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RESUMO

O atual estudo tem a finalidade de descrever as disfungbes orofaringeas na forma
esporadica da esclerose lateral amiotrofica, descrever dados demograficos e
sintomas iniciais da ELA, citar a frequéncia da disartria, disfagia e disfonia na ELA,
comparar dados demograficos e clinicos na forma classica e bulbar, classificar a
gravidade da disfagia com a aplicacdo de um protocolo original com vistas a
indicacao do tipo de alimentagédo do paciente. O desenho deste trabalho constou de
um estudo analitico e retrospectivo, onde foram revistos prontuarios médicos de
pacientes atendidos no setor de fonoaudiologia do Instituto de Neurologia Deolindo
Couto da Universidade Federal do Rio de Janeiro pela autora no periodo de maio de
2000 a dezembro de 2008 (n=170) encaminhados pelo setor de Neurologia com o
diagnéstico de forma esporadica da ELA definido segundo o critério El escorial
modificado (WFN.1998) e com queixas relacionadas a distlrbios na articulagéo,
degluticdo e/ou fonagao. A avaliacdo da disartria seguiu um protocolo de aplicacao
baseado nos estudos de Casanova, 1997 que considera as cinco bases motoras da
fala - articulacdo, ressonancia, fonagcdo, prosédia e respiracdo. A avaliacdo da
disfagia constou da aplicacdo de um protocolo elaborado pela autora onde foi
utilizada uma anamnese dirigida a sintomas da disfagia e exame objetivo das
estruturas orofaciais relacionadas com a degluticdo. Entre 2004 e 2008, foram
analisados dados referentes a um protocolo para avaliar 0 comprometimento da
disfagia em pacientes com queixas de dificuldade para deglutir liquidos e alimentos
sélidos. Os dados da avaliacdo fonoaudiolégica deste subgrupo (n=29) gerou uma
escala de gravidade da disfagia na ELA com quatro escores (0 - normal, 1 - disfagia
leve, 2 - disfagia moderada, 3 - afagia). Estes escores orientam 0s parametros para
indicacdo pelo fonoaudiolégico do tipo adequado de consisténcia alimentar de
acordo com a disfuncdo da degluticdo e d&o subsidios ao neurologista para
indicacdo de vias alternativas de alimentacgdo como sonda nasogastrica,
nasoentérica, ostomias como gastrostomia e jejunostomia em funcéo dos riscos de
broncoaspiracdes e engasgos decorrentes de afagia. O objetivo foi verificar se existe
0 controle respiratorio do paciente no momento da degluticdo e examinar o grau de
comprometimento da degluticdo. Foram analisados 170 pacientes (56,5% do sexo
masculino e 43,5% do feminino; 59,4% brancos, 28,8% pardos, 11,8% negros), com

média da idade no inicio da doenca de 53,1 anos e 0 maior niumero de casos entre



40 a 49 anos, tendo o mais jovem 30 anos e o0 mais velho 79 anos. O sintoma inicial
da ELA foi referido pelos pacientes como fraqueza em membros (79,4%), seguindo-
se alteracdo na fala (7,6%), na degluticdo (4,7%), fasciculagbes em membros
superiores (1,8%), quedas (1,8%), caimbras, tremores e algia (1,2%), atrofia,
fasciculacdo de lingua (0.6%). A média da idade no inicio da doenca foi 53,1 + 12 4,
mediana da idade no inicio da doenca 53,0, a média da idade na avaliacédo
fonoaudioldgica 55,1 + 12,1, mediana da idade na avaliacdo fonoaudioldgica 55,0, a
média do tempo da doenca no exame fonoaudiolégico 2,1 + 1,7 e mediana do tempo
da doenca no exame fonoaudiologico 2,0. A avaliagcdo fonoaudioldgica indicou
fonacdo normal em 29,4%, voz nasal em 40,6%, nasal e rouca em 5,3% e apenas
rouca em 24,7%. A disartria ficou comprovada em 51,8% dos casos. A degluticao
apresentou-se normal em 32,9%, a disfagia foi identificada em 45,3% e a afagia em
21,8%. No exame ectoscopico da lingua observou-se atrofia em 3,5%,
miofasciculacdo em 35,9%, ambos em 54,1% e em apenas em 6,5% dos casos 0
exame foi normal. Observou-se predominancia da forma classica da ELA 61,2% em
relacdo a forma bulbar 38,8%. Os brancos, negros e pardos também predominaram
na forma classica respectivamente 34,7%, 8,2%,18,2% sobre a forma bulbar 24,7%,
3,5% e 10,5%. No exame dos vinte e nove casos 0s pacientes com a forma bulbar
da doenca tem maior dificuldade no controle fonorespiratério com manifestacdes da
fonacdo e grau de comprometimento para deglutir em relagdo a forma classica, a
média da idade na avaliacdo foi de 55,lanos + 11,5, mediana na avaliacao
fonoaudiolégica 52,0 anos, média do tempo de doenca no exame fonoaudiolégico
2,8 anos * 3,3, mediana do tempo de doenca no exame fonoaudiolégico 1,0 ano
tendo o mais jovem 37 anos e o mais velho 76 anos. Quinze (51,7%) eram do sexo
masculino e 14 (48,3%) do sexo feminino. A forma bulbar com 15 (51,7%) casos
com 8 homens e 7 mulheres e a classica 14 (46,7%), com 7 homens e 7 mulheres,
18 (62,1%) brancos, 8 (27,6%) pardos, 3 (10,3%) negros. No exame do tempo
méaximo fonatério foi detectado normal em 11 (37,9%), hipercontracdo de pregas
vocais 5 (17,2%), hipercontracdo de pregas vocais e travamento articulatorio em 11
(37%) e travamento articulatorio em 2 (6,9%) casos. Na escala para verificacdo do
grau de severidade do comprometimento da degluticdo 23 (79,3%) dos casos,
encontrava-se na faixa do grau 1, seguido de 4 (13,8%) dos casos grau 2 e 2 (6,9%)
grau 3. O maior numero de casos ficou restrito a forma classica 12 (40%) grau 1. O

trabalho mostra que a escala para verificacdo do grau de comprometimento em



relacdo aos efeitos dos problemas da degluticdo no paciente de ELA elucidou o
acompanhamento fonoaudiolégico no tipo de indicacdo para consisténcia alimentar,
proporcionando informagBes ao médico que assiste o paciente sobre a necessidade
de via alternativa de alimentacdo quando for o caso, evitando broncoaspiracoes e
engasgos significativos, permitindo assim, tanto uma forma segura de avaliacdo da
degluticdo como colabora qualidade de sobrevida dos pacientes.

Palavras-chave: Esclerose lateral amiotrofica. Epidemiologia. Disatria. Disfagia.
Método de avaliacdo fonoaudiolégica.



ABSTRACT

The actual study it has the purpose to describe the orofaringeas disorders in the
sporadically form of the amyotrophic lateral sclerosis, to describe given demographic
and initial symptoms of, to cite the frequency of the dysarthria, dysphagia and
dysphonia in it, to compare given demographic and clinical in the classic form and to
bulbar, to classify the gravity of the dysphagia with the application of an original
protocol with sights to the indication of the type of feeding of the patient. The drawing
of this work consisted of an analytical and retrospective study, where it defined
according to escorial El criterion had been reviewed medical handbooks of patients
taken care of in the sector of speech therapy of the Institute of Neurology Deolindo
Couto of the Federal University of Rio de Janeiro for the author in the period of may
of 2000 the december of 2008 (n=170) directed by the sector of Neurology with the
diagnosis of sporadical form of modified (WFN.1998) and with related complaints the
disorders in the articulation, deglutition and / or phonation. The evaluation of the
dysarthria followed a protocol of application based on the studies of Casanova, 1997
that it considers the five motor bases of - articulation, resonance, phonation, prosody
and breath. The evaluation of the dysphagia consisted of the application of a protocol
elaborated for the author where it consisted of directed the symptoms of the
dysphagia and objective examination of the related orofaciais structures with the
deglutition. Between 2004 and 2008, they had been analyzed given referring to a
protocol to evaluate the committal of the dysphagia in patients with difficulty
complaints to swallow liquid and solid foods. The data of the phonoaudiological
evaluation of this sub-group (n=29) it with four generated a scale of gravity of the
dysphagia in props up (0- normal, 1- mild dysphagia 2- moderate dysphagia, 3-
afagia). These you prop up they guide the parameters for indication for the
phonoaudiological of the type adjusted of alimentary consistency in accordance with
the disorders of the deglutition and give subsidies to the neurologist for indication of
alternative ways of feeding as, nasogastric tub a sounding lead, ostomies as
gastrostomy and jejunostomy in function of the risks of bronchaspiration and
decurrent choke of afagia. The objective was to verify if the respiratory control of the
patient at the moment of the deglutition exists and to examine the degree of
committal of the deglutition. 170 patients (56.5% of male sex and 43.5% of the

femele one had been analyzed; 59.4% whites, 28.8% mediums brown, 11.8%



blacks), with average of the age at the beginning of the illness of 53,1 years and the
biggest number of cases between 40 the 49 years, having the youngest 30 years and
the oldest 79 years. The initial symptom of IT was related by the patients as
weakness in members (79.4%), following alteration in speaks (7.6%), in the
deglutition (4.7%), fasciculation in superior members (1.8%), falls (1.8%), tremors
and pain (1.2%), atrophy, fasciculation of thongue (0,6%). The average of the age at
the beginning of the illness was 53.1 + 12,4, medium one of the age at the beginning
of illness 53,0, the average of the age in phonoaudiological evaluation 55.1 + 12.1,
medium one of the age in phonoaudiological evaluation 55,0, the average of the time
of the illness in phonoaudiological examination 2.1 + 1,7 and medium one of the time
of the illness in phonoaudiological examination 2,0. The phonoaudiological evaluation
indicated normal phonation in 29,4%, nasal voice in 40,6%, nasal voice and hoarse
in 5,3% and only hoarse voice in 24,7%. The dysarthria e was proven in 51,8% of the
cases. The deglutition was presented normal in 32,9%, the dysphagia was identified
in 45,3% and the afagia in 21,8%. In the ectoscopic examination of the tongue
atrophy in 3,5% was observed, miofasciculation in 35,9%, both in 54,1% and in only
in 6,5% of the cases the examination it was normal. Predominance of the classic
form of it was observed 61.2% in relation to the form to bulbar 38.8%. The whites,
blacks and mediums brown had also predominated in classic form respectively
34.7%, 8.2%, 18.2% on the form to bulbar 24.7%, 3.5% and 10.5%. In the
examination of the twenty and nine cases the patients with the form to bulbar of the
illness have greater difficulty in the fonorespiratory control with manifestations of the
phonation and degree of committal to swallow in relation to the classic form, the
average of the age in the evaluation were of 55,1anos + 11,5, medium in the
phonoaudiological evaluation 52,0 years, average of the time of illness in the
phonoaudiological examination 2,8 years *, medium of the time of illness in
phonoaudiological the 3,3 examination 1,0 year having more the young 37 years and
the oldest 76 years. Fifteen (51.7%) were of male sex and 14 (48.3%) of the femele
sex. The form to bulbar with 15 (51.7%) cases with 8 men and 7 women and classic
14 (46.7%), with 7 men and 7 women, 18 (62.1%) white ones, 8 (27.6%) medium
brown ones, 3 (10.3%) black ones. In the examination of the phonation maximum
time it was detected normal in 11 (37.9%), hypercontraction of vocal folds 5 (17.2%),
hypercontraction of vocal folds and articulation locking in 11 (37%) and articulation

locking in 2 (6.9%) cases. In the scale for verification of the degree of severity of the



committal of deglutition 23 (79.3%) of the cases, one met in the band of degree 1,
followed of 4 (13.8%) of the cases degree 2 and 2 (6.9%) degree 3. The biggest
number of cases was restricted classic form 12 (40%) degree 1. The work manifest
that the scale for verification of the degree of comittal in relation to the effect of the
problems of the deglutition in the patient of IT elucidated the phonoaudiological
accompaniment in the type of indication alimentary consistency, providing information
to the doctor that attends the patient on the necessity of by feeding alternative when
will be the case, preventing significant bronchoaspiration and choke, thus allowing,
as much a form insurance of evaluation of the deglutition as collaborates quality of
life of patients.

Keywords: Amyotrophic lateral sclerosis. Epidemiology. Dysarthria. Dysphagia.
Method of fonoaudiologic evaluation for amyotrophic lateral sclerosis
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1 INTRODUCAO

O interesse sobre o estudo da esclerose lateral amiotréfica, doenga
adquirida, neurodegenerativa de causa desconhecida que acomete principalmente
0s neurbnios motores da medula espinhal, do tronco cerebral e do encéfalo (LIMA,
1998), tem feito com que muitos profissionais da area de salude dessem mais
atencado a esta enfermidade que ainda € desafiante, uma vez que pouco se sabe de
sua natureza. Considerando que o tratamento ndo envolve somente medicamentos,
ocorreram nos Ultimos anos importantes avancos no atendimento global aos
pacientes através da assisténcia multidisciplinar como a fonoaudiologia, fisioterapia,
psicologia com a finalidade de melhorar a qualidade de vida dos mesmos.

A ELA é uma das mais sérias e graves doencas degenerativas do sistema
nervoso atingindo individuos entre 40 e 60 anos com leve predominio do sexo
masculino (LIMA, 1998) determinando uma sobrevida de 3 a 5 anos e em alguns
casos 10% a 15% dos pacientes sobrevivem mais de 10 anos (LEIGH et al., 2003).
O acometimento bulbar € a principal causa dos 6bitos (LIMA, 1998).

A pesquisa apresentada nesta dissertacao originou-se de uma experiéncia
profissional de vinte e oito anos de trabalho da autora em avaliagcéo e intervencéo de
disturbios fonoaudioldgicos na area da fala e degluticdo em doengas neuroldgicas e
do atendimento fonoaudioldgico realizado pela autora desde 1998 a pacientes com o
diagnéstico de ELA no Instituto de Neurologia Deolindo Couto da Universidade
Federal do Rio de Janeiro. Esta instituicdo desde 1978 tem um setor ambulatorial
voltado ao atendimento a pacientes com doencas dos neurbnios motores chefiado
pelo Prof. José Mauro Braz de Lima. Nao se pode evitar a conotacao educativa e
cientifica de ensino e pesquisa que foi desenvolvida sobre a responsabilidade do
Prof. José Mauro Braz de Lima, baseado numa experiéncia de 30 anos. Diversos
trabalhos publicados e apresentados em congressos nacionais e internacionais,
inclusive teses de mestrado, doutorado e pdés-doutorado, resultaram nos varios
projetos da linha de pesquisa no Instituto de Neurologia Deolindo Couto da UFRJ ao
longo de trés décadas (LIMA, 1979, 1998; LIMA et al., 1983, 1986, 1988, 1995;
LIMA; SILVA, 1993).

O estudo tem a finalidade de descrever as disfuncdes orofaringeas na forma
esporadica da esclerose lateral amiotréfica, descrever dados demogréaficos e

sintomas iniciais da ELA, citar a frequéncia da disartria e disfagia na ELA, comparar
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dados demograficos e clinicos na forma classica e bulbar, classificar a gravidade da
disfagia com a aplicacdo de um protocolo original com vistas a indicacao do tipo de

alimentacao do paciente.
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2 REVISAO DA LITERATURA

A esclerose lateral amiotréfica (ELA) € conhecida como doenca de Charcot
(Franca) ou doenca de Lou Gehring (EUA).

No primeiro estudo clinico e anatomopatolégico com material de necropsia
de duas pacientes da Salpetriere, Jean Martin Charcot (1865) apud Goetz (2000)
descreveu a doenga como semelhante a atrofia espinhal progressiva do adulto,
doenca previamente descrita por Aran e Duchenne em 1860 (amiotrofia espinhal
progressiva-APE, na atual classificacdo). As diferencas basicas entre essas
enfermidades sdo os sinais piramidais, a evolucdo mais rapida e os sinais bulbares
gue a ELA apresenta.

Charcot (1869) descreveu as manifestacfes clinicas da doenca como:
atrofias musculares distais e ou proximais dos membros superiores e ou inferiores e
dos musculos da lingua, miofasciculagdes, sinais piramidais: hiperreflexia, sinal de
Babinsk, sinal de Hoffmann, auséncia de alteracfes de sensibilidades, disturbios do
controle esfincteriano e evolugao insidiosa (QUADROS, 2006).

Em 1933, Brain introduziu o termo doenca do neurénio motor (DNM) que
englobava todas as doencas anteriormente descritas.

