Fisioterapia respiratoria
na AME




Continuamos destacando a importancia das terapias
de suporte, paralelamente ao uso de medicagoes
especificas (quando h& recomendacao do médico
especialista) para oferecer mais qualidade de vida as
pessoas com AME.

Este fasciculo da colecao AME
Todo Dia é dedicado a fisioterapia
respiratoria.
Selecionamos algumas orientagdes que podem

auxiliar no cuidado de quem € especial para voceé.




Pessoas com AME sao mais vulneraveis
a descompensagoes respiratorias
agudas, relacionadas a infeccao,
broncoaspiracao e dificuldade na
remocao de secrecoes. Se nao forem
tratadas adequadamente, podem
sofrer episédios de infec¢ao pulmonar,
hospitalizacao, ciclos de uso de
antibidticos, procedimentos invasivos
para a remogao das secrecgoes,
intubacao e tragueostomia, entre outros,
que podem ter impacto negativo no seu
cotidiano.2,3,4

O impacto da ame
na respiracao

Na AME, os neurbnios motores, responsaveis
pela inervacao (distribuicao de fibras nervosas)
dos musculos respiratorios, sao frequentemente
comprometidos.

A fraqueza e atrofia muscular
afetam os musculos envolvidos

na respiracao (inspiratorios,
expiratorios e bulbares), provocando
consequéncias diversas:

MuUsculos inspiratorios: os mais afetados sao 0s
intercostais, levando a respiracao paradoxal (falta
de sincronia entre o abddmen e o térax durante a
respiracao) e ao térax em formato de sino.

Musculos expiratorios: levam a incapacidade do
paciente de tossir. A tosse fraca ou ineficaz prejudica
a desobstrucao dos brénquios quando ha presenca
de secrecoes.



Vale saber:

Criangas com AME relatam sensagao
de qualidade de vida maior do que a
percepcao de seus pais. Isso mostra
que elas possuem estratégias de
enfrentamento da doenca e, em geral,
demonstram felicidade.’

A importancia da fisioterapia
respiratoria na AME

A fisioterapia respiratéria na AME ajuda a mudar a
evolucao natural da doenca, justamente porque as doencas
pulmonares sao a principal causa de morbidade e mortalidade.

O planejamento e a execucao das técnicas de fisioterapia
respiratoria evitam as deformidades da caixa toracica,
mantém a complacéncia pulmonar, reduzem o declinio da
funcao respiratoria e possibilitam a intervencao imediata
em intercorréncias pulmonares e quadros agudos. A
tecnologia dos equipamentos respiratorios e de suporte
da possibilidade a pessoa com AME de se deslocar

para passeios, viagens, estudos etc., 0 que impacta
positivamente sua rotina.*>¢’



A fisioterapia respiratoria € a mesma
para todos os pacientes com AME?

Avaliacao respiratodria para criangas com AME:

AME Tipo | Baseada no exame fisico, avaliacao da capacidade vital e
Nao sentam avaliacao de gases (oximetria de pulso e capnografia).
AME Tipolll Alem do exame fisico, espirometria e exames de sono sao
Sentam muito importantes.

AME Tipo lll ou IV Exame fisico com foco na capacidade de tossir e
Andam investigagao continua de sinais de hipoventilagao alveolar.

Com base na avaliacao respiratoria, define-se a intervencao fisioterapéutica. Os
principais recursos utilizados para minimizar os efeitos da fraqueza dos musculos
respiratorios sao ventilagao mecanica nao invasiva e exercicios de insuflagao e
empilhamento pulmonar.

Os pacientes também podem ser submetidos a técnicas de assisténcia a tosse,
manuais ou por meio de assistentes mecanicos.®



Antigamente todas as criangas com
AME tipo |, no primeiro ano de vida,
precisavam de ventilagao mecanica
ndo invasiva (mascaras) ou invasiva
(traqueostomia). Essa realidade esta
mudando: com o surgimento de novas
medicag¢oes, um grande nimero de
criangas com AME tipo | usa ventilagao
apenas durante o0 sono, e outras nem
utilizam.

Pessoas com AME
podem precisar de
equipamentos para
ajudar na respiracao?

Sim, pessoas com AME tipo | e Il podem precisar dos
chamados equipamentos ventilatorios, mas isso vai
depender da evolugcao da doenca. Todas as criancas
com respiracao paradoxal precisam de suporte
ventilatorio nao invasivo durante o sono para prevenir
deformidades no torax.

