento do paciente. Estudos
envolvendo o monitoramento remoto de dados
de adesdo a VNIPP em pacientes com ELA usando
ventilacdo BPAP tradicional mostraram que, em
comparagdo com os cuidados de rotina, esse
monitoramento reduz a utilizacio de servigos de
saude e as internacoes hospitalares, potencialmente
reduzindo os custos globais de cuidados de
saude. ? Essa modalidade de monitoramento
pode ser particularmente util em pacientes com
ELA avancada ou de progressao rapida, que, como
nossa paciente, podem ficar impedidos de sair
de casa. A capacidade de solicitar alteracdes na
configuracgio e verifica-las remotamente (sem
uma visita domiciliar) é uma vantagem adicional.

A ventilacdo BPAP com volume controlado
no modo E-C ¢ uma alternativa relativamente
nova a VNIPP tradicional para pacientes com
insuficiéncia respiratodria, e fomos os primeiros
a relatar seu uso em um paciente com ELA. Sio
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necessarios mais estudos a fim de comparar os
varios modos de VNIPP quanto a seu efeito sobre
a sobrevida, qualidade de vida, qualidade do sono,
adesdo, adequacdo da ventilacdo e utilizacdo de
servicos de saude em pacientes com ELA.
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