Em 1969, Brain e Walton consideraram DNM e ELA como sSinGnimos,
embora o termo ELA seja o mais usado, uma série de estudos afirmou que,
amiotrofia espinhal progressiva (APE), PBP e ELP seriam subtipos da ELA, estas
doencas como um todo, estariam relacionadas a um processo degenerativo do
sistema nervoso central.

As doencas do neurdnio motor (DNM) sdo descritas como doencas
degenerativas de causa desconhecida que afetam o corpo celular dos neurdnios
corticais e do tronco cerebral neurénio motor superior (NMS) e espinhal neurénio
motor inferior (NMI) (ROWLAND, SHNEIDER, 2001).

As principais formas classificadas de acordo com seu acometimento incluem
quatro sindromes: amiotrofia espinhal progressiva (APE), esclerose lateral primaria
(ELP), paralisia bulbar progressiva (PBP) e esclerose lateral amiotréfica (ELA)
(WORLD FEDERATION OF NEUROLOGY RESERARCH GROUP ON
NEUROMUSCULAR DISEASES, 1994).

Ha divergéncia entre os autores se as sindromes correspondem a alteracdes

isoladas ou se estariam no contexto da ELA, correspondendo apenas a fases ou
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manifestacfes distintas da mesma doenca (MACKAY, 1963; LI; ALBERMAN;
SWASH, 1990; NORRIS et al., 1993).

Ha autores que relatam as sindromes como manifestagfes clinicas de uma
Unica doenca (SWANK, POTMAN, 1943) e outros que descrevem como doencas
distintas (TANDAN, BRADLEY 1985; PRINGLE et al, 1992).

No Brasil, a primeira descricdo da ELA coube a Cypriano de Freitas,
publicado em 1910 no Archivos Brasileiros de Psychiatria, Neurologia e Medicina
Legal.

Em 1916 Gongalves Viana, professor de anatomia e fisiologia patoldgicas da
escola de medicina de Porto Alegre, descreveu dois pacientes com ELA e um deles
com apresentacgado inicial bulbar foi motivo de estudo e de defesa de tese de Raul
Moreira da Silva, em 1916. Nas conclusdes da tese destacou. “Pode-se afirmar que
a etiologia da ELA é ainda hoje indecifravel. E atribuido o desenvolvimento da
moléstia a uma heranca nervosa de fundo indireto. O sistema nervoso motor,
enfraquecido e predisposto por heranga nervosa resiste muito menos e sofre a acao
vulnerante das intoxicacdes. E sempre progressiva a marcha da afeccdo seja qual
for a forma de inicio. A duracdo da moléstia varia conforme a forma clinica a qual ela
se reveste. Os pacientes geralmente tem uma sobrevida de 3 a 4 anos, se a
enfermidade inicia no bulbo o tempo de sobrevida é mais curto.” (apud QUADROS et
al, 2006).

2.1 EPIDEMIOLOGIA NA ELA

Segundo Mitsumoto, Chad e Pioro (1998), Walling (1999), Neto e outros
(2000) e, Calia e Annes (2003), ha predominancia da ELA da forma classica sobre a
bulbar. Em relacdo a forma da manifestagdo, ocorre o predominio na classica do
sexo masculino sobre o feminino em proporcdo de 2:1 (GUBBAY et al.,, 1985;
NORRIS et al., 1993; WALLING, 1999; NETO et al., 2000), entretanto na ELA bulbar
ocorre uma maior frequéncia de pacientes do sexo feminino em relacdo ao sexo
masculino na proporgéo de 1, 2: 1 (LI; ALBERMAN; SWASH, 1990; NORRIS et al.,
1993; EISEN et al., 1993).
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A taxa de incidéncia mais elevada fica na llha de Guam em Nova Guiné e na
peninsula de Kii no Japao (3,9/ 100.000hab) e a menor na China (0,3 /100.000hab)
(KURTZKE, 1982; LOGROSCINO et al., 2005).

A mortalidade entre afro-americanos hispanicos € aproximadamente 50%
mais baixa do que as taxas entre brancos nao hispanicos (SEJVAR et al., 2005).

As taxas da mortalidade aumentaram de 1,82/100.000hab, representando
um aumento de 46% durante um periodo de trinta anos (1969-1998). A taxa de
incidéncia entre as mulheres aumentou em 60% e continuaram aumentando e entre
os homens cresceram 35% durante esse periodo (NOONAN et al., 2005).
Apresentam dados significativos, pacientes com relato de exposicdo ao choque
elétrico severo, atividade fisica extenuante, soldados que serviram na primeira
guerra do Golfo e jogadores de atividades profissionais.

Os veteranos da guerra do Golfo apresentaram risco relativo de morrer de
ELA 1,5 vezes maior do que os homens que ndo serviram. O aumento da
mortalidade da ELA entre os homens que serviram o exército foi de (RR=1,54);
marinha (RR=1,87); forca aérea (RR=1,54) e guarda costeira (RR=2,24)
(WEISSKOPF et al., 2005).

Na Franca foram analisadas 9.005 mortes entre os anos de 1962 a 1968. As
taxas totais de mortalidades eram 1.45/100.000hab para homens e 0.90/100.000hab
para mulheres. Em funcdo dos dados, nota-se um aumento na mortalidade da ELA
sobre o tempo. No periodo de 1968 a 1971 eram 1.11 para homens e 0.63 para
mulheres de 1979 a 1982 observa-se entre 1.92 e 1.12. O referido aumento foi em
pacientes abaixo de 55 anos de idade e afetados na maior parte em mulheres
identificadas nos anos de 1968 a 1978. Atualmente h4 um aumento similar em
ambos os sexos (DURRLEMAN; ALPEROVITCH, 1989; PEREIRA, 2006).

Na Noruega a mortalidade anual da ELA dobrou, elevando de 1.38 a
2.54/100.000 hab, a referida taxa aumentou na populacdo acima de 60 anos de
idade com pico no grupo de idade entre 80 e 84 anos. O aumento era maior nas
mulheres do que nos homens e a relacéo entre sexo foi de 1.32. Os autores relatam
que hd um aumento na mortalidade da ELA na Noruega, embora este aumento
esteja restrito a populagdo com 65 anos ou mais, isto ndo pode ser explicado como
consequéncia de longevidade ou de sobrevida desta populacdo (TYSHES, 1991).

A ELA apresenta um curso progressivo, com 0bito em média de 2 a 5 anos
apos o inicio da doenca (LI; ALBERMAN; SWASH, 1990).
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A causa/Obito mais freqiente é a insuficiéncia respiratoria com ou sem

pneumonia que estd frequentemente associada a disfagia com broncoaspiracao

(OLIVEIRA; GABBAI, 2004).

A mortalidade mundial da ELA ainda ndo esta definida (DURRLEMAN, J.
ALPEROVITCH, 1989; PEREIRA, 2006).

Quadro 1: Trabalhos realizados no Brasil - Epidemiologia na ELA (PALERMO; LIMA;
ALVARENGA, 2009)

Estudo Tipo de Caracteristicado | Metodologia Resultados
estudo estudo
Werneck e Observacional | 251 casos (sul 251 casos Im menor do que a
outros (2007) | Descritivo Brasil) Entre 1977 e 2004 | encontrada na literatura
Retrospectivo ELA esporadica (critério EL internacional, mas
Brasil 220 casos Escorial) (WFN) similar a brasileira.
ELA bulbar 24 Trabalhos domésticos e
casos ocupacgdes que
ELA familiar 7 demandam esforgos
casos fisicos estao
IM 54 anos relacionados com a
H 157 M 94 percepcao precoce dos
Inicio de sintomas sintomas. Nao ha
17,9/15,7m relacdo com exposicao

a agentes toxicos e
traumatismo.

Castro-Costa
e outros
(2000)

Brasil

Observacional
Descritivo
Retrospectivo

87 casos do HC
de Fortaleza
AME 4 casos
Variantes de ELA
5 casos

PBP 2 casos
AMP 2 casos

AM 1 caso

ELA 78 casos
H51 M 27

IM 42,02

Maior incidéncia
entre 40 e 69 anos
76 forma classica
2 forma familiar

Exame clinico e
complementares
87 casos
1980-1998
Critério EL
Escorial (WFN)

A andlise dos 87 casos
com DNMs,

Mostrou predominio de
pacientes com ELA,
com elevado n° de
casos juvenil e forma
adulta de inicio
precoce.

Juvenil (21%)
Literatura internacional
(0,5% a 2,3%)
Sobrevivéncia média 3
anos com variacao de
25 a 52 meses

Brasil duracdo média
2,5 anos

Mediana 1 ano

12 a 72 meses

IM 46 anos

Sintoma inicial fraqueza
muscular assimétrica,
igual a literatura
internacional
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Estudo

Tipo de
estudo

Caracteristicado
estudo

Metodologia

Resultados

Neto e outros
(2000)

Brasil

Observacional
Descritivo
Retrospectivo

Levantamento
nacional ELA
443 casos

ELA provéavel 63
(14,2%)

ELA definida 380
(85,8%)

H 250 M 193

IM 52 anos
membros: 306
(69%)

bulbar: 82 (18,5%)
generalizada:52
(11,7%)259 casos
(58%) atendidos
em clinicas e
consultérios

178 (40,2%)
hospitais e
ambulatérios
Incidéncia: 65/74
anos valor
ajustado

443 casos em
1998

Critério EL
Escorial (WFN)
Formularios
estruturados
enviados a 2.505
neurologistas
brasileiros para
serem
preenchidos com
dados
demograficos e
clinicos de todos
0s pacientes com
ELA

Jan/set 1998

As caracteristicas
epidemioldgicas da
doenca séo
semelhantes aquelas
descritas em estudos
internacionais exceto
para a idade dos
primeiros sintomas
(pacientes brasileiros
s8o mais jovens).

Werneck e outros (2007), ndo relaciona a ELA com exposicdo a agentes
toxicos e traumatismos, apos estudo com 251 pacientes no periodo de 1977 a 2004.
A idade média da doenca encontrada no sul do Brasil € menor do que a encontrada
na literatura internacional, mas similar a brasileira. Trabalhos domésticos e
ocupacdes que demandam esforcos fisicos estdo relacionados com a percepcao
precoce dos sintomas.

Segundo Neto e outros (2000), no Brasil as medidas de mortalidade
poderiam ser usadas para quantificar a incidéncia da ELA, porém mais de 15% dos
Obitos com causa morte desconhecida ndo tem realmente a causa desconhecida,
tornando os dados nacionais duvidosos. De acordo com este estudo multicéntrico
nacional realizado entre janeiro e setembro de 1998, analisando um total de 443
pacientes, a idade média do inicio da doenca em pacientes brasileiros foi de 52
anos, sendo 48,5 anos para os homens e 53,1 anos para as mulheres, enquanto que
mundialmente a idade de inicio ocorre entre 59 e 65 anos (LI; ALBERMAN; SWASH,
1990; NORRIS et al., 1993). Cerca de 4% a 6% desses casos ocorrem em pessoas

com menos de 40 anos. As caracteristicas epidemiolégicas da doenca sao
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semelhantes aquelas descritas em estudos internacionais exceto para a idade dos
primeiros sintomas, pacientes brasileiros sdo mais jovens.

Castro-Costa e outros (2000) analisaram 87 casos com DNMs, nos casos
analisados ocorreu predominio de pacientes com ELA, com elevado numero de
casos juvenil e forma adulta de inicio precoce. A sobrevivéncia média foi de 3 anos
com variacao de 25 a 52 meses. Na populacdo analisada, a duracdo média foi de
2,5 anos com uma mediana de 1 ano 12 a 72 meses. ldade média 46 anos, sintoma

inicial fragueza muscular assimétrica, igual & literatura internacional.

2.2 CLASSIFICACAO

Classificacdo da ELA segundo o critério ElI Escorial World Federation of
Neurology (1998):

e ELA definida (tipica): sinais de acometimento de NMI e NMS em trés ou
mais regifes (tronco cerebral, membros superiores, térax, membros

inferiores).

e ELA provavel: sinais de acometimento de NMI e NMS em duas regides.

e ELA possivel: sinais de acometimento de NMI e NMS em uma regiao ou

de NMS em duas ou trés regioes.

e ELA suspeita: sinais de acometimento do NMI em duas ou trés regides.

e Sinais do NMS: clonus, sinal de Babinski, auséncia do reflexo cutaneo

abdominal, hiperreflexia e hipertonia.

e Sinais do NMI: atrofia, fraqueza, fasciculacao e hiporreflexia.



25

2.3 CRITERIOS DIAGNOSTICOS

Presenca de (critérios positivos): sinais de disfungdo do NMI (incluindo EMG
em musculos clinicamente nao afetados), sinas de disfuncdo do NMS, progressao
dos sinais e sintomas.

Presenca de (critérios negativos): sinais sensitivos, disturbios esfincterianos,
distarbios visuais, disautonomia, disfuncdo dos ganglios da base, deméncia tipo
Alzheimer, sindromes que mimetizam a ELA.

O diagndstico é baseado na presenca de fasciculacbes em uma ou mais
regides, alteracdes neurogénicas na EMG, conducdo motora e sensitiva normal,

auséncia de bloqueio da conducé&o motora (LI et al., 1986).

2.4 DISARTRIA

2.4.1 Conceito

A disartria também denominada disartrofonia (PEACHER, 1950) ou
disartropneumofonia (GREWEL, 1957) € uma desordem motora da fala que acomete
0 paciente de ELA, sendo decorrente da lesdo do sistema nervoso central e/ou
periférico, que provoca alteragcdes das cinco bases motoras da fala (respiracao,
fonacao, articulacdo, ressonancia e proséddia) em razdo de paralisia, fraqueza ou
incoordenacao da musculatura do aparelho fonador, causando um comprometimento
da amplitude, direcdo e velocidade dos movimentos e caracterizando-se,
principalmente por monoaltura, monointensidade, qualidade vocal ruidosa,
imprecisdo articulatoria e alteracdo da velocidade de fala (DARLEY; ARONSON;
BROWN, 1969a,b; CABRERA, 1999).

2.4.2 Classificacao e etiologia

As disartrias sao classificadas como flacida, espastica, ataxica, hipocinética,
hipercinética e mista (YORKSTON, 1996; CABRERA, 1999; FREED, 2000). Esta
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classificacdo considera manifestacdes distintas quanto as cinco bases motoras da
fala, portanto, padrées de fala distintos sdo encontrados nestes diferentes quadros,
sendo que os sintomas podem variar entre os individuos que apresentam um
mesmo tipo especifico de disartria (THEODOROS; CARUSO; BURTON, 1987;
SIMPSON; TILL; GOFF, 1988; MURDOCH, 1990; 2005; MURDOCH; CHANERY,
1994; YORKSTON, 1996; CARRION et al., 2001).

Espasticas

As sindromes do neurdnio motor superior sdo clinicamente demonstradas
pela presenca da espasticidade e pela hiperreflexia, estdo também associadas a

outras caracteristicas, como a disfagia, labilidade emocional, hipernasalidade.

Flacidas

Inclui distarbios das jun¢des neuromusculares, neuropatias periféricas e
paralisias bulbares.
Os disturbios acarretam disfuncdo na respiracdo, fonagéo, ressonancia e na

articulacdo, as quais levam as anormalidades na prosodia.

Mista

As disartrias mistas envolvem uma combinacdo de dois ou mais tipos de
disartria. Uma ampla gama de distarbios neurologicos afetando os varios niveis do
sistema nervoso central é responsavel pela manifestacdo da disartria mista, doencas
degenerativas, desmilinizantes, acidente vascular cerebral (AVC), lesdo cerebral
traumatica (LCT), tumor cerebral, disturbios téxicos metabdlicos e inflamatorios
(DUFFY, 1995; MURDOCH, 2005).

Hipocinéticas

As afeccgbes extrapiramidais se manifestam sob a forma de hipocinesia,
bradicinesia, rigidez, tremor, limitacdo dos atos espontaneos e associados. Face
inexpressiva, debilidade da voz, disprosddia, articulacdo com falhas, falta de

inflexdo, hipofonia.
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Hipercinética

Ocorre em pacientes que apresentam distirbios do movimento; atetose,
coréia, discinesias, distonias, mioclonia de palato e tremores da voz. Pode-se
observar rigidez e distonia dos musculos na fonoarticulagéo, irregularidade na
respiragao, quebras de freqiéncia e intensidade, afonia intermitente e fonagé&o

estrangulada, monofrequéncia e alteracdo intensa da modulacao da voz.