Os equipamentos ventilatorios atuais tém tecnologia
que permite ventilar 24 horas de forma nao invasiva,
gracas a novas mascaras e bocais, e podem ser
associados com equipamentos de assisténcia
mecanica a tosse. Tudo isso representa um grande
avanco em relagao a indicacao da traqueostomia,
que antes era habitual. De qualquer modo, a
indicagao de equipamentos € individualizada e

vai depender da fase da doenca e da avaliagao
respiratoéria.>8?10



Independentemente da frequéncia, a
fisioterapia respiratoria estara presente
por toda a vida da pessoa com AME."

Fisioterapia respiratoria na
AME: quando comecar e
quanto fazer

Assim que receber o diagnostico, o paciente com AME
devera passar por avaliagao realizada por um fisioterapeuta
respiratorio. A partir dai, o profissional especializado ira
propor condutas proativas, ou seja, procedimentos com o
objetivo de prevenir complicagOes da respiracao.

Frequéncia e duracao das terapias sao definidas caso
a caso e variam bastante entre os pacientes. Enquanto
algumas pessoas podem realizar apenas uma sessao
por semana, outras podem precisar de sessoes diarias.
Ja quando existe alguma situacao aguda, a fisioterapia
respiratoria deve ser intensificada.



Cuidadores podem realizar exercicios

respiratorios com o paciente em casa,

sempre seguindo o planejamento e a
orientacao do fisioterapeuta, o que
€ fundamental para o sucesso do
tratamento.

_ )
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O cuidador tem papel
Importante

Também deve fazer parte da estratégia respiratoria
um programa de orienta¢ao ao cuidador sobre como
atuar em situacoes de urgéncia e emergéncia, cComo
engasgos, quadros secretivos e queda da saturacao.
E importante que ele esteja treinado para agir
corretamente nesses casos e também para operar a
maquina de tosse e 0s equipamentos ventilatorios.®



Mitos e verdades

Os fisioterapeutas respiratorios Dr. Eduardo Vital de Carvalho
e Dra. Simone G. de Andrade Holsapfel esclarecem mitos e
verdades comuns sobre fisioterapia respiratoria na AME:

“O uso da ventilagao nao
invasiva vicia.”

“O uso do oxigénio é
contraindicado para as
pessoas com AME.”

)
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Mito

A indicacao e a dependéncia ventilatéria
variam conforme o grau de fraqueza
muscular do paciente. Um dos principais
objetivos da ventilacao mecanica para as
pessoas com AME € o repouso dos musculos
envolvidos na respiragao, minimizando o declinio
da funcao respiratoria. O uso do suporte
ventilatorio de modo inferior ao prescrito pode
levar o paciente a fadiga, faléncia ventilatoria e
aceleracao do processo degenerativo.

Verdade

O problema respiratdrio primario das
pessoas com AME é ventilatério (em
decorréncia da fraqueza muscular) e

nao de oxigenacao. A suplementacao de
oxigénio sem a ventilacao mecanica piora

a hipoventilagao alveolar, ou seja, aumenta

0s niveis de gas carbdnico no organismo,
levando a complica¢coes como narcose,

coma e parada respiratoria. Se houver queda
da saturagao de oxigénio, por presenca de
secrecao consequente de infeccao respiratoria,
este devera ser usado de forma associada ao
ventilador mecanico ou ressuscitador manual
(AMBU®). O oxigénio jamais pode ser utilizado
por meio de cateter ou mascara nao associados
a ventilacao.



“O uso dos inspirometros Mito
de incentivo treina os N o

, o A realizacao dos exercicios com

musculos inspiratorios : . . .
incentivadores a fluxo nao tem efeito
e aumenta o volume .

Imonar” positivo no tratamento das pessoas com
2 : AME. Seu uso nao incrementa o volume
pulmonar, que € um dos principais objetivos
terapéuticos, além de promover fadiga e ativar
musculos acessorios da respiracao de forma
desnecessaria.

