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Manifestagées orofaringeas na Esclerose Lateral

Amiotréfica

Oropharyngeal manifestations in Amyotrophic Lateral Sclerosis

Simone Monteiro Palermo de Oliveira Viana', Regina Maria Papais
Alvarenga’

RESUMO

Objetivo. Comparar as manifestagoes orofaringeas de pacientes com
as formas cldssica e bulbar da ELA esporddica. Método. A avaliagio
fonoaudiolégica de disfagia e disartrofonia seguiu a proposta de Ca-
sanova. Testou-se o movimento de lébio, lingua, bochecha, pressio
intra-oral, coordenacio succio/degluticdo, pressio do esfincter labial,
mastigagdo, movimentagio da lingua, postura, mobilidade e forga dos
érgaos fonoarticulatérios. Resultados. 170 pacientes (56,47% ho-
mens e 59,41% brancos) com ELA bulbar (n= 66) e ELA cldssica
(n=104). As principais manifestacdes orofaringeas foram as relacio-
nadas a degluticio em 67,05%, seguindo-se a fonagio 59,41% e a
fala 51,76%. Conclusao. As manifestagdes orofaringeas foram mais
frequentes nos pacientes com a forma bulbar quando comparados a
forma cldssica.
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ABSTRACT

Objective. Compare the oropharyngeal manifestations of patients
with classical and bulbar forms bulbar of sporadic ALS. Method. The
speech therapy evaluation of dysphagia and dysarthrophonia followed
the proposal of Casanova. Tested the movement of lip, tongue, cheek,
oral cavity pressure, coordinating suction/swallow, pressure of lips,
chewing, tongue movement, posture, mobility and strength of the
articulators. Results. 170 patients (56.47% men and 59.41% white)
were evaluated with bulbar ALS (n=66) and classic ALS (n=104). The
major manifestations oropharyngeal were to swallow in 67.05%, pho-
nation 59.41% and speech 51.76%. Conclusion. The oropharyngeal
manifestations were significantly more frequent in patients with the
bulbar form when compared to the classic form.
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INTRODUCAO

A esclerose lateral amiotréfica (ELA) ¢ uma do-
enga neurodegenerativa de causa desconhecida que aco-
mete principalmente os neurénios motores da medula
espinhal, do tronco cerebral e do encéfalo’. Atinge indi-
viduos entre 40 e 60 anos com leve predominio do sexo
masculino?, a sobrevida é estimada de trés a cinco anos.
10% a 15% dos pacientes sobrevivem mais de 10 anos*.

Charcot em 1869 descreveu as manifestagoes cli-
nicas da doenga como: atrofias musculares distais e ou
proximais dos membros superiores e ou inferiores e dos
musculos da lingua, miofasciculagoes, hiperreflexia, sinal
de Babinski, sinal de Hoffmann, auséncia de alteragoes
de sensibilidades, disttrbios esfincterianos e evolucio in-
sidiosa’.

A ELA acomete as células nervosas da medula e
encéfalo responsdveis pelo controle dos movimentos vo-
luntdrios causando degeneragio dos neurdnios motores
superiores (NMS) e inferiores (NMI) em graus varidveis
provocando fraqueza e atrofia dos musculos controlados
por eles acarretando prejuizos na articulagio da palavra e
nas fases da degluti¢ao’. A disfagia estd presente em todos
os tipos de ELA, embora o curso clinico e o tempo de
inicio sejam diferentes®.

A degeneracio dos NMS resulta em sintomas
que incluem aumento dos reflexos tendineos profundos
e aparecimento de reflexos patoldgicos. Quando os NMI
do tronco cerebral sao afetados os musculos responsdveis
pela fala, mastigagio e degluticao atrofiam. Pacientes com
ELA bulbar apresentam disfagia oral e faringea, caracteri-
zadas por: redugio da mobilidade da lingua e do controle
do bolo alimentar oral, demora no desencadeamento da
resposta de degluticao faringea, redugao da contragio e
elevagao faringea, estase nas valéculas e seios piriformes,
residuos na parede da faringe, penetragio laringea e aspi-
ragao’.