Ataxica ou cerebelar

Ligadas a lesBes no cerebelo, evidenciadas em doencas como: encefalites,
acometimento toxico, lesdes vasculares, desmielinizantes. Presenca de musculos
hipotdnicos, movimentos lentos impréprios em forca, extensdo, duracédo e direcao:
movimentos oculares-nistagmo; aspereza da voz e uma monotonia vocal com

poucas variacdes de intensidade.

2.4.3 Avaliacao da disartria

Quadro comparativo de protocolos de disartria, segundo avaliagbes de

Metter (1991), Casanova (1997), Jakubovicz (1997) e Ortiz (2004; 2005) em relagao

a anamnese, ectoscopia e bases motoras da fala.



Quadro 2: AvaliacOes da disartria
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Autor Anamnese Ectoscopia Bases motoras da fala
Ortiz (2004; -aspectos - Gravar a fala do paciente - base respiratoéria: velocidade, tipo
2005) subjetivos: durante a avaliagdo, com a respiratorio e capacidade vital

Impressao acustica
da fala do paciente;
-aspectos objetivos
dados
mensuraveis,
comparaveis no
tempo sobre as
alteragBes motoras

finalidade de registrar e comparar
os dados pré e pés-tratamento.

- avaliagdo dos movimentos
isolados e alternados envolvendo
a musculatura da face

- avaliacdo dos movimentos da
fala

- verificar a performance do
paciente nas séries de
movimentos parametros
observados:

- 0S movimentos ocorrem com
forca e no tempo esperado

- s&o simétricos

- h4 presenca de movimentos
associados

- 0s movimentos sdo consistentes
e regulares

- ocorre deteriorizagdo
progressiva na performance

- ha presenca de tremor e
fasciculacao

- 0S movimentos sao grosseiros
- 0 paciente néo é capaz de
realizar os movimentos

- avaliagdo das bases fonatorias,
constando de oito subitens: tempo
maximo fonatériode /a/,/il,/sle
| z [, relacdo s/z; palavras por
expiragdo na  contagem de
ndmeros, leitura de textos e
conversacao; qualidade  vocal,
ataque vocal; intensidade; altura /
frequéncia; e estabilidade ou
flutuagbes na frequéncia ou
intensidade vocal.

- ressonancia subdividida em:
movimento velar, emissdo vocal e
nasalidade.

- articulacao: inteligibilidade da fala
para monossilabos e sentengas,
movimentos labiais na fala e
resisténcia lingual ativa.

- prosédia: velocidade de leitura de
textos, entonagao, marcacgao
prosdédica da silaba tbnica,
marcagdo do elemento principal
dentro das frases .
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Autor Anamnese Ectoscopia Bases motoras da fala
Casanova Nao informado - exame ectoscopico dos 6rgaos - Respiragdo: avaliacdo do
(1997) fonoarticulatérios controle da expiragéo.

- avaliagcdo do aparelho fonador:
exame da musculatura laringea
através de um laringoscapio.

- Verifica funcdes da linguagem, ja
que na disartria a linguagem
encontra-se preservada

- Analisa apraxia bucomaxilofacial,
mediante uma escala de itens de
movimentos articulatérios como
mostrar a lingua, assobiar, mover
a lingua, sorrir, mastigar. Deve-se
examinar primeiro a ordem depois
a imitacédo.

- Exame da postura, ténus e forca
muscular. A postura do paciente
vai influir na qualidade da fala e
também no ténus e na forga
muscular.

- Fonacado: emissdo da vogal /a/,
visando analisar a presenca de
hipofonia ou rouquiddo. Para
avaliar a coordenagdo dos
movimentos laringeos, é solicitado
ao paciente a emissdo de uma
vogal prolongada variando de tom,
sem modificar 0 volume e que
emita ar sem voz a principio,
fazendo com que soe pouco a
pouco.

- Ressonancia: a nasalizagdo é
examinada e constatada ao ser
pronunciado silabas e palavras
que tenham consoantes néo-
nasais, determinando-se em que
pontos articulatorios se evidencia o
problema.

- Articulacdo: a avaliagdo da
articulacdo consta de um exame
de leitura em voz alta e da fala
espontéanea, levando-se em conta
gue a articulacdo de alguns sons
pode ser normal em palavras
isoladas e ruim na linguagem
corrida. Avalia-se também a forga,
coordenacdo e rapidez de
movimentos e a simetria dos
orgdos fonoarticulatérios  bem
como o déficit neuromuscular
subjacente. E importante
considerar o contexto fonético
deste ou daquele som (sua
posicdo em relacdo aos sons
préximos dentro da palavra).

- Prosddia: é examinada a fala do
paciente sobre o tom, volume e em
suas mudancgas relativas ao
contexto da expressdo como,
acentuacgéo, ritmo, a duracao dos
sons, a situacdo e duracdo das
pausas.
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Autor Anamnese Ectoscopia Bases motoras da fala
Jakubovicz Com o paciente ou - palato duro Testagens dos mecanismos da
(1997) familiar. Perguntas - dentes voz e da fala:

sobre dados gerais do | - oclusdo dentaria Sistemas respiratorios e
mesmo , histérico - labios fonatérios

(gravidez, nascimento,
desenvolvimento
psicomotor, social,
clinico)

- motilidade dos labios

- aspecto da lingua

- tremores

- aspecto do velo

- diadocosinesias

- aspecto da manbibula

- bochechas

- voz

- degluticdo

- avaliacdo motora:

- ombros e cabeca

- face

- avaliacdo dos mecanismos
orofaciais em repouso e em
movimento

- Teste de praxias

(devem ser testados juntos, ja
gue anormalidades na fonacao
afetam a respiracgao e vice-versa)
1-prolongamento da vogal /a/,
observar:

-qualidade da voz

-duracéo

-tonalidade

-estabilidade

-nasalidade

-diadococinesia

-restricdo de movimentos
-repetir palavras (observar ritmo
de fala, emissodes nasais,
movimentos da lingua)
-resisténcia vocal

-repeticdo d e palavras

-leitura em voz alta (observar
adaptacgdes, cansago, ritmo,
fluéncia)

-fala espontanea

2-lista de palavras para repeticédo
3-articulacdo

4-fonacgdo

5-ressonancia

6-prosddia
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Autor Anamnese Ectoscopia Bases motoras da fala
Metter Avaliagdo da funcdo Inspecgéo da cavidade oral, .Respiracéo: a avaliagédo
(1991) respiratoria através apalpacao das estruturas intra-orais. | especifica pode ser obtida pela

do exame fisico e de
testes especiais de
laboratorio.

Verificar dispnéia no
descanso ou na
execugdo , presenca
de tosse e na
producéo de esputo.,
se é fumante.
Sintomas causados
por dor patologias de
laringe, mudancas de
voz ,controle do
esficter para proteger
a respiracao, tosse e
degluticdo. rouquidao
dor, disfagias e
dificuldades
respiratorias, a
articulacéo é normal
ou anormal, se
anormal- a
desarticulacéo é
especifica ou
generalizada

Incluir exame da lingua, dentes,
malocluséo, palato duro, palato mole
e da faringe. A coloracdo da mucosa
deve ser rosa quando iluminada.
Verificar a audicéo, se for observada
qualquer evidéncia de anormalidade.

histéria e pelo exame fisico,
mais raio x de torax, gases de
sangue arterial e estudos da
funcdo pulmonar.

.Fonacéo: avaliacdo da fala, em
particular, a fonacdo de uma
vogal sustentada como /a/,
dando uma boa indicacdo da
funcdo laringea.Utilizar um
espelho de laringe.
.Ressonancia: o grau de
nasalidade pode ser testado
com a fala espontanea e a
leitura. A avaliagdo mais
especifica da fala pode ser
dada examinando dois grupos
de fonemas , aqueles que sdo
nasais na qualidade como /m/
em “mamae”, /n/ em “canto”, /n/
em “ndo”, e aqueles que
requerem requerem completo
fechamento da cavidade
nasofaringea, como as plosivas
Ip/ em “p&o”, /b/ em “bata”, ou
as sibilantes /s/ em “sol” ou /z/
em “zero”. A inspecao visual da
faringe e do velo, durante o
repouso e a fonacdo, pode
mostrar a fraqueza palatal.
Articulagdo: esta avaliagédo
pode determinar se o paciente
tem uma desarticulagdo focal
ou uma desarticulacdo geral. A
articulacdo pode ser avaliada
pela fala espontanea e pela
avaliacé@o de grupos fonémicos.
.Prosddia: a habilidade para
produzir uma prosédia normal
pode ser avaliada pela fala
espontanea, ritmo das silabas
repetidas e pela diadocosinesia
da repeticdo, verbalizando trés
silabas em sequéncia (“pu-tu-
ku”). Pode ser avaliada a
habilidade para reconhecer e
realizar expressodes de
felicidade, indagagéo, raiva e
surpresa. A fala contextual
pode ser avaliada como a
habilidade para repetir
diferentes enunciados
prosadicos.
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O diagnéstico neuroldgico associado a disartria mista inclui a esclerose

lateral amiotréfica (MURDOCH, 2005).

Abaixo segue quadro descrevendo as caracteristicas e prejuizos da fala na

ELA segundo autores.

Quadro 3: Caracteristicas da fala e prejuizos na ELA

Autor

Caracteristicas da fala na ELA e prejuizos

Murdoch (2005)

NMS - Espasmo da lingua, presenca de reflexos
primitivos. NMI - Fasciculagdes, fraqueza, atrofia,
mobilidade reduzida da lingua, disfuncdo muscular do
labio e da mandibula.

Robert e outros (1999)

Dentre as alteracdes bulbares a queixa principal inicial
foi manifestada pela alteracdo na voz e fala.

Strand e outros (1996)

Dificuldades na degluticdo comecam quando a fala ja
esta bastante comprometida.

Duffy (1995)

A disartria na ELA é mista, espastica-flacida com 88%
dos casos.

Kent e outros (1994)

Funcdes segmentais da laringe para controle da
vocalizagdo sdo vulneraveis em pacientes masculinos.
Mulheres revelam altas propor¢cdes de erros de
contraste fonético indicativo de controle de sonoridade
deficiente.

Strand e outros (1994)

Estudo perceptivo da andlise acustica da fala com
objetivo de detectar indicadores da progressao da
doenca.

De Paul; Brooks (1993)
Tandan; Bradley (1994)

A for¢a da lingua fica mais comprometida do que a do
labio e da mandibula prejudicando a fala.

Kent e outros (1992)

Freqiéncia fundamental anormal (Fo) muito mais alta
ou muito mais baixa.

Disfuncéo laringea em mulheres é menos afetada sob
0 aspecto da inteligibilidade da fala quando comparado
com os homens.

Os contrastes fonéticos mais afetados nos homens séo
aqgueles relacionados principalmente para a articulacdo
e ressonancia.

Davis (1991); Aronson e outros (1992);
Seikel, Wilcox; Turner; Weismer (1993)

Anormalidades equivocas de jitter; shimmer e
proporgdo harmonico-ruido; duragédo de plosivas e de
vogal sildbica aumentadas; reduzida duracdo vocalica
maxima; uma reducdo no numero de silabas por
frases; pobre definicdo do VOT para plosivas iniciais
surdas-sonoras; amplitude mdltipla e modulacfes de
frequéncia das varias frequéncias e magnitude
associadas com rapido tremor vocal.

Rosenfield e outros (1991)

Frequéncia fundamental reduzida (Fo).

Metter (1991)

Disfuncédo fonatdria presente tanto com hipercontracédo
como hipofonacdo, qualidade vocal de forca-
estrangulada severa, aspereza, intensidade baixa,
desarticulacdo generalizada.

Gallagher (1989)

Alteracdo em NMS, espasmo de lingua, presenca de
reflexos primitivos.

Kent e outros (1989, 1990)

Erros fonéticos e erros fonatoérios.
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Autor Caracteristicas da fala na ELA e prejuizos

De Paul e outros (1988); Alteracdo em NMI, fasciculacdes, fraqueza, atrofia,

Tandan; Bradley (1994) mobilidade reduzida da lingua, disfungdo muscular do
labio e da lingua.

Hirose; Kiritani; Sawashima (1982) Funcao velofaringea anormal prejudicando a fala.

Dworkin; Aronson; Mulder (1980) Forca e velocidade da lingua abaixo da normalidade
alterando a fala.

Fallat e outros (1979) Reduzida  capacidade pulmonar, movimentos

Putman; Hixon (1984) inadequados da parede toracica prejudicando a fala.

Bonduelle (1975); Disartria por disfuncé@o bulbar, Mobilidade reduzida no

Dworkin; Hartman (1979) movimento da lingua, disfuncdo muscular do labio e da

mandibula resultando na auséncia ou restricdo do
movimento dos OFas em questao.

Darley; Aronson; Brown (1975) As caracteristicas do desvio da fala na ELA
representam uma mistura daquelas que ocorrem na
paralisia bulbar e pseudobulbar.

Darley; Aronson; Brown (1975); Intervalos prolongados, pausas improprias, fonemas
Duffy (1995) prolongados.
Carrow e outros (1974) Caracteristicas perceptivas da disartria em pesquisa

de 79 pacientes- anormal fonatéria e ressonantal,
qualidade vocal tensa e estrangulada, hipernasalidade,
imprecisdo de consoantes, inteligibilidade deficiente,
atrofia de lingua e disfagia.

Darley; Aronson; Brown (1969a,b) Consoantes imprecisas, hipernasalidade, aspereza,
velocidade lenta, monopitch, frases curtas, vogais
distorcidas, pitch reduzido, monoloudness e énfase
excessiva ou repetitiva.

2.5 DISFAGIA

2.5.1 Conceito

Disfagias neurogénicas sdo desordens no processo de degluticdo e/ou
alimentacdo, causadas por doenca ou trauma neurolégico. As disfuncbes
neurologicas podem afetar a acdo muscular responsavel pelo transporte do bolo
alimentar da cavidade oral para o es6fago a grande maioria dos casos de disfagia
neurogénica apresenta alteracdes em nivel oral e/ou faringeo, sendo denominada
disfagia orofaringea (CHIAPPETTA, 2005).

A degluticdo normal envolve um complexo grupo de estruturas
interdependentes conectadas ao mecanismo neuronal - 0S nervos cranianos € o
sistema sensoério-motor e limbico (BASS; MORREL, 1992).

Para deglutir € necessario que ocorra uma série de eventos, que Sao

importantes para efeito de diagndstico e tratamento sendo divididos em quatro fases:
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fase oral preparatoria, fase oral, fase faringeal e fase esofagica (COSTA et al., 1993;
LOGEMAN, 1998; MARCHESAN, 1998; 2004; SCHINDLER; KELLY, 2002; ALVES,
2003).

O mecanismo fisiolégico do processo da degluticdo é iniciado pela fase
preparatoria, que representa o processo de trituracdo e transformacéao do alimento
em um bolo semi-coeso.

As fases preparatéria e oral sdo voluntarias e conscientes. Na fase oral
ocorre 0 posicionamento do bolo alimentar na porcdo central da lingua pelo
acoplamento da ponta e laterais da lingua no rebordo alveolar. A lingua entdo se
movimenta anteroposteriormente, dirigindo o alimento para tras, gerando uma
pressao negativa na boca e a propulsdo do bolo alimentar para a faringe. O tempo
de transito normal da fase oral dura menos do que 1 segundo (LOGEMANN, 1983).

Por meio da movimentacao ondulatoria da lingua, o bolo alimentar alcanca o
arco palatino anterior (pilar anterior e base da lingua), desencadeando a fase
faringea da degluticdo, pelo reflexo de degluticdo. O reflexo de degluticdo €
responsavel pela elevacdo, anteriorizacdo e fechamento da laringe e pelo
fechamento velofaringeo, o qual previne o refluxo nasal. O fechamento laringeo
ocorre nas trés valvulas de protecdo da via aérea: epiglote e pregas vestibulares e
pregas vocais. Além desses trés niveis de fechamento da laringe durante a
degluticdo, a elevacdo e anteriorizacdo da laringe contra o osso hidide e base da
lingua promovem também uma protecdo adicional (KILMAN; GOYAL,1976). Com a
elevacdo da laringe, ha a aproximacao das cartilagens aritendides pela inclinacéo da
base da epiglote, facilitando o fechamento da via aérea.

Os distarbios que envolvem a fase oral da degluticdo, o transito oral, podem
comprometer desde o primeiro movimento da lingua, fase voluntaria, até a
passagem do alimento pelo dorso da lingua indo através dos pilares anterior e
posterior. Podem ser decorrentes de alteragdes na propulséo, elevagcéo e
movimentacdo do dorso da lingua, da desorganizacdo do movimento
anteroposterior, da reducéo da pressao intra-oral.