CPAP (pressdo @ Verdade
positiva continua nas

A pessoa com AME nao pode ser ventilada com

vias aereas) ndo € uma i
. ) . . CPAP. O CPAP contribui para a abertura das
opcao ventilatoria para - : o .
ot AME” vias aéreas, mas isso nao ajuda diretamente a
DI ‘ atividade dos musculos inspiratorios, portanto,
nao contribui para a ventilagcao dos pulmoes.
Os biniveis (BIPAPs) também nédo sado indicados,
pois nao tém frequéncia respiratoria de backup
(programada). Assim, nao resolvem a questao
da hipoventilacao noturna durante o sono REM,
guando o paciente pode nao ter forga muscular
respiratoria suficiente para disparar o ventilador
e manter uma frequéncia respiratéria adequada.
A z‘r‘aqz.,/eosz‘omza 4 Mito
a principal conduta . ,
N A necessidade da traqueostomia para
respiratoria acientes com AME, principalmente do tipo
na AME.” ¥ il &

|, € uma realidade ultrapassada, mas que
ainda € uma cultura muito forte e um desafio

a ser vencido. Os cuidados respiratorios e a
tecnologia disponivel sao o suporte indicado
para que pacientes permanecam na ventilagao
nao invasiva sem complicacoes e com melhor
qualidade de vida.



Dicas para o dia a dia de cuidados

Atencao a algumas orientacoes praticas dos especialistas,
relacionadas aos cuidados respiratorios da pessoa com AME:

E comum que bebés e criancas com AME tipolell
engasguem com saliva. Por isso, € preciso atengao
ao posicionamento cervical (cabeca e pescogo)
durante o manuseio da crianga para transporte,

/4 \) banho etc. Dica: asprirar a boca antes de qualquer

manuseio, utilizando um sugador (como os de
dentista), para evitar situagoes criticas.

Mantenha o ressuscitador manual AMBU® sempre
préximo ao paciente. Todas as pessoas envolvidas

em seu cuidado devem estar treinadas para utiliza-lo,
seja para exercicios ou caso haja queda de saturagao.

Higienize corretamente todos os equipamentos

ventilatorios para evitar contaminacgao por
o bactérias, que podem provocar infecgoes. As
mascaras do AMBU® e dos ventiladores devem ser

lavadas diariamente, com sabao neutro, e secadas a
sombra ou com um pano macio.

Cheque sempre os equipamentos, certificando-se
de que as entradas de ar estejam desobstruidas e nao
estejam encostadas em nada, com livre circulagao de
ar em torno do aparelho.

Programe passeios fazendo uma lista dos
materiais e equipamentos que nao podem ser
esquecidos para maior seguranga. Lembre-se de levar
extensoes, baterias externas, mascaras e traqueias
reservas, aspirador portatil, AMBU® e oximetro de
pulso.

Se houver necessidade de ir ao hospital, leve os

,_m_ equipamentos usados em casa. Se isso nao for
O autorizado pelo estabelecimento, os parametros
I-I devem ser copiados para que as estratégias
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ventilatorias sejam planejadas de acordo com o que ja
vinha sendo utilizado.



Conte conosco para cuidar
bem de quem vocé amal

Esperamos que este conteudo tenha sido Util para vocé. Em
breve, abordaremos outro tema importante relacionado a
AME em mais um fasciculo da colecao AME Todo Dia.

Mas lembre-se, sempre que precisar, vocé pode consultar
informagoes sobre a atrofia muscular espinhal e seu
tratamento em nosso site. Utilize o QR Code no verso deste

guia para acessa-lo.

Até breve.

Conheca a profissional especializada que nos auxiliou na criagcao deste guia

pratico.

Dr. Eduardo Vital de Carvalho

Mestre e Doutor em ciéncias da
reabilitacao pela FMUSP; especialista
em intervengao fisioterapéutica

nas doengas neuromusculares pela
UNIFESP; fisioterapeuta respiratério
voluntario do setor de investigacao de
doencas neuromusculares da UNIFESP/
HSP/EPM; membro do comité cientifico
do INAME; sécio-proprietario da
Neuromuscular Care.

Dra. Simone Goncalves de Andrade
Holsapfel

Fisioterapeuta respiratdria com
especializacao em doencas
neuromusculares; professora convidada
do curso de pds-graduagao em doengas
neuromusculares da UNIFESP e da
pos-graduacao do Hospital Israelita
Albert Einstein; membro do comité
cientifico do INAME; fisioterapeuta
voluntéria de associagoes como ABDIM,
Pré-cura e INAME; sécia-proprietaria da
Neuromuscular Care.



Minhas anotagoes
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#AME odoDia

Reimaginar, Ressignificar e Realizar.

Para saber mais sobre AME, acesse:
www.roche.com.br
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