
173Rev Neurocienc 2013;21(v):p-p

o
ri

g
in

al

RESUMO

Objetivo. Comparar as manifestações orofaríngeas de pacientes com 
as formas clássica e bulbar da ELA esporádica. Método. A avaliação 
fonoaudiológica de disfagia e disartrofonia seguiu a proposta de Ca-
sanova. Testou-se o movimento de lábio, língua, bochecha, pressão 
intra-oral, coordenação sucção/deglutição, pressão do esfíncter labial, 
mastigação, movimentação da língua, postura, mobilidade e força dos 
órgãos fonoarticulatórios. Resultados. 170 pacientes (56,47% ho-
mens e 59,41% brancos) com ELA bulbar (n= 66) e ELA clássica 
(n=104). As principais manifestações orofaríngeas foram as relacio-
nadas a deglutição em 67,05%, seguindo-se a fonação 59,41% e a 
fala 51,76%. Conclusão. As manifestações orofaríngeas foram mais 
frequentes nos pacientes com a forma bulbar quando comparados à 
forma clássica.
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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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INTRODUÇÃO
 
 A esclerose lateral amiotrófica (ELA) é uma do-
ença neurodegenerativa de causa desconhecida que aco-
mete principalmente os neurônios motores da medula 
espinhal, do tronco cerebral e do encéfalo1-3. Atinge indi-
víduos entre 40 e 60 anos com leve predomínio do sexo 
masculino2, a sobrevida é estimada de três a cinco anos.  
10% a 15% dos pacientes sobrevivem mais de 10 anos4.
 Charcot em 1869 descreveu as manifestações clí-
nicas da doença como: atrofias musculares distais e ou 
proximais dos membros superiores e ou inferiores e dos 
músculos da língua, miofasciculações, hiperreflexia, sinal 
de Babinski, sinal de Hoffmann, ausência de alterações 
de sensibilidades, distúrbios esfincterianos e evolução in-
sidiosa2.  
 A ELA acomete as células nervosas da medula e 
encéfalo responsáveis pelo controle dos movimentos vo-
luntários causando degeneração dos neurônios motores 
superiores (NMS) e inferiores (NMI) em graus variáveis 
provocando fraqueza e atrofia dos músculos controlados 
por eles acarretando prejuízos na articulação da palavra e 
nas fases da deglutição5. A disfagia está presente em todos 
os tipos de ELA, embora o curso clínico e o tempo de 
início sejam diferentes6.
 A degeneração dos NMS resulta em sintomas 
que incluem aumento dos reflexos tendíneos profundos 
e aparecimento de reflexos patológicos. Quando os NMI 
do tronco cerebral são afetados os músculos responsáveis 
pela fala, mastigação e deglutição atrofiam. Pacientes com 
ELA bulbar apresentam disfagia oral e faríngea, caracteri-
zadas por: redução da mobilidade da língua e do controle 
do bolo alimentar oral, demora no desencadeamento da 
resposta de deglutição faríngea, redução da contração e 
elevação faríngea, estase nas valéculas e seios piriformes, 
resíduos na parede da faringe, penetração laríngea e aspi-
ração5. 
 A disfagia é uma situação pertinente na ELA pela 
progressão da doença e o paciente fica sem condições de 
deglutir chegando a afagia. Apresenta então, impossibi-
lidade de receber alimentação por via oral. A afagia cau-
sa riscos de desnutrição, desidratação e/ou complicações 
clínicas7. A indicação da via alternativa de alimentação 
como a gastrostomia faz-se necessária e colabora na qua-

lidade de vida destes pacientes, assim como, no aumento 
da sobrevida7,8, na diminuição do risco de complicações 
clínicas, como  exemplo, bronco aspirações e consequen-
tes pneumonias.
 As manifestações da fala na ELA são descritas 
pela disartrofonia mista, espástica-flácida9, assim como 
por uma desarticulação generalizada em função de uma 
severa redução na mobilidade dos articuladores10 e ocorre 
que a disartrofonia se apresenta por disfunção bulbar11.
 O trabalho apresentado originou-se do atendi-
mento fonoaudiológico realizado pela autora aos pacien-
tes com o diagnóstico de esclerose lateral amiotrófica 
(ELA). O objetivo é comparar as manifestações orofarín-
geas de pacientes com as formas clássica e bulbar da ELA 
esporádica.