O movimento da base da lingua é considerado a principal for¢ca geradora de
pressao para propulsionar o bolo através da faringe, enquanto a contracédo faringea
tem um efeito de limpeza, auxiliando na retirada de residuos da parede a faringe.

A fase esofagica da degluticdo é iniciada quando o bolo alimentar atinge o

esfincter esofagico superior e essa regido se abre para uma seérie complexa de
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eventos. A abertura do esfincter, e consequentemente a penetracédo do bolo, ocorre
pelo relaxamento de seu tonus e pela movimentacdo para cima e para frente do
complexo hio-laringeo, pela anteriorizacao da cartilagem cricéide. Com a entrada do
alimento no es6fago iniciam-se 0s movimentos peristalticos esofagicos para o
processo de digestdo do alimento e a fase involuntaria da degluticéo.

As alteracdes da fase faringea da degluticdo envolvem o atraso ou auséncia
do reflexo da degluticdo, fechamento velofaringeo inadequado, reducdo do
peristaltismo faringeo, disfuncdo cricofaringea, elevacdo reduzida da laringe ou
fechamento da laringe.

Os disturbios da fase esofagica da degluticdo podem ser causados por
hipotonia ou hipertonia do mausculo cricofaringeo, redugdo dos movimentos
peristalticos do eséfago ou fistulas tragueoesofagicas ou cutaneoesofagicas
(CARRARA DE ANGELIS; FURIA; MOURAO, 2000).

As disfagias podem vir acompanhadas de penetracdo e aspiracdo do
alimento. Aspiracdo é um termo genérico que se refere a penetragdo de alimento na
laringe abaixo do nivel das pregas vocais (LOGEMANN, 1983). O material que
penetra na corrente aérea geralmente desencadeia o reflexo de tosse por meio do
nervo laringeo superior, e pode entdo ser expectorado. Em pacientes neurolégicos
ou quando ha lesdo do nervo laringeo superior, o reflexo de tosse encontra-se
ausente ou atrasado, dificultando a expectoracdo do alimento e impedindo assim a
identificacéo clinica das aspiracdes, as chamadas aspiracdes silentes.

A aspiracdo frequiente de material para o pulmao leva ao aparecimento de
pneumonias aspirativas. Quando ha aspiragcdo de material solido podem ocorrer
obstrucdes do espaco aéreo e, consequentemente, dificuldade respiratoria.

A aspiracdo antes da degluticdo indica que o controle oral esta reduzido ou
que ocorre atraso ou auséncia do reflexo de degluticdo. A aspiracdo durante a
degluticdo aparece quando os trés esfincteres da laringe falham ndo se contraem
eficientemente, por fim a aspiracdo apdés a degluticdo pode revelar alteracdo do
peristaltismo faringeo, hipertonicidade do cricofaringeo, ou acumulo de alimento em
seio piriforme, valécula, ou base da lingua. Neste ultimo caso, é observado indicios
de aspiracdo como engasgos, falta de ar, tosse ou saida de alimento pelo
traqueostoma, apés o individuo ter realizado o movimento da degluticdo, que é

observado pela elevacdo do hidide. Por meio do relato do paciente ou pela
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observacéo clinica torna-se possivel identificar a etiologia de aspiracao; indicando
estratégias de reabilitacdo (CHIAPPETTA, 2005).

2.5.2 Classificacéo e etiologia da disfagia

Neurogénica

Causada por doencgas neuroldgicas ou traumas.

Doencas neurolégicas que causam disfagias: acidente vascular cerebral,
traumatismo craniano, doenca de Parkinson e outros disturbios de movimento,
paralisia supranuclear progressiva, torcicolo, doenca de Alzheimer e outras
deméncias, esclerose lateral amiotréfica, sindrome de Guillan-Barré e outras
polineuropatias, neoplasmas e outras desordens desestruturais, esclerose multipla,

sindrome poés-poliomielite, infec¢des, miastenia gravis, miopatias.

Mecanica

Ocorre pela perda do controle do bolo alimentar pelas estruturas necessarias
para completar uma degluticdo normal. O controle neuroldgico central e 0os nervos
periféricos estdo intactos, porém, as estruturas anatbmicas responsaveis pela

degluticdo nado estéo.

Presbifagia

A disfagia, por vezes, encontra-se presente pelo processo natural de
envelhecimento do ser humano, onde ocorre reducéo da reserva funcional de varios
orgaos e sistemas do organismo, com deteriorizacdo do sistema sensitivo e da

funcdo motora.

Psicogénica

Em funcdo da manifestacdo de quadros ansiosos, depressivos ou mesmo

conversivos, de causas emocionais e /ou psiquicas.
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Medicamentosa

Alguns medicamentos podem desencadear a disfagia como efeito colateral.

Ha um série de medicamentos que podem afetar as fases oral e faringea da
degluticdo:  neurolépticos, sedativos, diuréticos, anestesia de mucosa,
anticolinérgicos (FILHO; GOMES; FURKIM, 2000; FURKIM; SILVA, 2001).

2.5.3 Avaliagédo das disfagias

No Brasil, os protocolos para avaliacdo clinica da disfagia orofaringea
neurogénica foram descritos por Silva (1997), Furkim e Silva (1999), Chiappeta e
Oda (2001) apud Jacobi, Levy e Silva (2003) e Furkim e Silva (2001).

O exame clinico da disfagia neurogénica comeca com uma detalhada
anamnese, com 0 objetivo de investigar aspectos etioldgicos, clinicos gerais, assim
como o desempenho atual do paciente durante a alimentacdo (FURKIM; SILVA,
1999; SILVA, 2000)

A avaliacdo das disfagias pode ser realizada pela observacgéo clinica, pelos
exames cintiligrafico, radioldgico, videofluoroscopico ou endoscépico (CARRARA DE
ANGELIS; FURIA; MOURAO, 2000).

Na avaliagdo clinica identificam-se o0s sintomas clinicos por meio de
anamnese, revisdo do prontudrio e dos relatos do paciente.

Segundo Carrara de Algelis, Furia e Mourdo (2000) e Miller (1992) os
objetivos da avaliacdo das disfagias séo:

a) Identificar a possivel causa da disfagia;

b) Avaliar a habilidade de protecdo da via aérea e 0s possiveis riscos de aspiracao;
c) Determinar a possibilidade de alimentacédo via oral e a melhor consisténcia da
dieta alimentar;

d) Indicar a realizacdo de testes adicionais e procedimentos necessarios ao
diagndstico e tratamento da disfagia;

e) Estabelecer o tipo de terapia indicada para cada caso.

Através de um conjunto de avaliagbes serd determinada a via de
alimentacdo mais adequada ao paciente, se oral ou nasogastrica, o tipo de
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consisténcia dos alimentos assim como o tipo de terapia (CARRARA DE ANGELIS;
FURIA; MOURAO, 2000; NELLY, 2003).

Anamnese
Investigacao sobre a etiologia

Este item tem como objetivo informar ao avaliador a etiologia da disfagia
neurogénica em estudo, este paciente deve ser encaminhado para uma avaliagao
médica.

As guestdes abaixo devem ser esclarecidas durante a entrevista com o
apoio de equipe interdisciplinar:
a) Queixa;
b) Internagc&o hospitalar: tempo, UTI, coma, traqueostomia, utilizacdo de sonda de
alimentacéo, alta;
c) Exames médicos, medicacao, diagnéstico e conduta médica;
d) Sintoma progressivo ou estavel,
e) Disturbios de linguagem, fala ou voz, anteriores, concomitantes ou posteriores a
queixa de degluticao;
f) Disturbios da motricidade global: plegia, paresia, espasticidade, déficit de
coordenacao tremores, ataxia,;

g) Disturbios da sensibilidade global: parestesia, anestesia, algia.

Quadro clinico geral

A condicado geral de saude destes pacientes sao fatores determinantes para
a reabilitacdo e ou acompanhamento da disfagia. A presengca de patologias
associadas que comprometam 0s aspectos cognitivos, respiratérios e o estado
clinico geral, interferira significativamente na evolucdo da terapéutica
fonoaudiolégica, assim como a investigacao sobre os mecanismos de protecdo das
vias aéreas inferiores: presenca ou auséncia de alteracdo vocal apds a degluticao,
presenca ou auséncia de tosse e alteracdo respiratéria também apés a degluticdo
(FURKIM; SILVA, 1999).

A avaliacdo das disfagias pode ser realizada pela observacao clinica, pelos
exames cintilografico, radioldgico, videofluroscépico, nasofibroscopico ou
endoscopico. O médico devera solicitar o exame mais adequado a cada caso.
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identificar a causa, avaliar a

protecdo da via aérea e 0s possiveis riscos de aspiracdo, determinar a possibilidade

de alimentacdo via oral e a melhor consisténcia da dieta alimentar, indicar a

realizacdo de testes adicionais e procedimentos necessarios ao diagndéstico e ao

tratamento da disfagia e estabelecer o tipo de terapia indicada para cada caso.

(MILLER, 1992).

Abaixo seguem os protocolos de avaliacdo para disfagia orofaringea

segundo autores.

Quadro 4: Protocolos de avaliacdo da disfagia orofaringea

Geral, em leito hospitalar

1.1-dieta

-via alternativa

-via oral

-dieta parcial

-dieta atual

1.2-condicao respiratéria
1.3-complicagbes
respiratorias
1.4-comprometimento motor
1.5-comprometimento
cognitivo

Consisténcia: liquido ralo e
pastosa fina/solida
Volume: 5ml,10ml,15ml
Achados:

-alteracao na vedacao
labial

-escape oral anterior
-alteracdo do reflexo de
degluticdo

-diminuicao do
levantamento da laringe
-degluticdes mdltiplas
-refluxo nasal
2-degluticdo com material
colorido
(traqueostomizados /
balonete vazio)

Sinais sugestivos de
aspiracgao:

-tosse ou engasgo
-alteracdo na ausculta
cervical

-voz molhada apés a
degluticdo

-alteragdo respiratéria

Autor Anamnese Avaliacdo funcional com | Avaliacdo funcional sem
dieta dieta
Chiapetta (2005) 1-salde geral 1-Funcional 1-Estrutural
2-sistema -respiracao -aspecto de face
ELA estomatognético -mastigagéo -postura de cabeca
Coordenacao -atrofia
mastigacao/degluticao -cavidade oral
-degluticédo -ATM
saliva -palato duro
liquido -palato mole
volume: 1ml, 3ml, 5ml, -labios
10ml -lingua
pastoso -bochechas
Iml, 3ml, 5ml, 10ml
Coordenacéo
respiracao/degluticdo
Jacobi; Levi; Silva (2003) | 1-Investigacéo clinica 1-direta 1-indireta

-alteracdo na higienizacéo
oral -dependéncia no ato
da alimentagéo

-reflexos posturais
-alteracdo da vedacéo labial
-alteracdo na mobilidade da
lingua

-diminuicdo do levantamento
da laringe

-sialorréia

-xerostomia

-alteracao na tosse
voluntaria

-alteracgao vocal

-paralisia facial

-alteracdo dos reflexos orais
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Autor

Anamnese

Avaliacdo funcional com
dieta

Avaliacdo funcional
dieta

sem

Filho; Gomes; Furkim
(2000)

Geral

1-histéria do paciente
2-historia da doenca
3-histéria alimentar
4-periodos de intubacéo
5-uso de via alternativa
de alimentacéo
6-respiracéo artificial e
traqueostomia

7-crises convulsivas
8-uso de medicacdes
9-respiracéo
10-cirurgias de cabeca e
pescoco

11-sinais de hipoxemia
12-infeccdes ORL
13-Refluxos

Tempo de refeicédo e a
relacdo com o volume
oferecido

14-peso atual e perda de
peso

15-postura no repouso
16-postura durante a
alimentacéo

1-observagéo de uma
refeicdo do paciente
Observar: utensilios, tipo
de dieta escolhida,
tempo de refeigéo,
postura, capacidade de
captacao do bolo do
utensilio

-manuseio intra-oral
-degluticdo
-p6s-degluticao

Obs: se o paciente ainda
néo se alimenta por via
oral, o avaliador devera
escolher

o tipo de alimento
(consisténcia, volume,
utensilio e sabor) de
acordo com seus dados
da anamnese e do
exame do paciente.
Podem ser usados
recursos instrumentais
como ausculta cervical e
0 oximetro de pulso.
Consisténcia:

-pastoso

-liquido

-so6lido

l-avaliagcdo da
linguagem, fala e voz
2-reflexos orais
-degluticdo

-vOmito

-palatal

3-sensibilidade oral
Toque de pressao
-facial

-intra-oral

-lingua

paladar

-azedo

-amargo

-doce

-salgado
4-sensibilidade tatil
-intra-oral

-facial

5-mobilidade dos Ofas
-movimentos faciais
-lingua

-palato mole

6- observacgéao dos Ofas
no funcionamento da fala
e na degluticdo da saliva
e de alimentos
7-denticao

-ndimero de dentes
-estado de conservacao
-higiene oral

-tipo de mordida
-migragdes dentarias
8-escape de sialorréia
9-mobilidade:

-lingua

-mandibula

-l4bios

-palato

10-triagem vocal (TMF)

Furkim; Silva (1999)

Geral

1-Hist6ria pregressa de
broncopneumonia
2-desnutri¢cdo

3.-refluxo gastroesofagico
Aspectos complementares:
1-prazer alimentar
2-indepedéncia alimentar
3-cognicao

Achados clinicos
1-fase oral
-captacgéo do bolo
-vedacdo labial
-preparo do bolo
2-fase faringea
-fase faringea
-refluxo nasal
-sinais clinicos de
aspiracao
3-postura
-controle cervical
-controle de tronco
Pastosol/liquido/sélido

Achados clinicos
1-mobilidade

-vedagao labial

-lingua

-levantamento da laringe na
degluticao de saliva

-prega vocal

2-sensibilidade
-facial

-intra-oral

-faringe
3-sensibilidade especifica
-doce

-salgado

-azedo

-amargo

4-reflexos orais
5-reflexos posturais
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Autor Anamnese Avaliacdo funcional com | Avaliacdo funcional sem
dieta dieta
Silva; Vieira (1998) 1-tipo de dieta 1-degluticdo 1-comunicacao oral
-via oral (consisténcia) -consisténcia 2-estruturas da
AVE -via oral +sonda -volume dindmica da degluticdo
(consisténcia+suplemento | -pressdo do  esfinter | -sensibilidade intra oral
alimentar) labial -mobilidade/motricidade
-sonda tipo de sonda, | -elevacéo da laringe -esfinter labial
tempo de utilizagéo .sem tosse -lingua
2-ocorréncias na | .com tosse -elevacao da laringe
alimantacao .antes da degluticdo | -reflexo
3-fatores que dificultam a | completa -qualidade vocal
degluticdo .durante a degluticao
4-saliva . ap6s a degluticao

5-condi¢Bes pulmonares

6-qualidade vocal

-ausculta cervical

degluticdo

-degluticédo
.completa
.incompleta

-qualidade vocal apés a

Abaixo seguem os quadros da gravidade do disturbio da degluticdo segundo

autores.

Quadro 5: Classificacdo da gravidade do distirbio da degluticdo apds avaliagédo
fonoaudioldgica (SILVA; VIEIRA, 1998)

Autor

Disfagia leve

Disfagia moderada

Disfagia severa

Silva; Vieira (1998)

AVE

Alteracdo do esfinter
labial, incoordenacéo
de lingua, atraso
para desencadear o
reflexo de degluticéo,

auséncia de tosse,
sem reducéo
acentuada da

elevacdo da laringe,
sem alteracdo da
gualidade vocal apoés
a degluticdo e
ausculta cervical sem
alteracio.

Alteracdo do esfincter
labial, incoordenacdo
da lingua, atraso ou
auséncia do reflexo de
degluticdo, auséncia de
tosse, presenca de
tosse antes da
degluticdo ou apés a
degluticdo, reducdo na
elevacdo da laringe,
alteracdo da qualidade
vocal ap0s a degluticao
e ausculta cervical
alterada.

Atraso ou auséncia do reflexo
de degluticdo, reducdo na
elevacdo da laringe, auséncia
de tosse, presenca de tosse

antes, durante ou apds a
degluticéo, alteracdo d
qualidade vocal apb6s a
degluticao, alteracdo
respiratéria evidente,
degluticdo incompleta e

ausculta cervical alterada.