A disfagia ¢ uma situagio pertinente na ELA pela
progressdo da doenca e o paciente fica sem condigoes de
deglutir chegando a afagia. Apresenta entao, impossibi-
lidade de receber alimentacio por via oral. A afagia cau-
sa riscos de desnutri¢ao, desidratagao e/ou complicagoes
clinicas’. A indicacio da via alternativa de alimentacio

como a gastrostomia faz-se necessdria e colabora na qua-

lidade de vida destes pacientes, assim como, no aumento
da sobrevida”®, na diminuigao do risco de complicagoes
clinicas, como exemplo, bronco aspiragoes e consequen-
tes pneumonias.

As manifestagoes da fala na ELA sio descritas
pela disartrofonia mista, espdstica-flicida’, assim como
por uma desarticulagio generalizada em fun¢io de uma
severa redugio na mobilidade dos articuladores'® e ocorre
que a disartrofonia se apresenta por disfun¢io bulbar''.

O trabalho apresentado originou-se do atendi-
mento fonoaudiolégico realizado pela autora aos pacien-
tes com o diagndstico de esclerose lateral amiotréfica
(ELA). O objetivo é comparar as manifestagdes orofarin-
geas de pacientes com as formas cldssica e bulbar da ELA

esporddica.

METODO

Amostra

O trabalho é um estudo retrospectivo, transver-
sal, descritivo com componente analitico realizado com
autoriza¢ao do comité de ética e pesquisa (CEP) do Ins-
tituto de Neurologia Deolindo Couto sob o protocolo n°
008/07.

Pacientes (n=170), homens (96), mulheres (74),
média da idade no inicio da doenca (57,4 + 11,6) com
o diagnéstico médico da forma esporddica da ELA fo-
ram encaminhados ao servico de Fonoaudiologia entre
2000 e 2008 pelo setor de Neurologia do Instituto de
Neurologia Deolindo Couto da Universidade Federal do
Rio de Janeiro e avaliados segundo o critério El Escorial
modificado’. Os pacientes apresentavam queixas relacio-
nadas a disttrbios na articula¢io, degluti¢io e/ou voz. Os
critérios de inclusao foram pacientes com a forma esporé-
dica da ELA nas formas cl4ssica e bulbar e os de exclusio
pacientes com a forma familiar da ELA, formas clinicas
mais raras Patrickios, Mills, forma demencial, outras do-
engas neuroldgicas associadas e pacientes com histérico
de cirurgias de cabega e pescoco.

Dos prontudrios médicos foram levantados da-
dos demograficos, sexo, etnia, idade no inicio da doenga
e clinicos referentes ao diagnéstico neurolégico: forma

clinica cldssica e bulbar.



Procedimento

A avaliagdo fonoaudiolégica em relacio a disar-
trofonia constou do exame de Casanova'?, exame ectos-
copico orofacial e as bases motoras da fala: respiragao:
avaliagao do tempo e controle da expiracio, sendo con-
siderado o movimento inspiratdrio e expiratério de 3 se-
gundos e 2 décimos e movimentos completos por minuto
de 16 a 18 movimentos, velocidade e tipo respiratério’,
fonagao: emissao da vogal/a, visando analisar a presenca
de nasalizagio ou rouquidio. Para avaliar a coordenagio
dos movimentos laringeos foi solicitado ao paciente a
emissdo de uma vogal prolongada variando de tom, res-
sondncia: a nasalizagdo foi examinada ao ser pronunciado
silabas e palavras com presenca de consoantes nao-nasais,
determinando em que pontos articulatérios se evidencia
o problema. O exame da articulagdo constou da leitu-
ra em voz alta e da fala espontinea. Avaliou-se a forga,
coordenacio e rapidez de movimentos em pescogo, face,
labios, lingua e palato mole e a simetria das estruturas de
cabega e pescoco, avaliagio orofacial mediante uma escala
de itens de movimentos visando mobilidade e flexibilida-
de da musculatura de face, ldbios, lingua e mandibula. A
prosédia avaliada em relag¢io ao tom, volume e em suas
variagoes relativas ao contexto da expressao como acentu-
agao, ritmo, duracio dos sons e das pausas em texto.