MÉTODO

Amostra
 O trabalho é um estudo retrospectivo, transver-
sal, descritivo com componente analítico realizado com 
autorização do comitê 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 início da doença (57,4 ± 11,6) com 
o diagnóstico médico da forma esporádica da ELA fo-
ram encaminhados ao serviço 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 
modificado12. Os pacientes apresentavam queixas relacio-
nadas a distúrbios na articulação, deglutição e/ou voz. Os 
critérios de inclusão foram pacientes com a forma esporá-
dica da ELA nas formas clássica e bulbar e os de exclusão 
pacientes com a forma familiar da ELA, formas clínicas 
mais raras Patrickios, Mills, forma demencial, outras do-
enças neurológicas associadas e pacientes com histórico 
de cirurgias de cabeça e pescoço.
 Dos prontuários médicos foram levantados da-
dos demográficos, sexo, etnia, idade no início da doença 
e clínicos referentes ao diagnóstico neurológico: forma 
clínica clássica e bulbar.
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Procedimento
 A avaliação fonoaudiológica em relação à disar-
trofonia constou do exame de Casanova13, exame ectos-
cópico orofacial e as bases motoras da fala: respiração: 
avaliação do tempo e controle da expiração, sendo con-
siderado o movimento inspiratório e expiratório de 3 se-
gundos e 2 décimos e movimentos completos por minuto 
de 16 a 18 movimentos, velocidade e tipo respiratório14, 
fonação: emissão da vogal/a, visando analisar a presença 
de nasalização ou rouquidão. Para avaliar a coordenação 
dos movimentos laríngeos foi solicitado ao paciente a 
emissão de uma vogal prolongada variando de tom, res-
sonância: a nasalização foi examinada ao ser pronunciado 
sílabas e palavras com presença de consoantes não-nasais, 
determinando em que pontos articulatórios se evidencia 
o problema. O exame da articulação constou da leitu-
ra em voz alta e da fala espontânea. Avaliou-se a força, 
coordenação e rapidez de movimentos em pescoço, face, 
lábios, língua e palato mole e a simetria das estruturas de 
cabeça e pescoço, avaliação orofacial mediante uma escala 
de itens de movimentos visando mobilidade e flexibilida-
de da musculatura de face, lábios, língua e mandíbula. A 
prosódia avaliada em relação ao tom, volume e em suas 
variações relativas ao contexto da expressão como acentu-
ação, ritmo, duração dos sons e das pausas em texto.   
 Na avaliação da deglutição foi utilizado o exa-
me proposto, segundo Casanova13. Os pacientes foram 
submetidos a um questionário (Anexo 1) visando exame 
objetivo e dados anamnésticos: presença ou ausência de 
reflexo protetivo (tosse), presença de tosse durante e após 
a deglutição, elevação do hióide (através da observação da 
movimentação da estrutura deglutindo a saliva), coorde-
nação respiração/deglutição (saliva), xerostomia, queixa 
de globus faríngeo e odinofagia, dificuldade na ingestão 
de líquido, alimento seco, pastoso fino, pastoso consis-
tente, dificuldade esta, que ocorre: pela redução da mo-
bilidade da língua e do controle do bolo alimentar oral, 
demora no desencadeamento da resposta da deglutição 
faríngea, redução da contração e elevação faríngea, esta-
se nas valéculas e seios piriformes, resíduos na parede da 
faringe5, sialismo, estase salivar, refluxo nasal, dificuldade 
em eliminar secreção naso e orofaríngea. 
 Utilizando um canudo de calibre fino em um 
copo vazio investigou-se o movimento das estruturas fo-