Definicdo de conduta: ( )eficiente com introdug&o de dieta via oral
() ineficiente sem introducédo de dieta via oral
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Quadro 6: Classificacdo da gravidade do distirbio da degluticdo ap6s avaliagédo
fonoaudioldgica (FURKIM; SILVA, 1999)

Autor

Disfagia leve

Disfagia moderada

Disfagia grave

Geral

Furkim; Silva (1999)

Transito orofaringeo
levemente
comprometido e sem
sinais sugestivos de
aspiracao

Transito orofaringeo
comprometido com
sinais sugestivos de

aspiracéo e

preservacéo de

mecanismos
protetores

Transito orofaringeo

comprometido com sinais
sugestivos de aspiragéo e
auséncia de mecanismos
protetores

Quadro 7: Classificagcdo da gravidade do distirbio da degluticdo ap6s avaliagédo
fonoaudiol6gica (CHIAPPETTA, 2005)

Autor Grau zero | Il Il [\
Chiappetta Gravidade Exame normal Disfagia leve Disfagia Disfagia grave Disfagia
(2005) moderada profunda
Especifico
ELA
Contencéo oral Contencao Dificuldade Grande estase Grande estase
Quadro clinico normal oral normal moderada salivar salivar
na
contencéo
oral
Vedamento labial Esforco leve Esforco Esforgco
presente no vedamento | moderado acentuado no
labial no vedamento
;/;boilzlmento labial Profuncja
Auséncia de refluxo Auséncia de | Pode ocorrer | Refluxo nasal alter_q(;ao em
mobilidade e
nasal refluxo nasal refluxo nasal tens3
— ensao das
Mobilidade e postura | Atraso para Fraqueza, Acentuada estruturas
de lingua normais desencadear o | lentidao e fraqueza, .
. L orofaringeas
reflexo de incoordenag¢ | lentiddo e
degluticdo ao em lingua | incoordenacao
e labios em lingua e
labios
Capacidade de Dificuldade em | Dificuldade Dificuldade Inabilidade em
medializar e medializar e moderada acentuada em manter,
posteriorizar o posteriorizar 0 | em manter, manter, medializar e
alimento alimento medializar e | medializar e posteriorizar o
(lentidéo e posteriorizar | posteriorizar o bolo alimentar
pouca o bolo bolo alimentar
coordenacdo alimentar
Elevacao da laringe Sem reducgéo Reducdo na | Reducdo ou Reducao ou
presente com bom acentuada de | elevagdo da | elevagéo elevagéo
deslocamento vertical | elevacéo de laringe incompleta de incompleta da
laringe laringe laringe

Menos de trés
tentativas de
propulsdo do bolo

Menos de trés
tentativas e
propulséo do
bolo

Mais de trés
tentativas de
propulséo do
bolo

Propulséo do
bolo débil ou
ausente

Propulséo do
bolo ausente
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Autor Grau zero | Il Il \
Chiappetta Gravidade Exame normal Disfagia leve Disfagia Disfagia grave Disfagia
(2005) moderada profunda
Especifico
ELA
Auséncia de residuos | Pouca Presenca de | Grande Grande
alimentares, apos presenca de secre¢do na | quantidade de guantidade de
trés degluticbes residuos cavidade secrecao e secrecdo na
alimentares oral residuo cavidade oral
apos trés alimentar na
degluticbes cavidade oral
Auséncia de tosse | Auséncia de | Pode haver | Presenca de Presenca de
durante ou apOs a | tosse durante | pigarro, pigarro, tosse pigarro, tosse
degluticao ou ap6s a |tosse efou | e/lou engasgos e/ou engasgos,
degluticdo engasgos antes, durante ocasionados
durante e | ou apoés a pelo proprio
apos a | degluticdo acumulo de
degluticdo (pode haver secrecao em
aspiracao cavidade oral
silente)
Auséncia de | Auséncia de | Pode haver | Pode haver Pode haver
movimentacao pouca moderada grave alteracoes
corporal associada movimentagdo | movimenta¢ | movimentagdo globais de
corporal ao corporal | corporal movimento
associada associada associada ou
alteracbes
globais de
movimento
Coordenagéao Leve Incoordena¢ | Grave
respiracdo degluticdo | incoordenagdo | &o incoordenacéo Pode haver
presente respiragao- respiragéo- rspiragéo- uso de
degluticdo degluticdo degluticdo traqueostomia
e apoio
ventilatério
Alimentagdo Sem alteracdes Sem Permanénci Necesidade de Via alternativa
alteracbes adeviaoral | manobrase de alimentagéo
com dieta dista (sonda
modificada modificada. nasogastrica
Pode ocorrer ou

via oral parcial
associada a via
alternativa de
alimentacéo

gastrostomia).
Necessidade
de estimulacéo
oral indireta

2.5.4 Disfagia e ELA

Abaixo segue quadro referente as caracteristicas da disfagia orofaringea na

esclerose lateral amiotréfica segundo autores.
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Quadro 8: Caracteristicas da disfagia orofaringea na ELA

Autor

Caracteristicas da disfagia orofaringea na ELA

Tavares e outros (2009)

Mecanismos da degluticdo afetados pela disfagia na ELA: preparagéo
do bolo alimentar, lubrificagdo, controle oral, fechamento do palato,
fechamento das vias aéreas, propulsdo faringea, abertura do esfincter
esofagico superior.

Chiappetta (2005)

Disfagia para liquidos e escape oral sao mais comumente
encontrados, residuos faringeos sdo observados na consisténcia
pastosa e sélida podendo causar penetracdo laringeal e aspiracéo
apos a degluticdo. A disfagia é tempo dependente e agrava-se com o
comprometimento  progressivo da musculatura do sistema
estomatognatico.

Chiappetta; Oda (2004)
Chiappeta (2005)

As alteracdes da degluticdo ocorrem devido a ineficiéncia do transito
oral, reducdo da movimentacdo da base da lingua, reducdo da
elevacao e anteriorizacéo laringea

Chiappetta; Oda (2004)

Disfuncdo da musculatura orofaringea e respiratéria ocasionada pela
degeneracédo dos neurbnios motores do trato cortico bulbar, disfagia.

Chio e outros (2004)

A nutricdo enteral deve ser realizada nos pacientes com ELA. A GEP
ndo esta indicada em pacientes com insuficiéncia respiratoria grave,
outra alternativa € a PRG.

Chiappetta; Oda (2003)

Equipamentos relacionados a formas alternativas de alimentacdo sao
utilizados guando necessarios.

Kawai e outros (2003)

Disfungéo oral, funcdo diminuida do transporte do bolo alimentar na
porcdo anterior da lingua, deteriorizagdo da fungéo de ejecao do bolo
devido & alteracdo na porcao posterior da lingua.

Mitsumoto e outros (2003)

A desnutricdo aumenta o risco relativo de 6bito oito vezes mais nos
pacientes.

Higo e outros (2002)

A disfagia leva a complica¢bes secundarias relacionadas a deficiéncia
nutricional, desidratacdo e complicagbes pulmonares devido a
aspiracdo traqueal.

Austin (1994)

Experiéncia de indicacdo SNG, com o objetivo de constatar tempo de
sobrevida: a SNG levou ao desenvolvimento de outros problemas sem
diferenca significativa no tempo de sobrevivéncia dos doentes.

Kahrilas (1994)

A fraqueza orofaringea afeta a sobrevida dos pacientes.
Sintomas relacionados a fraqueza nos OFas: nasalidade, refluxo
nasal, dificuldade em controlar o bolo alimentar na boca, residuos
apo6s a degluticdo em valécula, hipofaringe e aspiragéao.

Robbins (1987)

Atrofias e fasciculagbes na lingua, fraqueza da musculatura,
movimentos anormais da lingua, aumento da duracdo da fase
voluntaria da degluticao. Prejuizo na fase oral da degluticao alterando
também a fase faringea.
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3 OBJETIVOS

3.1 OBJETIVO GERAL

Descrever as disfuncdes orofaringeas na forma esporadica da esclerose

lateral amiotrofica na populacdo estudada (n=170).

3.1 OBJETIVOS ESPECIFICOS

e Descrever dados demograficos e sintomas iniciais da ELA.

o Citar a frequéncia da disartria e disfagia na ELA.

e Comparar dados demogréficos e clinicos na forma classica e bulbar.

o Classificar a gravidade da disfagia com a aplicacdo de um protocolo

original com vistas a indicacao do tipo de alimentacédo do paciente.
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4 METODOLOGIA

4.1 DESENHO DO ESTUDO

Estudo retrospectivo, transversal, descritivo com componente analitico.

4.2 METODO

4.2.1 Selecao de pacientes

Foram revistos prontuarios médicos de 170 pacientes atendidos pela autora

no setor de fonoaudiologia do INDC/UFRJ no periodo de maio 2000 a dezembro de

2008 encaminhados pelo setor de Neurologia com o diagnéstico de forma

esporadica da ELA, segundo o critério El escorial modificado (WFN, 1998) e com

queixas relacionadas a disturbios na articulacao, degluticdo e / ou fonagao.

4.2.2 Critérios de incluséo

Pacientes com forma esporadica da ELA nas formas clinicas classica e

bulbar.

4.2.3 Critérios de exclusao

Pacientes com forma familiar da ELA, com formas clinicas mais raras

Patrickios, Mills, forma demencial.
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4.2.4 Coleta de dados

Dos prontuarios médicos (n=170) foram levantados dados demogréficos
sexo, etnia, média da idade no inicio da doenca, média do tempo da doenca no
momento da avaliacdo fonoaudiolégica e clinicos referentes a evolucdo da doenca
sintoma de acometimento inicial, diagnostico neurolégico: forma clinica e alteracdes

na voz, articulacao, degluticdo e ectoscopia da lingua.

4.2.5 Avaliacao fonoaudioldgica

A avaliagdo fonoaudioldgica realizada entre 2000 e 2008 constou de
aplicacdo de um protocolo baseado nos estudos de Casanova (1997) apresentado

no apéndice A.

Deste protocolo consta:

1. Avaliacao da musculatura orofacial.

- Musculatura cuticular da face examinada ao repouso e ao movimento

voluntario.

- Musculatura mastigatéria explorada na abertura da boca visando detectar
desvios, palpacdo dos muasculos masseteres e temporais, forca na abertura e

oclusdo da mandibula contra resisténcia.

- A lingua é inspecionada em repouso sendo observado troficidade e
presenca de fasciculagbes. E solicitado ao paciente que execute movimentos
voluntarios de protuséo, elevacao e lateralizacdo da lingua. Os movimentos linguais

sdo examinados contra-resisténcia com auxilio de uma espatula.

- Musculatura da orofaringe - aplicando-se uma espatula sobre a lingua,
analisa-se o palato duro e a posicdo em repouso dos arcos do palato e seu

movimento ao emitir a vogal /a/.
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2. Avaliacdo da disartria em relacdo as cinco bases motoras da fala - respiratoria,

fonatdria, ressonancia, articulacédo e prosodia.

2.1. Base respiratoria: tipo respiratorio: tipo costal superior; costo lateral
diafragmatica, abdominal, misto, ritmo: rapido, lento, paradoxal, intensidade:

superficial, profunda em respiracéo vital.

- bases fonatoérias: tempo maximo fonatario.

Para a pesquisa dos tempos maximos de fonacdo foram utilizadas as
medidas da duracao de diferentes comportamentos vocais: emissdo das vogais / a /,
/i /, lul emissdo das fricativas / s / z / e contagem de numeros, Behlau e Pontes
(1995), a producédo das vogais permite avaliar o funcionamento da musculatura
laringea e a eficiéncia glotica durante a fonacdo. Avalia-se a emissao das trés
vogais, apos é realizado o calculo da média tritonal das mesmas. O objetivo de
avaliar a relacdo s / z € verificar o controle respiratorio, suporte aéreo pulmonar e a
eficiéncia glotica durante a fonacdo (BOONE; McFARLANE; VON BERG, 1971).

O quadro 9 tem como objetivo fornecer dados para calcular a eficiéncia
glética e a dinamica da fonacdo através da relacdo s/z classificando a eficiéncia
glética como normal, comprometida em relacdo ao suporte respiratorio, distarbio
fonatério em nivel de PV, hipercontracdo de PV na fonacado e falta de coaptacéo

correta de PV.
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Quadro 9: Relacdo S/Z (BEHLAU;PONTES, 1995)

Classificacéo RELACAOQO S/Z

S Z

Normal = tempo 15 a 25 segundos 15 a 25 segundos
Comprometido-alteracdo do | Menor que 15 segundos | Menor que 15 segundos
suporte respiratério

Quociente de fechamento de
PV / hipercontragéo de PV na | /z/ maior do que /s/ 3s ou mais
fonagéo
Normal 0,8sa1,2s
Falta de coaptacéo correta de
pv (quanto maior este valor,
menor o controle laringeo a | Valores de s/z maiores que 1,2
passagem do ar respiratério
coaptacdo prejudicada)

No quadro 10 esté apresentado o teste de contagem de nimeros que fornece
dados da eficiéncia do individuo para controlar a respiracdo e a fonacdo no processo
da fala encadeada. E avaliado a quantidade de segundos que o paciente manteve a

contagem e qual o digito alcancado.

Quadro 10: Teste de contagem de nimeros (BEHLAU; PONTES, 1995)

Classificacéo Contagem de numeros

Normal Tempo maximo de emissdo de niumero = 1 a 3 s maior
gue a média das trés vogais testadas.

Tens&@o no mecanismo da fala | Média das trés vogais testadas maior que 4s
(travamento articulatorio)

2.2. Avaliagéo vocal e da fala

A avaliacdo vocal permitiu levantar dados especificos sobre a voz nasal e a
voz rouca dando subsidios na identificacdo do tipo de neurénio motor afetado e da
fala para o tipo de disartria espastica-flacida. Foi utilizada como metodologia a
observacéo e atividades relacionadas a producéo da palavra articulada.
Ressonancia: movimento velar, emissao vocal, nasalidade.

Articulacdo: inteligibilidade da fala para monossilabos e sentencas, movimentos
labiais na fala, resisténcia lingual, ritmo da fala: normal, bradilalico.
Prosddia: velocidade de leitura de textos, entonacdo, marcagdo prosodica de silaba

tbnica, marcacao do elemento principal na frase.
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O quadro 11 apresenta uma classificacdo da prosddia. Fornece dados da
eficiéncia do individuo para controlar a respiracdo e a fonacdo no processo da fala
encadeada.

Neste estudo ndo foi realizado o levantamento da avaliagdo da prosodia por

nao fazer parte dos objetivos desta pesquisa.

Quadro 11: Analise da prosédia (BEHLAU; PONTES, 1995)

Teste da velocidade na leitura de texto | Palavras/minuto
Faixa de distribuicdo 130 a 180
Normal 140

Lento 130

Muito lento menor que 130
Rapido 180

Muito rapido maior que 180

Os demais itens da avaliagao incluem:

- Anamnese dirigida.

- A exclusao de outras doencas que também podem acarretar alteracfes na
degluticao.

- Testagem funcional da degluticdo sem uso de alimento.

Teste - Inicialmente o paciente foi submetido a um questionario visando
identificar se existem engasgos na movimentacdo cefélica e corporal, presenca ou
auséncia de reflexos protetivos de tosse e pigarreio, presenca de tosse durante e
apos a degluticdo, elevacdo do hidide (deglutindo saliva), coordenacao
respiracao/degluticdo, alteracao respiratéria apés a degluticdo, xerostomia (cavidade
oral “seca”), queixa de globus (estase salivar em regido laringo-faringea), algia na
degluticdo, dificuldade na ingestdo de liquido, alimento seco, pastoso fino, pastoso
consistente, alteracdo vocal apds a degluticdo, sialismo, sialorréia, estase salivar,
refluxo nasal, dificuldade em eliminar secrecdo naso e orofaringea, tipo de via
utilizada para alimentacéo se oral ou enteral.

Utilizando um canudo de calibre fino em um copo vazio investigar
movimento de l4bio, lingua, bochecha, pressao intra-oral, coordenagdo succao /
degluticio com a saliva, investigacdo da funcdo pressorica do esfincter labial
(selamento labial), mastigacdo sendo utilizado como recurso inicial o garrote

verificando o movimento rotatorio de mandibula, amplitude da mastigacao, forca de
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mordida e lateralizacdo, participacdo da movimentacédo da lingua, postura, aspecto,
mobilidade e forca dos oOrgdos fonoarticulatérios: labios, lingua e bochechas,
residuos em cavidade oral (lingua saburrosa), alimentacdo tipo de consisténcia da
dieta atual, liquida, pastosa fina, pastosa consistente, semi-sélida, soélida,
sensibilidade de labios e lingua utilizando o teste tradicional de topognosia com
toques leves com um palito nos labios, superior e inferior (sensibilidade nas laterais

e bordo central), lingua (sensibilidade em tergo anterior, médio e posterior).