Na avaliagao da degluticio foi utilizado o exa-
me proposto, segundo Casanova'®. Os pacientes foram
submetidos a um questiondrio (Anexo 1) visando exame
objetivo e dados anamnésticos: presenca ou auséncia de
reflexo protetivo (tosse), presenca de tosse durante e apds
a degluticio, elevacio do hidide (através da observagio da
movimentagao da estrutura deglutindo a saliva), coorde-
nagdo respiracio/deglutiao (saliva), xerostomia, queixa
de globus faringeo e odinofagia, dificuldade na ingestao
de liquido, alimento seco, pastoso fino, pastoso consis-
tente, dificuldade esta, que ocorre: pela redugio da mo-
bilidade da lingua e do controle do bolo alimentar oral,
demora no desencadeamento da resposta da deglutigao
faringea, redu¢io da contragio e elevagao faringea, esta-
se nas valéculas e seios piriformes, residuos na parede da
faringe’, sialismo, estase salivar, refluxo nasal, dificuldade
em eliminar secregao naso e orofaringea.

Utilizando um canudo de calibre fino em um

copo vazio investigou-se o movimento das estruturas fo-

no-articulatdrias e os musculos que envolvem as fungoes
para pressao intra-oral, fun¢do pressérica do esfincter la-
bial e o selamento labial, coordenagao suc¢ao/deglutigao
com a saliva, mastigacdo sendo utilizado como recurso o
garrote verificando o movimento rotatério de mandibula,
amplitude da mastigacio, forca de mordida. Alimenta-
¢ao: tipo de consisténcia da dieta, se liquida, pastosa fina,
pastosa consistente, semi-sdlida, sélida e sensibilidade de
labios e lingua sendo utilizado o teste de método tradicio-
nal: topognosia com toques leves com um palito nos 13-
bios, superior e inferior (sensibilidade nas laterais e bordo
central), lingua (sensibilidade em tergo anterior, médio e
posterior).

Nio foram utilizados como recurso inicial os
testes funcionais para avaliagdo da suc¢io, mastigacio e
degluticio por acreditar que é necessdrio antes de serem
ministrados alimentos sejam liquidos, pastosos ou sélidos
ser realizada uma avaliacio criteriosa sobre a condicao das
estruturas para receberem o alimento, visto que devido a
doenga a introdugio do alimento na cavidade oral pode se
tornar um procedimento de risco a bronco-aspiragao ou a
um engasgo significativo. Além do canudo de calibre fino
e o garrote, como descrito anteriormente visando identi-
ficar o movimento das estruturas fono-articulatérias foi
avaliado a movimenta¢io muscular e funcio dos nervos
cranianos que envolvem a sucgdo, degluticao e mastiga-
¢20 (Anexo 2)" com o objetivo também, de determinar
a seguranga na alimentagio por via oral. A avaliagao fun-
cional segue apds o recurso inicial, que no caso ¢é aplicada
no inicio do tratamento fonoaudiolégico, caso o paciente
nao esteja afgico e necessite de indicagao de via alterna-

tiva de alimentacio, situacio avaliada no recurso inicial.

Andlise estatistica

Para a andlise estatistica foi utilizado o progra-
ma SPSS, versio 14.0. As variaveis continuas do trabalho
mostram médias e desvio padrio ou mediana com valores
minimo e mdximo. A diferenga entre os grupos foi anali-
sada pelo teste de Mann Whitney, andlise ndo paramétri-

ca, sendo considerado significativo o valor de p<0,05.

RESULTADOS

Foram selecionados para este estudo 170 pacien-



tes com ELA esporddica.

As Tabelas 1 e 2 apresentam as varidveis demo-
gréficas e clinicas comparando pacientes com ELA bulbar
(n= 66) e ELA clissica (n=104).

Apresenta as principais alteragoes orofaringeas
comprovadas no exame fonoaudioldgico e compara a for-
ma bulbar e cléssica.

A forma bulbar da ELA nos pacientes apresen-
tou maior nimero de alteragoes em relagio a deglutigao
(disfagia; 95,45%), seguida da voz (disfonia; 81,8%), ¢ a
fala (disartrofonia; 65,15%) em relagio a forma cldssica
(respectivamente 49,03%; 63,4%; 43,26%).

Os pacientes com a forma cldssica e bulbar (170

pacientes) na avaliagio do tempo e controle da expiragio
apresentaram movimento inspiratdrio e expiratdrio acima
de 3 segundos e 2 décimos e os movimentos completos
por minuto, abaixo de 16 movimentos com velocidade
prejudicada e tipo respiratério costal superior.