no-articulatórias e os músculos que envolvem as funções 
para pressão intra-oral, função pressórica do esfíncter la-
bial e o selamento labial, coordenação sucção/deglutição 
com a saliva, mastigação sendo utilizado como recurso o 
garrote verificando o movimento rotatório de mandíbula, 
amplitude da mastigação, força de mordida. Alimenta-
ção: tipo de consistência da dieta, se líquida, pastosa fina, 
pastosa consistente, semi-sólida, sólida e sensibilidade de 
lábios e língua sendo utilizado o teste de método tradicio-
nal: topognosia com toques leves com um palito nos lá-
bios, superior e inferior (sensibilidade nas laterais e bordo 
central), língua (sensibilidade em terço anterior, médio e 
posterior).
 Não foram utilizados como recurso inicial os 
testes funcionais para avaliação da sucção, mastigação e 
deglutição por acreditar que é necessário antes de serem 
ministrados alimentos sejam líquidos, pastosos ou sólidos 
ser realizada uma avaliação criteriosa sobre a condição das 
estruturas para receberem o alimento, visto que devido à 
doença a introdução do alimento na cavidade oral pode se 
tornar um procedimento de risco a bronco-aspiração 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-articulatórias foi 
avaliado a movimentação muscular e função dos nervos 
cranianos que envolvem a sucção, deglutição e mastiga-
ção (Anexo 2)15 com o objetivo também, de determinar 
a segurança na alimentação por via oral. A avaliação fun-
cional segue após o recurso inicial, que no caso é aplicada 
no início do tratamento fonoaudiológico, caso o paciente 
não esteja afágico e necessite de indicação de via alterna-
tiva de alimentação, situação avaliada no recurso inicial.

Análise estatística
 Para a análise estatística foi utilizado o progra-
ma SPSS, versão 14.0. As variáveis contínuas do trabalho 
mostram médias e desvio padrão ou mediana com valores 
mínimo e máximo. A diferença entre os grupos foi anali-
sada pelo teste de Mann Whitney, análise não paramétri-
ca, sendo considerado significativo o valor de p<0,05.

RESULTADOS
 Foram selecionados para este estudo 170 pacien-
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tes com ELA esporádica.
 As Tabelas 1 e 2 apresentam as variáveis demo-
gráficas e clínicas comparando pacientes com ELA bulbar 
(n= 66) e ELA clássica (n=104). 
 Apresenta as principais alterações orofaríngeas 
comprovadas no exame fonoaudiológico e compara a for-
ma bulbar e clássica.
 A forma bulbar da ELA nos pacientes apresen-
tou maior número de alterações em relação à deglutição 
(disfagia; 95,45%), seguida da voz (disfonia; 81,8%), e a 
fala (disartrofonia; 65,15%) em relação à forma clássica 
(respectivamente 49,03%; 63,4%; 43,26%).
 Os pacientes com a forma clássica e bulbar (170 

pacientes) na avaliação do tempo e controle da expiração 
apresentaram movimento inspiratório e expiratório acima 
de 3 segundos e 2 décimos e os movimentos completos 
por minuto, abaixo de 16 movimentos com velocidade 
prejudicada e tipo respiratório costal superior.
 O resultado das variáveis em relação às manifes-
tações orofaríngeas aponta para a forma bulbar da ELA, a 
maior diferença nas disfunções orofaríngeas em relação à 
forma clássica e maior gravidade em todas as modalidades 
das disfunções.
    A forma clássica apresentou maior número de 
casos de homens (62,5%), assim como os afro-brasileiros 
(43,26%) em relação à forma bulbar.

Forma bulbar 
n=66

Forma clássica 
n=104

Total 
N=170

p

Alteração da voz  

   Sem alterações 12 (18,18) 38 (36,53) 50 29,41)

   Com alterações 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 (6,06) 5 (4,8) 9 (5,2)

Alteração da respiração 66 (100)               104 (100)   170 (100)

Alteração da fala

Sem alterações 23(34,84) 59(56,73) 82(48,23)

Disartrofonia 43(65,15) 45(43,26) 88(51,76) 0,008

Alteração da deglutição 

Sem alterações 3(4,54) 53(50,96) 56(32,94)

Com alterações 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)

Alteração da ectoscopia e  
motilidade da língua

Sem alterações 0(0) 11(10,57) 11(6,47)

Com alterações 66(100) 93(89.42) 159(93,52) 0,007

- Atrofia e 
miofasciculação

54(75,75) 44(40,38) 92(54,11)

- Miofasciculação 12(18,18) 49(47,11) 61(35,88)

        Rev Neurocienc 2015;23(2):173-181

Tabela 1. Manifestações orofaríngeas na ELA clássica e na ELA bulbar. Apresenta as principais alterações orofaríngeas comprovadas no exame 
fonoaudiológico e compara as formas bulbar e clássica.

Dados apresentados em n(%).
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 A média de idade no início da doença na ELA 
bulbar foi de 57,4±11,6 e a idade de início na faixa etária 
entre 60-69 anos, sendo a média de idade de início da 
doença na ELA clássica 50,3±12,1 e a idade de início na 
faixa etária de 40-49 anos.
 O resultado das variáveis em relação à idade 
aponta a ELA clássica iniciando mais precocemente em 
relação à forma bulbar.