Protocolo para classificacdo do grau de comprometimento da
degluticdo em pacientes com queixas de dificuldade para deglutir

(Esta avaliacdo antecede o exame tradicional, funcional da degluticéo)

Em pacientes que na anamnese relataram dificuldade em deglutir liquidos e
sélidos aplicou-se um protocolo com o objetivo de classificar a disfagia em graus de
comprometimento (n=29).

O protocolo inclui testagem da fonacdo (TMF) como apresentada no quadro
9 e avaliacdo de sinais e sintomas relacionados a disfagia na ELA:

Quadro 12: Anamnese relacionada a classificacdo do grau de comprometimento da

degluticao
1. H& vedamento labial Sim nao
2. Ocorre refluxo nasal sim nao
3. A movimentacdo da lingua é normal sim nao
4. A elevacgao do hidide é normal sim nao
5. Ha residuo alimentar na cavidade oral sim nao
6. Ocorre tosse apos a degluticdo sim nao
7. Ha coordenacao entre a degluticdo e a respiracao sim nao
8. Ocorre pigarreio voluntario sim nao
9. Consegue tossir voluntariamente sim nao

10. Verificar tempo do reflexo de degluticdo/min

Como testar: contar quantas vezes o hidide eleva em um "
nao (ausente

min. normal (sim) ou atrasado)
Escore: 0 ausente, 1/2 atrasado, 3/4 normal (Silva

RG,1998)

11. Tem dificuldade na mobilidade do bolo alimentar sim nao

12. Tem engasgos durante a degluticdo sim nao

13. Apresenta xerostomia sim nao

14. Apresenta globus sim nao

15. Apresenta residuo alimentar na cavidade oral sim nao

16. Apresenta contencdo do bolo alimentar na cavidade sim 3o
oral
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17. Apresenta incoordenacdo para respirar e deglutir sim nao
18. Apresenta estase salivar em cavidade oral sim nao
19. Apresenta auséncia de vedamento labial sim nao
20. Apresenta auséncia de mobilidade do bolo alimentar sim nao
21. Apresenta elevacdo incompleta ou auséncia da . ~
, ~ sim nao
movimentacdo do hidide
22. Apresenta propulsdo do bolo alimentar débil ou . ~
sim néo

ausente

Quadro 13: Protocolo de avaliacdo fonoaudiolégica para disfagia/afagia na ELA,
desenvolvido pela autora e aplicada nos pacientes no periodo de 2004 a

2008

Exame normal 0

Dieta sem restrigdo

1-vedamento labial presente

2-refluxo nasal ausente

3-mobilidade e postura de lingua normal__
4-elevacdo de hidide_

5-auséncia de residuo alimentar naco__
6-auséncia de tosse apos a degluticdo
7-coordenacdo respiracao / degluticdo
8-pigarreio__

9-tosse voluntaria__

10-reflexo de degluticdo normal ___

Total 10 itens positivos

Disfagia leve (grau 1)

Dieta via oral com consisténcia
modificada para semi-sélido___

1-vedamento labial presente_

2-dificuldade na mobilidade do bolo alimentar__
3-refluxo nasal ausente

4-engasgos durante a degluticdo_
5-xerostomia___

6-globus

7-residuo alimentar naco___

8-pigarreio__

9-tosse voluntaria___

10-reflexo de degluticdo atrasado_

Total 10 itens  positivos

Disfagia moderada (grau 2)

Dieta via oral com consisténcia
modificada para pastoso consistente

1-esfor¢o no vedamento labial__
2-contencéo do bolo alimentar naco__
3-refluxo nasal___

4-xerostomia___

5-globus

6-engasgos durante a degluticdo
7-incoordencéo respiracdo / degluticdo
8-pigarreio__

9-tosse voluntaria__

10-reflexo de degluticdo ausente

Total 10 itens positivos
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Afagia (grau 3) 1- estase salivar__

2- auséncia de vedamento labial__
Indicagao de via alternativa de 3-refluxo nasal__ _
alimentag&o 4- auséncia de mobilidade do bolo alimentar__

5- elevagdo incompleta ou auséncia da
movimentacao do hidide___

6- propulsédo do bolo alimentar débil ou ausente___
7- pigarreio___

8- tosse voluntaria__

9- incoordenacdao respiracao /degluticdo__

10- reflexo de degluticdo ausente

Total 10 itens  positivos

Correcéo: O grau pertinente ao paciente, se encontra no item aonde esta o maior nimero de
respostas positivas.

4.3 METODO ESTATISTICO

Para a analise dos dados da pesquisa foi utilizado o programa SPSS, versao
14.0. As variaveis categéricas foram apresentadas como percentuais acompanhadas
dos respectivos intervalos de confianca de 95%. As variaveis continuas do trabalho
mostram meédia e desvio padrdo acompanhado de mediana e dos valores minimo e

maximo e foram calculados pelo programa do excel.
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5 RESULTADOS

5.1 AVALIACAO FONOAUDIOLOGICA NO PERIODO DE 2000 A 2008

5.1.1 Dados demogréaficos

Os dados do protocolo da avaliagdo mostram que a série foi constituida de
170 pacientes 74 (43,5 %) mulheres e 96 (56,5%) homens, 101 (59,4%) brancos e
20 (11,8%) negros e 49 (28,8%) pardos. A principal queixa inicial foi fraqueza em
membros 135 casos (79,4%) seguindo-se da fala 13 (7,6%), degluticdo 8 (4,7%),
fasciculacdo em membros e quedas 3 (1,8%), caimbras e tremor 2 (1,2%), algia,
atrofia, fasciculacao de lingua e voz 1 (0,6%). A faixa etéria encontrada em maior
frequéncia foi a de 40 a 49 anos com 45 casos (26,5%), seguida da faixa etaria de
60 a 69 anos 42 casos (24,7%), 50 a 59 anos 38 casos (22,4%), 30 a 39 anos 27
casos (15,9%) e por ultimo a de menor frequéncia a faixa etaria de 70 a 79 anos 18
casos (10,6%). A média de idade de inicio da doenca foi de 53,1 anos + 12,4, a
média da idade na avaliacdo fonoaudiolégica 55,1 + 12,1 e a média do tempo de
doenca no exame fonoaudiolégico 2,1 £ 1,7 tendo o mais jovem 30 anos e o0 mais

velho, 79 anos.

5.1.2. ManifestacOes orofaringeas

A tabela 1 resume as principais alteracdes orofaringeas comprovadas no
protocolo do exame fonoaudioldgico, realizado em um tempo médio de doenca de
2,1+ 1,7 anos.

Tabela 1: Manifestagfes orofaringeas na ELA (n=170)

Caracteristicas Clinicas n %
Avaliacéo da degluticéo
Normal 56 32,9
Disfagia 77 45,3
Afagia 37 21,8
Avaliacdo da voz
Normal 50 29,4
Voz nasal 69 40,6
Voz rouca 42 24,7

Voz nasal e rouca 9 53




Caracteristicas Clinicas n %
Avaliacéo da fala
Normal 82 48,2
Disartria 88 51,8
Exame da motilidade e ectoscopia da lingua
Normal 11 6,5
Atrofia 6 3,5
Miofasciculagéo 61 35,9
Atrofia e miofasciulacao 92 541
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Descricdo das manifestacdes orofaringeas em pacientes com ELA em

relagéo a forma clinica classica e bulbar.

Tabela 2: Manifesta¢cfes orofaringeas em pacientes com ELA em relacdo a forma clinica

(n=170)
Formabulbar Forma classica Total
n % n % n %

Alteracao da voz

Normal 12 7 38 22,3 50 29,4

Nasal 38 22,3 31 18,2 69 40,5

Nasal e rouca 4 2,3 5 2,9 9 52

Rouca 12 7 30 17,6 42 24,7

Total 66 38,8 104 61,1 170 100
Alteracdo da fala

Normal 23 13,5 59 34,7 82 48,2

Disartria 43 25,2 45 26,4 88 51,7

Total 66 38,8 104 61,1 170 100
Alteracao da degluticdo

Normal 3 1,7 53 31,1 56 32,9

Afagia 27 15,8 10 5,8 37 21,7

Disfagia 36 21,1 41 24,1 77 45,2

Total 66 38,8 104 61,1 170 100
Alteracédo da motilidade da lingua

Normal 0 0 11 6,4 11 6,4

Atrofia 4 2,3 2 1,1 6 3,5

Atrofia e miofasciculagéo 50 29,4 42 24,7 92 54,1

Miofasciculagéo 12 7 49 28,8 61 35,8

Total 66 38,8 104 61,1 170 100

5.1.3 ELA forma classica versus ELA forma bulbar

A Tabela 3 apresenta a comparacgdo dos dados demograficos e clinicos nos

pacientes com ELA classica e bulbar atrofia.
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Tabela 3: Comparacao de dados demograficos e clinicos nos pacientes com ELA classica e
bulbar (n=170)

Caracteristicas ELA ELA
Classica Bulbar
(n=104) (n=66)
Sexo, N (%)
Feminino 39 (37,5) 35 (53)
Masculino 65 (62,5) 31 (46,9)
Etnia, N (%)
Brancos 59 (56,7) 42(63,6)
Negros 14 (13,4) 6 (9,0)
Pardos 31 (18,2) 18 (10,5)
Média da idade de inicio 50,3+12,1 57,4+11,6
Mediana da idade de inicio (min-max) 49,0 (30-79) 59,5 (32-78)
Faixa Etaria, N (%)
30-39 22 (21,1) 5 (7,6)
40-49 33(31,7) 12 (18,2)
50-59 22 (21,1) 16 (24,2)
60-69 19 (18,3) 23 (34,8)
70-79 8 (7,7) 10 (15,2)
Tempo de doenca
Média (desvio padréo) 25+19 1,6+0,8
Mediana (min-max) 2(1-9 1(1-5)
Sintoma inicial, N (%)
Fraqueza de membros 94 (90,3) 41 (62,1)
Degluticéo 0 (0) 8 (12,1)
Fala 1(0,9) 12 (18,1)
Fasciculacdo em membros 3(2,8) 0 (0)
Quedas 3(2,8) 0 (0)
Caimbras 2(1,9 0 (0)
Tremor 0 (0) 2 (3,0)
Algia 1(0,9) 0 (0)
Atrofia 0 (0) 1(1,5)
Fasciculacdo de lingua 0 (0) 1(1,5)
Voz 0(0) 1(1,5

5.2 RESULTADO DA AVALIACAO FONOAUDIOLOGICA NUM SUBGRUPO DE 29
PACIENTES EXAMINADOS NO PERIODO DE 2004 A 2008

5.2.1 Dados Demograficos

Os dados do protocolo mostram que a série constituida de 29 pacientes
mostrou 14 (48,3%) mulheres e 15 (51,7%) homens, 18 (62,1%) brancos, 3 (10,3%)
negros e 8 (27,6%) pardos, forma clinica bulbar 15 casos (51,7%) e forma classica
14 casos (48,3%). A principal queixa em relacdo a degluticdo foi a dificuldade de

deglutir tanto o liquido quanto o sdlido 29 casos (100%). A média de idade na
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avaliacao fonoaudioldgica foi de 53,1 anos *+ 11,5 com mediana de 52,0 anos, média
do tempo de doenca no exame fonoaudiolégico 2,8 + 3,3, mediana 1,0, tendo o mais

jovem 37 anos e 0 mais velho 76 anos.

5.2.2 Dados das manifestacbes da fonacdo (tabela 4) e escala de
comprometimento da degluticao (tabela 5) em 29 casos examinados

A tabela 4 apesar de ndo ser o objetivo da pesquisa, apresenta dados dos
pacientes em relacdo a eficiéncia glética e a dinamica da fonacdo dos mesmos que
foram examinados através do célculo da relacdo s/z e da contagem de numeros,
este ultimo fornece dados da eficiéncia do paciente para controlar a respiracdo e a
fonacdo no processo da fala encadeada, O objetivo neste teste foi verificar se existe
o controle respiratério do paciente no momento da degluticao.

62% dos pacientes apresentaram algum tipo de alteracao fonatéria.

Tabela 4: Manifestagfes da fonagéo (n=29)

Tempo maximo fonatério n (%)

Normal 11 37,9
Hipercontracéo 5 17,2
Hlpercontragaq e 11 37,9
travamento articulatorio

Travamento articulatério 2 6,9

A tabela 5 mostra qual o grau do comprometimento da degluticdo nos 29

pacientes.

Tabela 5: Escala de comprometimento da degluticdo (n=29)

Alteracdo da degluticdo n (%)

Grau O 0 0
Grau 1 23 79,3
Grau 2 4 13,8

Grau 3 2 6,9




58

5.2.3 Dados das manifestacdes da fonacdo em relacdo a forma clinica classica
e bulbar (n=29)

A tabela 6 mostra manifestacdes da fonacdo em maior numero na forma

clinica bulbar como hipercontracao e travamento articulatorio.

Tabela 6: ManifestacBes da fonacdo em relacédo a forma clinica classica e bulbar (n=29)

Tempo maximo fonatério Bulbar Cléssica
n (%) n (%)

Normal 5(17,2) 6 (20,6)

Hipercontracdo 1(3,4) 4 (13,7)

Hipercontracdo e

travamento articulatério 8(27.9) 3(10.3)

Travamento articulatério 1(3,4) 1(3,4)

5.2.4 Grau de comprometimento da degluticdo em relacdo a forma clinica
classica e bulbar (n=29)

A tabela 7 indica que a forma bulbar apresenta um maior numero de
comprometimento da degluticdo grau 1, 2, 3 (51,5%) em relacdo a forma classica

com comprometimento em grau 1 e 2 (48,1%).

Tabela 7: Grau de comprometimento da degluticdo em relagdo a forma clinica classica e
bulbar (n=29)

Grau de comprometimento Bulbar Cléssica
da degluticdo n (%) N (%)
Grau 0 0 (0) 0(0)
Grau 1 11 (37,9) 12 (41,3)
Grau 2 2 (6,8) 2 (6,8)

Grau 3 2 (6,8) 0(0)
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6 DISCUSSAO

Na série de pacientes analisados neste estudo (n=170), os dados
demogréficos estdo de acordo com a literatura predominando a forma clinica
classica em homens e a forma bulbar em mulheres (GUBBAY et al. 1985; NORRIS
et al, 1993; WALLING, 1999; NETO et al, 2000); divergindo a faixa etaria de maior
freqUéncia desses pacientes que estaria entre 40 a 49 anos sendo que a literatura
refere de 59 a 65 anos (LI; ALBERMAN; SWASH, 1990; NORRIS et al., 1993;
EISEN et al., 1993). A faixa etaria encontrada em maior nimero de casos na ELA
classica foi a de 40 a 49 anos e na ELA bulbar de 60 a 69 anos, o que confere com o
trabalho de Loureiro (2009). O sintoma inicial da ELA referido pelos pacientes como
fraqueza em membros foi em maior nimero o que também confere com a literatura
(CASTRO-COSTA et al., 2000) predominando a forma clinica classica sendo as
alteracbes da degluticdo, voz e articulacdo em maior nimero de casos na forma
bulbar.

A manifestacdo orofaringea encontrada em maior freqiéncia foi a alteracao
da voz seguida da articulacao e degluticao.

Robert e outros (1999) observaram que dentre as alteracdes bulbares a
queixa inicial principal foi manifestada pela alteracdo da voz e articulagdo, os
achados sdo confirmados no trabalho de Strand e outros (1996), os autores referem
que as dificuldades na deglutichio comecam quando a fala ja esta bastante
comprometida, tais achados foram confirmados neste estudo. As dificuldades
manifestadas na voz e articulagdo como sintoma inicial aparece em maior frequéncia
nas alteracdes bulbares em relagéo as da deglutigéo.

A avaliacdo fonoaudiologica foi realizada através de uma anamnese
especifica, exame da musculatura orofacial que permitiu levantar dados pertinentes
ao estudo desta pesquisa. As atrofias e fascicula¢des na lingua manifestaram-se em
54,1% dos casos o que confere com a literatura.

A avaliacdo dos pacientes no que diz respeito a disartria, foi executada
através dos protocolos de Casanova (1997) por ter sido considerado completo e
objetivo constando do exame das cinco bases motoras da fala, elucidando aspectos
relevantes quanto a respiracdo do paciente, fonacdo, ressonancia, assim como a

articulacéo e prosodia.
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Em relacdo a avaliacdo da disartria, segundo os autores citados neste
trabalho, Metter (1991), Casanova (1997), Jakubovicz (1997) e Ortiz (2005), todos
se referem as bases motoras da fala: respiragcéo, fonagéo, ressonancia, articulacéo e
prosédia para a realizacdo da respectiva avaliacdo da fala, porém cada autor tem
particularidades em relacédo a execucédo da avaliacao.