O resultado das varidveis em relacio as manifes-
tagdes orofaringeas aponta para a forma bulbar da ELA, a
maior diferenca nas disfun¢des orofaringeas em relagao a
forma cldssica e maior gravidade em todas as modalidades
das disfuncoes.

A forma clissica apresentou maior nimero de
casos de homens (62,5%), assim como os afro-brasileiros
(43,26%) em relacao a forma bulbar.

Tabela 1. Manifestagoes orofaringeas na ELA cldssica e na ELA bulbar. Apresenta as principais alteragoes orofaringeas comprovadas no exame

fonoaudiolégico e compara as formas bulbar e cldssica.

Forma bulbar Forma cléssica Total p
n=66 n=104 N=170
Alteragao da voz
Sem alteracoes 12 (18,18) 38 (36,53) 50 29,41)
Com alteragoes 54 (81,8) 66 (63,4) 120 (70,58) 0,01
-Nasal 38 (57,57) 31 (29,80) 69 (40,58)
- Rouca 12 (18,18) 30 (28,84) 42 (24,70)
- Nasal e rouca 4 (6,006) 5 (4,8) 9 (5,2)
Alteragao da respiragao 66 (100) 104 (100) 170 (100)
Alteragao da fala
Sem alteracées 23(34,84) 59(56,73) 82(48,23)
Disartrofonia 43(65,15) 45(43,26) 88(51,76) 0,008
Alteragao da degluticio
Sem alteracées 3(4,54) 53(50,96) 56(32,94)
Com alteragdes 63(95,45) 51(49,03) 114(67,05) <0,001
- Afagia 27(40,90) 10(9,61) 37(21,76)
- Disfagia 36(54,54) 41(39,42) 77(45,29)
Alteragéo da ectoscopia e
motilidade da lingua
Sem alteracées 0(0) 11(10,57) 11(6,47)
Com alteragdes 66(100) 93(89.42) 159(93,52) 0,007
- Atrofia e 54(75,75) 44(40,38) 92(54,11)
miofasciculagao
- Miofasciculagao 12(18,18) 49(47,11) 61(35,88)

Dados apresentados em n(%).



Tabela 2. Dados demogrificos e clinicos nos pacientes com ELA cldssica e ELA bulbar. Apresenta os dados demogréficos e clinicos e compara com

a forma cldssica e bulbar da ELA.

Caracteristicas Forma bulbar Forma cléssica Total P
n=66 n=104 N=170
Sexo
Feminino 35(53,0) 39(37,5) 74(43,52)
Masculino 31(46,96) 65(62,5) 96(56,47) 0,06
Etnia
Brancos 42(63,63) 59(56,73) 101(59,41)
Afro-Brasileiros 24 (36,36) 45(43,26) 69(40,58) 0,46
Idade de inicio
Média (SD) 57,4+11,6 50,3+12,1 0,000
Mediana (min-max) 59,5 (32-78) 49,0 (30-79)
30-39 5(7,57) 22(21,15) 27(15,88)
40-49 12 (18,18) 33(31,73) 45(26,47)
50-59 16 (24,24) 22(21,15) 38(22,39)
60-69 23(34,84) 19(18,26) 42(27,70)
70-79 10 (15,15) 8 (7,69) 18(10,58)
Sintomas iniciais
Fraqueza de membros 0 (0) 97 (93,26) 97 (57,05) <0,001
Alteragoes orofaringeas 19 (28,78) 0 (0) 19 (28,78)
Fasciculagio, atrofia ou 0 (0) 7 (6,73) 7 (4,11)

ciimbra em membros

Dados apresentados em n(%); obs: dos 170 pacientes, 47 (forma bulbar) nio souberam informar o sintoma inicial ou nio lembravam.

A média de idade no inicio da doenca na ELA
bulbar foi de 57,4+11,6 e a idade de inicio na faixa etdria
entre 60-69 anos, sendo a média de idade de inicio da
doenca na ELA cléssica 50,3+12,1 e a idade de inicio na
faixa etdria de 40-49 anos.

O resultado das varidveis em relacio a idade
aponta a ELA cldssica iniciando mais precocemente em

relagdo a forma bulbar.