DISCUSSÃO
 Na série dos pacientes analisados no estudo, 
os dados demográficos estão de acordo com a literatura 
predominando a forma clássica em homens16-19. A faixa 
etária de maior frequência nos 170 casos está entre 40 a 
49 anos, divergindo da literatura que refere de 59 a 65 
anos17,20. A faixa etária encontrada em maior número de 

casos na ELA clássica 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-
crepância com os países 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 anos21.
 O sintoma inicial na ELA, referido pelos pacien-
tes como fraqueza em membros foi restrito a ELA clássica 
o que também confere com a literatura22, sendo as altera-
ções da deglutição, voz e articulação em maior número de 
casos na forma bulbar em função da fraqueza e atrofia dos 
músculos controlados pelos NMS e NMI que envolvem a 
produção da palavra e a deglutição5. 
 A avaliação dos pacientes no que diz respeito à 
disartrofonia foi executada através dos protocolos de Ca-
sanova13 constando do exame das cinco bases motoras da 
fala, elucidando aspectos relevantes quanto à respiração 

Tabela 2. Dados demográficos e clínicos nos pacientes com ELA clássica e ELA bulbar. Apresenta os dados demográficos e clínicos e compara com 
a forma clássica e bulbar da ELA.

Características Forma bulbar 
n=66

Forma clássica 
n=104

Total 
N=170

p

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(22,35)

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

Alterações orofaríngeas 19 (28,78) 0 (0)        19 (28,78)

Fasciculação, atrofia  ou 
câimbra em membros

0 (0) 7 (6,73)               7  (4,11)

Dados apresentados em n(%); obs: dos 170 pacientes, 47 (forma bulbar) não souberam informar o sintoma inicial ou não lembravam.
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do paciente, fonação, ressonância, assim como a articula-
ção e prosódia.
 A investigação da deglutição, também foi rea-
lizada através dos protocolos de Casanova13 mostrando 
que os pacientes com ELA na forma bulbar apresentaram 
diferença significativa comparando com a forma clássica 
em relação à disfagia. 
 A ELA acarreta disfagia em função das atrofias 
e fasciculações, fraqueza da musculatura e movimentos 
anormais da língua com aumento da duração da fase vo-
luntária da deglutição23. As atrofias e fasciculações foram 
pertinentes em 92 casos, sendo em maior freqüência na 
forma clínica bulbar. 
 A disfagia é consequência da evolução progres-
siva da doença e ocorre pela disfunção da musculatura 
orofaríngea e respiratória ocasionada pela degeneração 
dos neurônios motores do trato corticobulbar8.  
 A fraqueza da musculatura orofaríngea afeta 
a sobrevida de indivíduos com ELA24, através do risco 
de pneumonia aspirativa. No estudo em questão foi de-
tectado que no momento da avaliação da deglutição, os 
pacientes em afagia foram os mais acometidos por desnu-
trição e/ou desidratação acarretando os riscos de compli-
cações clínicas. A forma bulbar da ELA mostra a afagia 
com maior freqüência e diferença significativa em relação 
à forma clássica. 
 Na ELA a disfagia para líquidos é mais comum 
do que para os alimentos sólidos25. Os resíduos farín-
geos são os mais observados no decorrer da doença na 
consistência pastosa e sólida e podem causar penetração 
laríngea e aspiração após a deglutição. As alterações da 
deglutição ocorrem devido à ineficiência do trânsito oral, 
assim como, pela redução da movimentação da base da 
língua, redução da elevação e anteriorização laringeal e 
da contração faríngea em função da fraqueza e atrofia dos 
músculos controlados pelos NMS e NMI5.
 As formas alternativas de alimentação como son-
da nasogástrica, nasoentérica ou por ostomias como as 
gastrostomias e a jejunostomia são utilizados quando ne-
cessários8 e devem ser indicados pelo médico que assiste 
o doente logo que seja detectado a afagia7 pelo fonoau-
diólogo. A gastrostomia percutânea radiológica (PRG) 
é mais segura em pacientes com ELA com insuficiência 
respiratória e disfagia moderada ou grave. Pesquisadores 

acreditam que o tempo de sobrevida do doente aumen-
ta25.
 No estudo realizado a disfagia e a afagia foram 
predominantes na forma da ELA bulbar, assim como, 
a atrofia e a miofasciculação da língua. Os achados são 
compatíveis com a literatura, considerando que os estu-
dos mostram a deglutição como um processo dinâmico 
com uma série de eventos complexos e que se inter-rela-
cionam5,26,27.
 Inúmeros autores vêm pesquisando nos últimos 
anos a causa da disfagia na ELA6,25,28,29, entretanto, a sua 
progressão e relação entre a forma clássica e a bulbar ain-
da não estão descritas na literatura25,30.