A respiracdo avaliada por Casanova (1997) é verificada somente pelo
controle expiratorio, Metter (1991) tem preferéncia por exames fisicos, raio x e
outros exames que em instituicdes publicas ndo ha acesso facil e disponivel
encarecendo a avaliacdo, Jakubovicz avalia a funcdo respiratéria junto com a
fonatéria, o que ndo garante uma especificidade e por fim , Ortiz (2005) faz anélises
mais completas sobre a respiragdo assim como a velocidade, tipo respiratorio e
capacidade vital.

No aspecto da respiracdo os pacientes sdo examinados no ambulatério de
fonoaudiologia do INDC/UFRJ verificando o tipo, ritmo e intensidade da respiracéo
dos mesmos (APENDICE A) onde a maioria dos casos encontra-se no tipo costal
superior com ritmo rapido e intensidade superficial sendo que este tipo de
respiracdo, ritmo e intensidade ndo sdo os ideais para a articulacdo da palavra. O
ritmo paradoxal € um ritmo considerado primitivo em adultos e favorece a
broncoaspiracéo e foi observado, mas ficou restrito aos doentes que apresentaram
afagia associada.

Os exames sobre a fonacéo sao realizados de diversas formas pelos autores
em questdo. Solicitam a producédo da vogal sustentada /a/ para verificar a funcao
laringea, Metter (1991), utiliza o espelho de laringe, porém a avaliacdo de Ortiz
(2005) faz uso do teste tempo méaximo de fonacdo (BEHLAU; PONTES, 1995), que
além do fone /a/ avalia os fones /i/,/ul,/sl,/zl, faz a analise da relacdo s/z que verifica
a coaptacdo das pregas vocais durante a fonacdo e através da contagem de
nameros € examinado o escape de ar durante a fala encadeada e o travamento
articulatério, ou seja, os autores tem o objetivo de verificar a eficiéncia glética e a
dindmica da respiracdo em pacientes com desordens que cursam com alteracdes da
fonacdo. O exame fonoaudioldgico geral utilizado no ambulatério do INDC/UFRJ,
consta também de um item que avalia o paciente com o teste do tempo maximo
fonatério (TMF), porque além de avaliar a eficiéncia gldtica e a dindmica da
respiracdo do paciente para articulacdo da palavra, serve para verificar se o paciente

tem controle respiratério para realizar uma degluticdo segura. Este teste foi
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importante e utilizado neste trabalho visando verificar a degluticdo dos pacientes de
ELA sem o uso do alimento, através de uma escala para avaliar e classificar o grau
de comprometimento da degluticdo. Esta escala foi elaborada pela autora de acordo
com a experiéncia da avaliagdo e acompanhamento semanal aos doentes de ELA
no INDC/UFRJ. O objetivo de elaborar a referida escala no periodo de quatro anos
de estudo, foi evitar riscos pertinentes de engasgos e broncoaspiracfes que sao
passiveis de ocorrer no momento do teste da dieta de prova. Tal avaliagdo é
realizada mensalmente junto com o TMF, pois h& necessidade de avaliar o controle
respiratorio destes doentes constantemente, principalmente devido as alteragdes da
degluticdo em virtude da progressédo da doenca. Para deglutirmos precisamos parar
de respirar para que o hidide se eleve, elevando assim a base da lingua ocorrendo
compressédo do bolo alimentar da base da lingua no palato secundério, aparecendo
entdo o reflexo da degluticdo e por fim o bolo alimentar € ejetado para faringe. Sem
o controle da respiracdo fica dificil que estas etapas sejam seguidas de forma
adequada e segura. O exame revelou que 62% dos pacientes examinados
apresentaram alteracdes na fonacgéao.

As avaliacdes sobre ressonancia analisam se ocorre ou ndo a nasalidade
através da emissao de sentencas, palavras ou silabas que tenham sons nao nasais.
Metter (1991) inspeciona a musculatura da faringe e do velo durante o repouso e
fonagé&o. Ortiz (2005) verifica 0 movimento velar, emisséo vocal e nasalidade.

A ressonancia foi avaliada pela movimentacdo velar e emissdo vocal de
palavras e frases, a forma clinica bulbar apresentou uma freqiiéncia maior de casos
em voz nasal em relacdo a forma clinica classica (Tabela 2).

A funcdo velofaringea também ¢é pesquisada na ELA, Hirose, Kiritani e
Sawashima (1982), identificaram a funcéo velofaringea anormal no paciente de ELA,
observaram que o véu palatino falha na elevacdo normal para cada vogal. Em um
teste de ritmo maximo de repeticdo, envolvendo a silaba /teN/, o paciente tem o
desempenho com velocidade mais lenta comparada a um individuo sem ELA. Os
autores relatam tais achados como sendo a fadiga da musculatura velofaringea. O
estudo em questdo também identifica o prejuizo na funcdo velofaringea dos
pacientes. A avaliagdo mostra o maior prejuizo de fonacdo na voz nasal com
hipofonacdo e em maior freqiéncia na ELA bulbar.

Metter (1991) descreve que a disfuncédo fonatdria na ELA, esta presente

tanto com hiperfonacdo, na disartria espastica, como hipofonacdo, na disartria
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flacida, a qualidade vocal de forca-estrangulada severa, presenca de aspereza, e
intensidade baixa. O autor refere também, uma desarticulacdo generalizada como
um achado da ELA em grau avancado, ocorrendo uma severa reducdo na
mobilidade dos articuladores. A diminuicdo da extensdo dos movimentos resulta em
distor¢des, prolongamentos e imprecisdo tanto das consoantes quanto das vogais. A
hipoprosédia € uma caracteristica comum na disartria mista. As mudancas na
prosddia decorrentes da doenca levam a uma monotonia da forga, da intensidade,
da velocidade, reduzem a acentuacéo. Os pacientes falam lentamente com grande
esforco e diccdo pobre, acarretando falta de inteligibilidade na fala. Tais situacfes
puderam ser observadas na analise da prosédia do exame (BEHLAU; PONTES,
1995). Como relatado anteriormente nao foram levantados estes dados em fungao
de ndo fazerem parte dos objetivos da pesquisa.

A articulacdo € avaliada através da fala espontanea, palavras, sentencas,
silabas em voz alta. Ortiz (2005) da énfase na inteligibilidade da fala para
monossilabos e sentencas, movimentos labiais na fala e resisténcia lingual.
Casanova (1997) enfatiza a analise da forca, coordenacdo e rapidez dos
movimentos além de levar em conta a simetria dos oOrgaos fonoarticulatorios e
déficits neuromusculares. Jakubovicz (1997) junto com as outras funcdes analisa a
articulacdo. A andlise da articulacdo nestes pacientes serviu para identificar a
disartria do tipo mista, uma associacao da disartria espastica com a flacida.

Darley, Aronson e Brown (1975), referem que a maioria das caracteristicas
dos desvios da fala na ELA representa uma mistura daquelas que ocorrem na
paralisia bulbar: incompeténcia fonatéria e ressonancia e pseudobulbar: insuficiéncia
prosédica, incompeténcia articulatéria, ressonancia e estenose fonatéria.

A fala disartrica em pacientes com alteracdo em NMS é associada com
espasmo da lingua, presenca de reflexos primitivos e instabilidade emocional
(GALLAGHER, 1989). A disartria ocorre na maioria dos individuos com ELA pela
disfuncéo bulbar (BONDUELLE, 1975; DWORKIN; HARTMAN, 1979).

Segundo De Paul e Brooks (1993), Tandan e Bradley (1994) a disartria como
resultado de acometimento de NMI, apresenta-se em forma de fasciculacdes,
fraqueza, atrofia e mobilidade reduzida da lingua e disfuncdo muscular do I4bio e da
lingua.

Estudos de Darley, Aronson e Brown (1969a,b), relatam que as dez mais

desviantes dimensBes da fala s&o: consoantes imprecisas, hipernasalidade,
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aspereza, velocidade lenta, monopitch, frases curtas, vogais distorcidas, pitch
reduzido, monoloudness e énfase excessiva ou repetitiva.

Carrow e outros (1974) desenvolveram uma pesquisa relacionada as
caracteristicas perceptivas da disartria associada a doenca do neurdnio motor,
sendo a maioria dos pacientes com diagnoéstico neurolégico de ELA. Tal pesquisa
revelou uma predominancia das caracteristicas anormais fonatéria e ressonantal. Na
fala destes individuos foi encontrada aspereza, soprosidade, tremor vocal, qualidade
vocal tensa-estrangulada. A hipernasalidade foi detectada como sendo a
caracteristica anormal ressonantal prevalente. Imprecisdo de consoantes e
inteligibilidade deficiente também foi evidente com uma associacdo entre a presenca
de atrofia da lingua e disfagia.

Kent e outros (1990), através de uma analise da caracteristica fonética
identificaram erros fonéticos na articulacdo de paciente masculino com ELA,
incluindo erros fonatérios: / r / inicial x vogal; contraste de sonorizacdo para
consoantes de silaba inicial, velo faringeos: plosivas x consoante nasal e
articulatério: plosivas x articulacao africada; palatal x fricativos alveolares; vogal alta
contra baixa; presenca ou auséncia de consoante no final da silaba.

Kent e outros (1994) relataram que as funcdes da laringe para controle de
vocalizagdo eram particularmente vulneraveis a ELA em pacientes masculinos
enquanto as mulheres revelaram altas proporcdes de erros de contraste fonético
indicativo de controle de sonoridade deficiente.

Segundo Kent e outros (1992) a disfuncao laringea nas mulheres mostrou
nas pesquisas que fica menos afetada sob o aspecto da inteligibilidade da fala
comparando com os homens.

Caracteristicas acusticas anormais tém sido identificadas na fala de
pacientes com ELA: frequéncia fundamental anormal (Fo), que se apresenta muito
alta ou muito baixa (KENT et al., 1992; 1994) reduzida faixa de (Fo) (ROSENFIELD
et al, 1991) anormalidades equivocas de jitter; shimmer e propor¢cdo de harménico-
ruido; duracdo de plosivas e de vogal silabica aumentadas; reduzida duragéo
vocalica maxima; reducdo no numero de silabas por frase; pobre definicdo de
distingcdo do VOT (voice onset time) para plosivas iniciais surdas-sonoras; amplitude
multipla e modulacées de freqliéncia das varias freqiiéncias e magnitude associadas
com rapido tremor vocal (WILCOX; DAVIS, 1991; KENT et al., 1992; 1994; SEIKEL,
TURNER; WEISMER, 1993).
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Duffy (1995) relata que essa andlise acustica serve para quantificar
observacdes perceptivas anteriores devido a refletirem disfuncdo laringea e
articulatéria envolvendo movimentos instaveis, lentos e fracos dos articuladores e da
musculatura laringea durante a fala destes pacientes. Na andlise destes pacientes
ndo foram examinadas as caracteristicas acusticas da fala dos mesmos né&o
havendo, portanto, dados comparativos.

Em relacdo a disfuncdo respiratéria na ELA que afeta consideravelmente a
producdo da fala acarretando também a referida disartria, tem sido verificada nos
pacientes atraves das investigacOes espirométricas da respiracdo. O objetivo destas
investigacdes € determinar as capacidades pulmonares e padrbes do movimento da
parede toracica nestes individuos (MURDOCH, 2005). As avalia¢cdes espirométricas
dos pacientes sao solicitadas e avaliadas pelo setor de neurologia do INDC/UFRJ e
nao foram incluidas nesta série de pacientes por ndo fazerem parte dos objetivos do
trabalho. Nesta pesquisa a analise da respiracdo foi analisada pela respiracao vital,
tipo respiratorio, ritmo, e intensidade. (APENDICE A)

Fallat e outros (1979) e Putman e Hixon (1984) através de estudos,
identificaram reduzida capacidade pulmonar e movimentos inadequados da parede
toracica em pacientes com ELA, sugeriram que a reduzida capacidade vital nesta
populacado é relacionada a fadiga e/ou fraqueza de qualquer componente da parede
toracica, movimentos anormais da parede toracica observados neste caso incluiram
alteracOes de inclinacdo subita e freqiiente movimentos paradoxais da caixa toracica
e abdbmen. O estudo deste trabalho mostra alteracbes na fonacdo como
hipercontragédo e travamento articulatério principalmente na forma clinica bulbar que
acontecem justamente pela reduzida capacidade pulmonar, atrofias, fadiga e / ou
fragueza da musculatura envolvida (Tabelas 4 e 6).

Dworkin, Aronson e Mulder 1980 investigaram a forca da lingua em um
grupo de pacientes com ELA e descobriram que os mesmos, apresentaram forga na
lingua e velocidade de repeticdo silabica menor comparada com individuos sem
ELA, o que confere com o estudo, visto que as atrofias e fasciculacbes foram
pertinentes em 92 casos (Tabela 1) sendo em maior frequéncia na forma clinica
bulbar (Tabela 2).

A disfagia na ELA é uma alteracdo da degluticdo que promove risco de
aspiracao laringotraqueal e complicacdo associada, sendo importante avaliar e

acompanhar desde o estagio inicial da doenca (KAHRILAS, 1994).
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A esclerose lateral amiotrofica acarreta a disfagia em funcdo das atrofias e
fasciculacdes na lingua, fraqueza da musculatura, movimentos anormais da lingua e
aumento da duracio da fase voluntaria da degluticdo. E caracterizada por prejuizo
na fase oral alterando também a fase faringea da degluticdo (ROBBINS, 1987).

Os mecanismos da degluticdo afetados pela disfagia na ELA séao:
preparacdo do bolo alimentar, lubrificacdo, controle oral, fechamento do palato,
fechamento das vias aéreas, propulsdo faringea e a abertura do esfincter esofagico
superior (TAVARES et al, 2009).

Segundo Silva e Vieira (1999), Watts e Vanryckeghem (2001) e Higo,
Tayama e Nito (2004), com a evolucdo da doenca os distlirbios neuromusculares
acentuados relacionados aos OFas, acarretam manifesta¢gdes clinicas como: escape
de ar nasal, dificuldades para abrir e fechar a boca, limitada capacidade de
manipular, formar, conter e propulsionar o bolo alimentar, causando dispersao do
alimento dentro da cavidade oral, proporcionado o acumulo de residuos de
alimentos e saliva nas comissuras.

Segundo Desport e outros (1999), Ertekin e outros (2000) e Watts e
Vanryckeghem (2001), a atrofia, a fraqueza e a fasciculacdo da lingua sao situacoes
pertinentes descritas em estudos.

As situacdes descritas acima confirmam que na analise do distarbio da
musculatura lingual nestes pacientes os dois grupos: ELA classica e ELA bulbar a
lingua apresentou alteracbes na dinamica da fase preparatéria oral e oral da
degluticdo devido a presenca das atrofias, fasciculagdes e fraqueza da musculatura,
0 que esta de acordo com a literatura (CAMPBELL; ENDERBY, 1984; WATTS;
VANRYCKEGHEM, 2001; SCHINDLER; KELLY, 2002; KAWAI et al., 2003; HIGO;
TAYAMA; NITO, 2004).

A falta de controle do bolo alimentar foi relatada constantemente pelos
doentes e analisadas da seguinte forma: a preparacéo do bolo alimentar é dificultada
pela falta de selamento labial devido a atrofia da musculatura envolvida e pela
quantidade de salivacao oral, ou seja, a sialorréia. Nao ha controle oral do alimento
e o0s residuos alimentares ficam espalhados por toda a cavidade da boca
favorecendo uma lingua saburrosa com depoésito de residuo alimentar e com isto
manifestando a halitose. A pressédo oral negativa também fica alterada pelas atrofias
e fasciculacbes da musculatura principalmente a lingual, prejudicando a propulsao

do alimento a nivel orofaringeo. Com as atrofias na musculatura que envolve todo o
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sistema estomatognatico a abertura do esfincter esofagico superior fica prejudicada
e 0 paciente pode apresentar tosse e engasgos no ato da degluticdo, tornando a
alimentagdo um processo cansativo e penoso.

Segundo Higo e outros (2002) a disfagia orofaringea na ELA é uma condicéo
debilitante que deve ser avaliada e acompanhada com o objetivo de preservar o
paciente de complicacbes secundarias relacionadas a deficiéncia nutricional,
desidratacdo e as complica¢des pulmonares devido a aspiracdo traqueal.

A evolugcdo progressiva da doenga acarreta disfungdo da musculatura
orofaringeal e respiratOria ocasionada pela degeneracdo dos neurénios motores do
trato corticobulbar, afetando o paciente, causando entre outras alteracfes a disfagia
(CHIAPPETA; ODA 2004).