DISCUSSAO

Na série dos pacientes analisados no estudo,
os dados demograficos estao de acordo com a literatura
predominando a forma cldssica em homens'®". A faixa
etdria de maior frequéncia nos 170 casos estd entre 40 a
49 anos, divergindo da literatura que refere de 59 a 65

anos'”?°. A faixa etdria encontrada em maior ndmero de

casos na ELA cldssica foi de 40 a 49 anos e na ELA bul-
bar de 60 a 69 anos. A média de idade de acometimento
inicial é menor no Brasil em torno de 52 anos, em dis-
crepancia com os paises da Europa que estaria na faixa
de 59 a 65 anos, assim como, na América do norte que
apresenta a média de idade acima dos 65 anos®'.

O sintoma inicial na ELA, referido pelos pacien-
tes como fraqueza em membros foi restrito a ELA cldssica
o que também confere com a literatura®, sendo as altera-
¢oes da degluti¢io, voz e articulagio em maior niimero de
casos na forma bulbar em fungao da fraqueza e atrofia dos
musculos controlados pelos NMS e NMI que envolvem a
produgio da palavra e a degluticao’.

A avalia¢io dos pacientes no que diz respeito a
disartrofonia foi executada através dos protocolos de Ca-
sanova'® constando do exame das cinco bases motoras da

fala, elucidando aspectos relevantes quanto a respiragao



do paciente, fonacio, ressonincia, assim como a articula-
¢ao e prosddia.

A investigagio da degluti¢do, também foi rea-
lizada através dos protocolos de Casanova' mostrando
que os pacientes com ELA na forma bulbar apresentaram
diferenca significativa comparando com a forma cldssica
em relacio a disfagia.

A ELA acarreta disfagia em funcio das atrofias
e fasciculagoes, fraqueza da musculatura e movimentos
anormais da lingua com aumento da duragio da fase vo-
luntdria da degluticao®. As atrofias e fasciculagdes foram
pertinentes em 92 casos, sendo em maior freqﬁéncia na
forma clinica bulbar.

A disfagia é consequéncia da evolugio progres-
siva da doenca e ocorre pela disfun¢io da musculatura
orofaringea e respiratdria ocasionada pela degeneragio
dos neur6nios motores do trato corticobulbar®.

A fraqueza da musculatura orofaringea afeta
a sobrevida de individuos com ELA%, através do risco
de pneumonia aspirativa. No estudo em questao foi de-
tectado que no momento da avaliagio da degluticao, os
pacientes em afagia foram os mais acometidos por desnu-
trigdao e/ou desidratagao acarretando os riscos de compli-
cagoes clinicas. A forma bulbar da ELA mostra a afagia
com maior freqiiéncia e diferenca significativa em relagao
a forma cldssica.

Na ELA a disfagia para liquidos é mais comum
do que para os alimentos sélidos®. Os residuos farin-
geos sdo os mais observados no decorrer da doenga na
consisténcia pastosa e sélida e podem causar penetragao
laringea e aspiragdo apés a degluti¢do. As alteracoes da
degluticio ocorrem devido a ineficiéncia do trnsito oral,
assim como, pela redugao da movimentac¢ao da base da
lingua, redu¢do da elevacio e anteriorizagdo laringeal e
da contragao faringea em fungao da fraqueza e atrofia dos
musculos controlados pelos NMS e NMD.

As formas alternativas de alimentagio como son-
da nasogdastrica, nasoentérica ou por ostomias como as
gastrostomias e a jejunostomia sao utilizados quando ne-
cessérios® e devem ser indicados pelo médico que assiste
o doente logo que seja detectado a afagia’ pelo fonoau-
didlogo. A gastrostomia percutinea radiolégica (PRG)
¢ mais segura em pacientes com ELA com insuficiéncia

respiratéria e disfagia moderada ou grave. Pesquisadores

acreditam que o tempo de sobrevida do doente aumen-

ta®.

No estudo realizado a disfagia e a afagia foram
predominantes na forma da ELA bulbar, assim como,
a atrofia e a miofasciculagao da lingua. Os achados sao
compativeis com a literatura, considerando que os estu-
dos mostram a degluticio como um processo dinimico
com uma série de eventos complexos e que se inter-rela-
cionam>**¥7,

InGimeros autores vém pesquisando nos ultimos
anos a causa da disfagia na ELA®*>% entretanto, a sua
progressdo e relagio entre a forma cldssica e a bulbar ain-

da nio estio descritas na literatura?>.

