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RESUMO

A esclerose lateral amiotréfica (ELA) é uma doenca neurodegenerati-
va progressiva do sistema nervoso central, que evolui causando atro-
fia progressiva da musculatura respiratéria e dos membros além de
sintomas de origem bulbar como disartria e disfagia, resultando em
morte ou ventilagio mecanica permanente. Objetivo. Apresentar as
principais alteracdes da fonacio e da degluticao na ELA, disponiveis
na literatura vigente. Método. Neste estudo de revisio da literatura, foi
realizada uma busca nas principais bases de dados LILACS e SciELO,
com as seguintes palavras-chave: esclerose amiotréfica lateral, disfagia,
disfonia, disartria, fonoterapia, no periodo compreendido entre 1977
e 2006. Resultados. A aplicagio de diferentes manobras fonoaudio-
légicas mostrou ser importante para a reabilitacio de pacientes com
ELA. O fonoaudi6logo instrui o paciente como preservar e/ou mi-
nimizar os problemas de degluti¢io e fonagio, na medida em que a
doenga progride. Conclusdo. A deteccio precoce desses distiirbios
permite aos fonoaudidlogos avaliar objetivamente os prejuizos funcio-
nais e tragar metas realistas de reabilitacio. Os resultados atentam para
o desenvolvimento de um protocolo de pesquisa da ELA do ponto de
vista fonoaudioldgico, devido 2 escassez de material encontrado.
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ABSTRACT

Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a neurodegenerative dis-
ease of nervous central system, that cause progressive atrophy of
breathing muscles and members, moreover bulbar symtoms like
dysarthria and dysphagia, result in dead or permanent ventilatory
support. Objective. Show the main disorders of the speech and
swallowing, available in the literature. Method. In this study of
literature review, it was achieve a search in the main basis LILACS
and SciELO, with the keywords: amyotrophic lateral sclerosis,
dysphagia, dysphonia, dysarthria, speech therapy, between 1977
and 2006. Results. The application of different speech therapy ma-
neuvers showed that it was important for the rehabilitation of the
patients with ALS. The Speech Therapyst teaches the patients how
to preserv or reduce the problems of swallow and speech, in so far
as the disease progress. Conclusion. An early detection of these
disturbs allow the professionals (speech therapysts) to evaluate the
functional damages and set out the real aims of rehabilitation. The
results of this review attract attention to development of a research
protocol of ALS in the point of view of speech therapy, due to
sortage of the material found.
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INTRODUGCAO

A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) é uma
doenca neurodegenerativa que cursa com deplecio dos
neurénios motores superiores e inferiores, com tem-
po médio de sobrevivéncia compreeendido entre trés a
cinco anos apds o inicio dos primeiros sintomas'.

A fraqueza muscular é uma marca inicial na
ELA, ocorrendo em aproximadamente 60% dos pa-
cientes. As maos e os pés podem ser afetados primeiro,
causando dificuldades em se levantar, andar ou usar as
maos para as atividades didrias como se vestir, lavar e
abotoar roupas. Se a fraqueza e a paralisia continuam a
se espalhar para os musculos do tronco, a doenga even-
tualmente afeta a fala, a deglutigdo, a mastigagio e a
respiragao’.

Na ELA, 30% dos pacientes come¢am com sin-
tomas bulbares que incluem disfagia, disartria e alte-
ragoes fonatdrias®®. Nio estd claro se o comprometi-
mento bulbar implica na deterioragao simultinea das
trés fungoes ou se elas podem ter uma evolugio inde-
pendente’.

Existem escalas para avaliar individualmente es-
sas fungdes, que sdo de dificil quantificagdo clinica®. A
detecgao da mensuragio adequada de suas alteragoes
permite avaliar adequadamente a incapacidade existen-
te>. Uma avaliagdo ¢ necessdria para guiar o tratamento
fonoaudioldgico e para mensurar os efeitos do trata-
mento’.

O objetivo do tratamento fonoaudioldgico ¢
para manter pelo maior tempo possivel estas habilida-
des e para criar estratégias de comunicagio alternativa
quando a comunicagio oral nio ¢ eficaz’. Os objetivos
da reabilitagio sdo para manter um fala compreensivel,
usando exercicios de coordenagio fono-respiratoria e
mobilidade labial e lingual®. Exercicios de reabilita-
¢ao também enfocam as diferentes fases da degluticao
para melhorar o controle oral do bolo alimentar e para
aprender técnicas facilitadoras e manobras posturais
que favorecam a passagem do bolo alimentar®. Progra-
mas de reabilitacio sao estabelecidos com bases indivi-
duais de acordo com o curso e a apresentagao clinica
da doenca*.