A desnutricdo em fungéo da disfagia aumenta o risco relativo do Obito em
qguase oito vezes nos pacientes com ELA (MITSUMOTO et al., 2003).

Segundo, Kasarkis e outros (1996) a fraqueza orofaringea afeta a sobrevida
de individuos com ELA, através do risco de pneumonia aspirativa e sepsis e pela
falta de ingestao de proteinas e liquidos de forma adequada.

No estudo em questdo foi detectado que no momento da avaliacdo, o0s
pacientes em afagia foram os mais acometidos por desnutricdo e/ou desidratacao
acarretando os riscos de complica¢des clinicas aumentando o risco de o6bito. O
fonoaudidlogo tem a funcdo de avaliar e detectar as dificuldades pertinentes a
degluticdo verificando a possibilidade ou ndo da alimentacdo por via oral. A decisao
da indicacdo da via de alimentacéo e procedimentos corretos colabora na qualidade
de sobrevida destes pacientes e até mesmos nos riscos dos mesmos apresentarem
complicag@es clinicas.

Segundo Chiappetta (2005), na ELA a disfagia para liquidos € mais comum
do que para os alimentos sélidos. Os residuos faringeais sdo os mais observados no
decorrer da doenga, na consisténcia pastosa e solida e podem causar penetracao
laringeal e aspiracdo apoOs a degluticdo, segundo a autora, pacientes com ELA
desenvolvem disfagia orofaringea como resultado da perda progressiva da funcao
da musculatura bulbar e respiratoria. As alteracdes da degluticio ocorrem devido a
ineficiéncia do transito oral, reducdo da movimentacdo da base da lingua, redugéo
da elevacgéao e anteriorizacédo laringeal e da contragéo faringeal.

Pacientes tratados desde o estagio inicial da doenca conseguem

desenvolver mecanismos musculares adaptativos e diminuir o risco de aspiracao
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tragueal mesmo com alteracdes musculares graves (CHIAPPETA; ODA, 2004). Tal
situacdo foi observada no ambulatério de fonoaudiologia do INDC/UFRJ no
acompanhamento aos doentes. Os pacientes acompanhados desde o estagio inicial
da doenca tiveram uma resposta melhor do que aqueles que nao, pois, através de
exercicios oromiofuncionais desenvolveram mecanismos de adaptacdo que o0s
ajudaram a minimizar os efeitos das alterac6es da fala e degluticdo fornecendo uma
melhora na qualidade de vida.

Alguns equipamentos estdo relacionados a formas alternativas de
alimentacdo como sonda nasogastrica, nasoentérica ou por ostomias como as
gastrostomias e a jejunostomia que sao utilizados quando necessario (CHIAPPETA,
ODA, 2003).

A experiéncia do atendimento fonoaudiolégico no ambulatério do
INDC/UFRJ, mostra como é importante a identificacdo da afagia e disfagia com
auséncia de reflexos protetivos nestes doentes, pois proporciona ao médico que
assiste o doente a indicagdo de via alternativa de alimentagdo no momento
adequado. A escolha certa no momento certo define a qualidade de sobrevida do
doente.

Um trabalho de Austin (1994), sobre a experiéncia de indicar a alimentacao
via sonda nasogastrica com o objetivo de constatar o tempo de sobrevida, concluiu
que o uso da sonda nasogastrica levou ao desenvolvimento de outros problemas em
alguns pacientes, sem diferenca significativa no tempo de sobrevida ou alivio dos
sintomas angustiantes.

Segundo, Chi6é e outros (2004) a nutricdo enteral deve ser realizada nos
pacientes com na ELA quando necessario e realizada por gastrostomia endoscopica
percutanea (GEP). A GEP nédo esta indicada em pacientes com insuficiéncia
respiratoria grave, uma alternativa € a gastrostomia percutanea radioldgica (PRG). A
PRG é mais segura em pacientes com ELA com insuficiéncia respiratoria e disfagia
moderada ou grave. A pesquisa realizada pelos autores leva a acreditar que o tempo
de sobrevida do doente aumenta.

Inimeros autores vém pesquisando nos ultimos anos a causa da disfagia na
esclerose lateral amiotréfica (HILLEL; MILLER, 1989; STRAND et al., 1996; KAWAI
et al., 2003; CHIAPPETTA, 2005), entretanto a sua progressado e relacdo com a
forma classica e a bulbar ainda néo esta descrita na literatura (HIGO; TAYAMA;
NITO, 2004; CHIAPPETTA, 2005).
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A disfagia na ELA foi predominante na forma classica e a afagia na forma
bulbar (Tabela 2). A atrofia e a miofasciculagdo da lingua comprometendo a
musculatura do sistema estomatognatico com alteragdo em toda a fase preparatoria
e oral ficou presente em maior numero de casos na forma bulbar (Tabela 2).

No estudo desta pesquisa no momento da avaliacdo, ndo foram utilizados
alimentos de diferentes consisténcias, devido aos objetivos da metodologia para
avaliacdo da disfagia, desta forma, néo foi possivel comparar os dados da literatura,
mas foram observadas alteragcbes da degluticdo durante a avaliacdo clinica
fonoaudiolégica através da presenca ou auséncia dos reflexos protetivos como o
pigarro e a tosse, engasgos com a saliva, xerostomia, globus, sialismo, sialorréia,
reducdo na elevacdo do hidide, descoordenacdo da respiracao-degluticdo
(APENDICE A) (PALERMO; SILVA, 2003). Tais dados n&o foram levantados por ndo
fazerem parte dos objetivos da pesquisa.

A literatura informa avaliacbes para disfagia seguindo critérios de
classificagdo de acordo com a gravidade e evolugao dos sintomas (SILVA; VIEIRA,
1998; FURKIN; SILVA, 1999; JACOBI; LEVI; SILVA, 2003; CHIAPPETTA, 2005),
sendo a de Chiappetta (2005) especifica nos casos de ELA.

Os autores pesquisados nas avaliacbes para disfagia orofaringea
apresentam protocolo de anamnese especifica de forma geral com historia
pregressa de broncopneumonia, tipo de dieta atual, comprometimento motor e
cognitivo, avaliacdo do sistema estomatognatico. Todos realizam avaliacdo funcional
com dieta de prova e funcional sem dieta.

Trés autores classificam o disturbio da degluticio em graus de gravidade,
mas somente Chiappetta (2005) apresenta uma avaliacdo especifica para esclerose
lateral amiotrofica. Tal classificacdo varia de nivel 0 a 4.

Jacobi, Levi e Silva (2003) e Chiappetta (2005), no teste de avaliacédo
funcional com dieta de prova, consideram no teste a possivel ocorréncia de
engasgos e tosse sugerindo possiveis sinais de aspiracdo. A pesquisa
fonoaudiolégica em questdo como relatado anteriormente proporcionou a elaboracéo
de um protocolo (Quadro 13), com critérios metodoldgicos devidamente descritos na
metodologia, com o0 objetivo de avaliar e classificar o grau de comprometimento da
degluticdo através de uma escala de gravidade nos pacientes de ELA para ajudar ao
fonoaudidlogo a definir ou ndo a possibilidade de ingestdo de alimentos de

consisténcias variadas justamente para o paciente nao ficar exposto aos possiveis
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riscos de tosse e/ou engasgos com bronco aspiracdo podendo acarretar uma
situacao catastroéfica, colocando a vida do doente em risco. Esta escala antecede o
exame funcional do sistema estomatognatico (dieta de prova) que seria com
alimentos de consisténcias variadas, volume e temperatura (teste de metodologia
tradicional). A avaliacdo da degluticdo entdo foi classificada como normal (0),
disfagia leve (grau 1), disfagia moderada (grau 2), afagia (grau 3). No caso de ser
confirmada a impossibilidade do paciente receber alimentacdo por via oral, o0 médico
deve ser avisado para que sejam tomadas as medidas necessarias, avaliar o caso e
definir os equipamentos que viabilizam a via alternativa de alimentacdo quando for o
caso, que pode ser sonda nasogastrica, nasoentérica ou por ostomias como

gastrostomia ou jejunostomia.
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7 CONCLUSAO

* Os dados demograficos estdo de acordo com a literatura com predominio de
brancos, sexo masculino em maior nimero em relagdo ao feminino, mais
homens na forma classica e maior niumero de mulheres na forma bulbar,

divergindo a faixa etaria de 40 a 49 anos, a literatura informa 59 a 65 anos.

« A ELA classica encontra-se na faixa etaria de 40 a 49 anos e a ELA bulbar na

faixa de 60 a 69 anos, que confere com a literatura.

* O sintoma inicial da ELA foi a fraqgueza em membros e ficou em maior nimero

de casos na forma classica.

* O sintoma inicial como alteracdo da degluticdo, voz e articulacao ficou restrito

a forma bulbar.

* A manifestacdo orofaringea em maior niumero de casos foi a alteracdo da voz

seguida da articulacdo e degluticdo, o que também confere com a literatura.

e O protocolo para avaliar e classificar o grau de comprometimento da
degluticdo no subgrupo de 29 casos, mostrou o grau 1 (disfagia leve) com o

maior nUmero de casos de ELA classica e ELA bulbar.

* A avaliacdo fonoaudiolégica mostrou importdncia no que diz respeito a
seguranca da alimentacdo dos pacientes por via oral, orientacdo da modificacédo
da consisténcia da dieta se for o caso e possivel indicacdo de via alternativa de

alimentagao.
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RECOMENDACAO

A esclerose lateral amiotrofica € uma doenca neurodegenerativa que requer
uma atencdo constante em suas manifestacdes clinicas, ndo tendo ainda uma causa
definida.

As pesquisas devem ser continuas, pois ainda ha muito que ser estudado
para melhorar a qualidade de vida destes pacientes nas alteracbes manifestadas na
articulacéo e principalmente na degluticéo.

A continuidade das pesquisas na area da degluticdo destes doentes sera
necessaria para validar e analisar, a importancia da escala da gravidade da
degluticdo que antecede a dieta de prova apresentada neste trabalho, justificando a
importancia da mesma.

Para um atendimento fonoaudiolégico adequado o profissional deve estar
qualificado através de estudo constante, pois a avaliacdo e o tempo de intervencao
adequada nesta doenca podem significar ndo somente uma melhor qualidade de

vida como tempo de sobrevida.
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APENDICE A - Protocolo de Avaliacdo Fonoaudioldgica

UNIVERSIDADE FEDERAL DO RIO DE JANEIRO
INSTITUTO DE NEUROLOGIA DEOLINDO COUTO
SETOR DE FONOAUDIOLOGIA - Fga. Simone Palermo

Nome:

Prontuario etnia:
Data de nascimento: idade:
Regido aonde reside : profissao:

Inicio do problema:
Diagnostico neurologico:
Data da avaliagéo:

Cdédigo para marcacao p presente a ausente
+sim __nao
Caracteristica comportamental

cooperativo () ndo cooperativo ()
atencao ( )
Linguagem receptiva / expressiva

Linguagem receptiva: ordem verbal simples ( ) ordem verbal complexa (
Linguagem expressiva: numeros () dias dasemana( )
Memaria: memoria de curta duracdo () memoria de longa duracéo ()

Ectoscopia:
Aspecto da face:
Postura de cabeca: ereta ( ) semi-sustentacdo ( ) sem sustentacdo ( )
Degluticéo:

movimentacao cefalica e corporal associadas a engasgos ()
freqUéncia do reflexo da degluticdo
salivacéo ()

xerostomia ()

globus ()

algia na degluticao ()

refluxo nasal (sic) ()

dificuldade com liquido (sic) ( )

dificuladade com alimento seco (sic) ( )
dificuldade com alimento pastoso fino (sic) ( )
dificuldade com alimento pastoso consistente (sic)

)
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aumento de secrec¢do naso e oro-faringe a com dificuldade na eliminacéo ( )

apresenta pneumonia constantemente ()

Tipo de via utilizada para a alimentagéo
enteral ()
oral ()

alteracéo vocal apds a degluticdo ()
tosse na degluticdo ()
alteracao respiratoria depois da degluticdo ()

Disfagia: ( ) Afagia( )

Mastigacao

movimento rotatorio de mandibula ()

amplitude de mastigacdo ()

forca de mordida ()

lateralizacdo ()

participacdo da movimentacdo da lingua ()

obs: Utilizar inicialmente garrote, como recurso da avaliagédo pré-funcional

Alimentacé&o: (sic) consisténcia da dieta
liquido ()

pastoso fino ()

pastoso consistente ()

semi-soélido ( )

sélido ( )

cavidade oral:
dentes: conservagao boa ( ) ruim ( )

prétese dentaria superior () parcial( ) total( ) inferior ( )parcial ( ) total( )
tipo de ocluséo dentaria:

85

Residuo em cavidade oral: ( ) halitose ( )
Palato duro: normal ( ) atrésico ( ) ogival ( ) profundo ( )
Palato mole: normal ( ) parético ( ) plégico ( )

ATM articulacdo témporo mandibular

abertura da boca ( )

estalo ()

algia ()

deslocamento de mandibula (esquerda, direita, protusao, retracao) ( )

orgaos fonoarticulatorios
labios: postura selamento ( ) entreabertos ( ) abertos ( )



forca ( ) mobilidade ( )

lingua: postura protuida ( ) retraida ( ) assoalho bucal ( )
afilar ( ) alargar ( ) lateralizar direita ( ) esquerda ( )
forca () mobilidade ( )

bochechas: forca () mobilidade ( )

Succao: movimento de labio, lingua, bochecha (utilizar canudo e copo vazio)
coordenacao S/D (saliva)
selamento labial ( )

Sialismo: () sialorreia( )
Tosse: ()

Pigarreio : ()

Atrofiade lingua: ( )
Miofasciculacéo de lingua: ()

Articulacao:

inteligibilidade da fala para monossilabos e sentencas ( )
movimentos labiais na fala ()

resisténcia lingual ( )

ritmo da fala:

normal ( ) alterada / bradilalica ( )

Tipo respiratorio:

costal superior ()

costo lateral diafragmatica ()

abdominal ()

misto ()
Sente desconforto para respirar ()
Ritmo:

rapido( ) lento( ) paradoxal ( )
Intensidade: superficial ( )  profunda ( )
Voz:

normal () alterada ( )

Ressonancia:

movimento velar ( )
emissao vocal ()
nasalidade ()

Bases fonatorias:

tempo maximo fonatorio
média tritonal /al/,/il,/ul

valores

lal=_ s [il=_ s lul=__s

Isl=_ s [|z/l=_ s relacdos/z=__s
Contagem de nimeros= S
Conclusédo TMF:

Topognosia:

Labios ( ) normal ( ) alterada
Lingua ( ) normal ( ) alterada



Prosddia:

velocidade de leitura de textos

normal ( ) alterada ( )

entonacao

normal ( ) alterada ( )

marcacao prosodica de silaba tbnica
normal ( ) alterada ( )

marcacdo do elemento principal na frase
normal ( ) alterada ( )

Obs:

87



ANEXO A - Aprovacio do Comité de Etica em Pesquisa do INDC/UFRJ

A UNIVERSIDADE Comité de Etica em Pesquisa
S DO BRASIL » INSTITUTO DE NEUROLOGIA DEOLINDO COUTO

Rio de Janeiro. 30 de abril de 2008

CEP - MEMO —n” 003/08

A (0): Sr. (a) Pesquisador (a): Simone Palermo
Assunto: Parecer sobre projeto de pesquisa.

Sr. (a) Pesquisador (a),

Informo a V. Sa. que o CEP constituido nos Termos da Resoluco n° 196/96 do Conselho
Nacional de Satde e, devidamente \ registrado na Comissdo Nacional de Etica em Pesquisa,
recebeu. analisou e emitiu parecer sobre a documentagio referente ao Protocolo e seu respectivo
Termo de Consentimento Livre e Esclarecido, conforme abaixo discriminado:

Protocolo de Pesquisa: 008/07 - CEP

Titulo: "Disfagia e disartria na esclerose lateral amiotrofica".

Pesquisador (a) responsavel: Simone Palermo

Data de apreciagdo do parecer: 28/04/2008

Parecer: "APROVADO"

Informo ainda, que V. Sa. devera apresentar relatorio da pesquisa no prazo de um ano a

partir desta data.

Atenciosamente.

e Ve Mot "
Profa. Marleide da otatomes

Coordenadora db CEP

Av. Wenceslau Bras 95 — Campus Praia Vermelha — CEP: 22295-900
Rio de Janeiro - RJ — Brasil _ e-mail: pgrad@indc.ufrj.br
Tel: (0xx21) 3783-5604 - Fax: (0xx21) 2295-9794
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