CONCLUSÃO
 As principais manifestações orofaríngeas foram 
as relacionadas à deglutição, seguindo-se a fonação e a 
fala. 
 As manifestações orofaríngeas foram mais fre-
quentes nos pacientes com a forma bulbar quando com-
parados à forma clássica.
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Anexo 1. Modelo de ficha individual com dados anamnésticos e exame objetivo da deglutição obtido durante a entrevista.

Exame objetivo

1. vedamento labial sim não 

2. movimentação da língua normal sim não 

3. elevação do hióide normal sim não 

4. resíduo alimentar na cavidade oral sim não 

5. coordenação entre a deglutição e a respiração (saliva) sim não 

6. pigarreio voluntário sim não 

7. tosse voluntária sim não 

8.  tempo do reflexo de deglutição/min.
Como testar: contar quantas vezes o hióide eleva em um min. 
Escore: 0 ausente, 1/2 atrasado, 3/4 normal31.

normal (sim) não (ausente ou atrasado)

9. resíduo alimentar na cavidade oral sim não 

10. sialismo sim não

11. estase salivar sim não

Dados anamnésticos

12. Ocorre refluxo nasal? sim não  

13.Tem dificuldade na mobilidade do bolo alimentar? sim não 

14.Tem engasgos durante a deglutição? sim não 

15. Apresenta xerostomia? sim não 

16. Apresenta globus faríngeo? sim não 

17. Ocorre tosse após a deglutição? sim não 

18. Apresenta contenção do bolo alimentar na cavidade oral? sim não 

19. Há histórico de doenças gástricas e/ou neurológicas? sim não 

20. Há histórico de cirurgia de cabeça e pescoço? sim não 

21. Há alteração respiratória após a deglutição? sim não

22. Ocorre odinofagia na deglutição? sim não

23. Ocorre dificuldade na ingestão de líquido, alimento seco, 
pastoso fino, pastoso consistente, sólido?

sim não

24. Ocorre dificuldade em eliminar secreção naso e orofaríngea? sim não
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pontuação nervo craniano músculo atividade

VII frontal elevar as sobrancelhas

VII enrugador das sobrancelhas franzir as sobrancelhas

VII dilatador das narinas abertura das narinas

VII platisma contrair pescoço

VII transverso do nariz compressão das narinas

VII prócero enrugar a pele do nariz

VII elevador das pálpebras elevar as pálpebras

VII orbicular dos lábios franzir os lábios

VII risório juntar os lábios e retrair as comissuras p/ baixo 
e p/ os lados

VII bucinador Juntar os lábios e contrair as bochechas

VII mentural empurrar o lábio inferior p/ cima

VII digástrico retrai e abaixa a mandíbula
traciona o hioide p/ frente

V temporal apertar com força os dentes

V pterigóideo lateral movimento p/ um dos lados pela contração 
unilateral

V pterigóideo medial eleva a mandíbula

V pterigóideo interno e externo - 
esquerdo

mover a mandíbula p/ direita em direção 
externa e anterior

V pterigóideo interno e externo - 
direito

mover a mandíbula p/ esquerda em direção 
externa e anterior

XII longitudinal superior canelar a língua

XII transverso alargar e estreitar a língua

XII genioglosso língua p/ baixo

XII hipoglosso anterior retrair a língua

XII hipoglosso posterior protuir a língua

XII estiloglosso retrair e elevar a língua

X glossopalatino retrair a base da língua

XI esternoclidomastoideo rotação da cabeça e elevação de ombros

IX arco palatino emitir  A / ÃO

IX músculo da úvula encurta a úvula e traciona p/ cima

Pontuação Movimento

0 nulo

1 parcial

2 completo

Obs 1: Pontuação 0 em 13 ou mais itens indica risco para alimentação via oral.
Obs 2: A indicação da via alternativa de alimentação, não deve ser feita somente pelo teste em questão e sim pelo somatório das avaliações reali-
zadas. 
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