CONCLUSAO

As principais manifestagoes orofaringeas foram
as relacionadas a degluticdo, seguindo-se a fonagio e a
fala.

As manifestagbes orofaringeas foram mais fre-
quentes nos pacientes com a forma bulbar quando com-

parados a forma cléssica.
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Anexo 1. Modelo de ficha individual com dados anamnésticos e exame objetivo da degluti¢ao obtido durante a entrevista.

Exame objetivo

1. vedamento labial sim nio
2. movimentagio da lingua normal sim ndo
3. elevagao do hidide normal sim nio
4. residuo alimentar na cavidade oral sim nao
5. coordenagio entre a degluticio e a respiragao (saliva) sim nio
6. pigarreio voluntdrio sim nao
7. tosse voluntdria sim nio

8. tempo do reflexo de degluticao/min.
Como testar: contar quantas vezes o hidide eleva em um min.
Escore: 0 ausente, 1/2 atrasado, 3/4 normal®'.

normal (sim)

9. residuo alimentar na cavidade oral

sim nao
10. sialismo sim nio
11. estase salivar sim nio
Dados anamnésticos
12. Ocorre refluxo nasal? sim nao
13.Tem dificuldade na mobilidade do bolo alimentar? sim nio
14.Tem engasgos durante a degluti¢io? sim nao
15. Apresenta xerostomia? sim nio
16. Apresenta globus faringeo? sim nio
17. Ocorre tosse apds a degluticao? sim nio
18. Apresenta contencio do bolo alimentar na cavidade oral? sim nio
19. H4 histdrico de doengas géstricas e/ou neurolégicas? sim nio
20. H4 histérico de cirurgia de cabeca e pescogo? sim nio
21. H4 alteragao respiratéria apds a degluticao? sim nio
22. Ocorre odinofagia na degluti¢ao? sim nao
23. Ocorre dificuldade na ingestao de liquido, alimento seco, sim nao
pastoso fino, pastoso consistente, sdlido?
24. Ocorre dificuldade em eliminar secregio naso e orofaringea? sim nio




Anexo 2. Avaliagio oromiofacial / Nervos cranianos.

Pontuagio Movimento
0 nulo
1 parcial
2 completo
pontuagio nervo craniano musculo atividade
VII frontal elevar as sobrancelhas
Vil enrugador das sobrancelhas franzir as sobrancelhas
VII dilatador das narinas abertura das narinas
VII platisma contrair pescogo
VII transverso do nariz compressao das narinas
VII précero enrugar a pele do nariz
VII elevador das pélpebras elevar as palpebras
VII orbicular dos lébios franzir os ldbios
VII risério juntar os labios e retrair as comissuras p/ baixo
e p/ os lados
VI bucinador Juntar os ldbios e contrair as bochechas
VII mentural empurrar o ldbio inferior p/ cima
VII digdstrico retrai e abaixa a mandibula
traciona o hioide p/ frente
A% temporal apertar com forca os dentes
\% pterigdideo lateral movimento p/ um dos lados pela contragao
unilateral
\Y% pterigdideo medial eleva a mandibula
v pterigdideo interno e externo - mover a mandibula p/ direita em direcio
esquerdo externa e anterior
\% pterigdideo interno e externo - mover a mandibula p/ esquerda em direcio
direito externa e anterior
XII longitudinal superior canelar a lingua
XII transverso alargar e estreitar a lingua
XII genioglosso lingua p/ baixo
XII hipoglosso anterior retrair a lingua
XII hipoglosso posterior protuir a lingua
XII estiloglosso retrair e elevar a lingua
X glossopalatino retrair a base da lingua
XI esternoclidomastoideo rotagao da cabega e elevacao de ombros
IX arco palatino emitir A/ AO
IX musculo da tvula encurta a tvula e traciona p/ cima

Obs 1: Pontuagio 0 em 13 ou mais itens indica risco para alimentagio via oral.
Obs 2: A indicagao da via alternativa de alimentagio, nao deve ser feita somente pelo teste em questdo e sim pelo somatério das avaliagoes reali-

zadas.