METODO

Neste estudo de revisio de literatura, foi realizada
uma pesquisa nas bases de dados Medline, Pubmed, e
Bireme, com as seguintes palavras-chave: Esclerose La-
teral Amiotrdfica (ELA), disfagia, disartria, disfonia, fo-
noterapia, Amyotrophic Lateral Sclerosis, Motor Neuron
Disease, ALS Tools, Scales for ALS, Dysartria, Dysphonia,
Dysphagia, Swallowing Disorders, Speech Disorders, Voice

Disorders, no periodo de 1977 a 2007. Livros de Fono-

audiologia também foram utilizados na pesquisa.

RESULTADOS

Disfagia na ELA

Deglutir é uma sequéncia complexa de eventos
motores integrados, que sio programados dentro de
um “modelo gerador”, o centro medular da deglutigao.
A degluti¢io nio é um reflexo, mas até certo ponto,
uma reagio programada que sé ¢ iniciada mediante
correta combinagio das vias sensoriais centrais e peri-
féricas da medula. Uma interrupgao nestas vias aferen-
tes influencia profundamente na habilidade de iniciar
a degluti¢ao. Enquanto a sequéncia de eventos motores
que constituem a degluticdo é constante, as relagoes
tempordrias entre os eventos sao modificadas de acor-
do com as caracteristicas do bolo alimentar®.

Embora influenciada pelos imputs sensoriais e
corticais, a ativagdo muscular sequencial nao altera dos
musculos periorais até o masculo cricofaringeo. Esta ¢
uma evidéncia da existéncia de um centro gerador para
a degluticio humana. A rede de degluti¢io no tronco
cerebral inclui o nicleo do trato solitdrio e nicleo am-
biguo, com a formagao reticular fazendo sinapse para os
feixes dos neur6nios motores bilateralmente. De acordo
com a funcio normal, a rede de degluti¢ao do tronco
cerebral recebe inputs que descem do cértex cerebral. O
cértex pode disparar a degluticio e modular a atividade
sequencial do tronco cerebral. As interagoes das regices
acima do tronco cerebral, até o presente, nio sao com-
pletamente compreendidas, particularmente em huma-
nos’.

Métodos de neuroimagem funcional foram in-
troduzidos recentemente na pesquisa da degluticao de
humanos. Isso tem mostrado que a degluti¢io volun-
téria é representada em multiplas regides corticais bila-
teralmente, mas de maneira assimétrica. A organizagao
cortical da degluti¢io pode ser modificada constante-
mente através da modulagio de impulsos sensoriais as-
cendentes com impulsos motores descendentes’.

A fisiopatologia da disfagia pode ser catego-
rizada baseando-se na disfuncio de um ou mais dos
sete amplos mecanismos que constituem a degluticao:
preparacio do bolo alimentar, lubrificacio, controle
oral, fechamento do palato, fechamento das vias aére-
as, propulsdo faringea e abertura do esfincter esofdgico
superior®.

A disfagia é um dos mais importantes proble-
mas enfrentados na Esclerose Lateral Amiotréfica.
Nio é incomum como um sintoma inicial na ELA,



mas aparece tipicamente apds vdrios meses do inicio
da doenga. Muitos pacientes com ELA, no final mos-
tram envolvimento orofaringeo. Quando a ELA se
apresenta predominantemente com disfagia, uma in-
vestigagdo adicional pode mostrar paralisia bulbar ou
pseudobulbar. A presenca de disfagia pode ser diagnos-
ticada através da videofluoroscopia/manometria mes-
mo antes de os sintomas bulbares ou dificuldades de
degluticio se apresentarem clinicamente. A disfagia e
o relato de pneumonia aspirativa sao, usualmente, os
maiores prejuizos para a qualidade de vida, em adigao
ao risco de desnutri¢ao e desidratagio, que ocorrem
particularmente em pacientes idosos. Embora a disfa-
gia possa ser frequente ou muito severa e ameagar a
vida de pacientes com ELA, a fisiopatologia natural da
disfagia na ELA nao foi estudada sistematicamente e
ambas documentadas, clinicamente ou através da ele-
tromiografia (EMG), embora um niimero de estudos
videofluoroscépicos tenha sido relatado. Até aqui, nem
clinicamente nem estudos radiolégicos tém sido capa-
zes de explicar claramente os mecanismos neurofisiolé-
gicos da disfagia na ELA®.

A Disfagia na ELA ¢ caracterizada por um prejui-
zo na fase oral da degluticdo, o qual tem um impacto di-
reto e mais forte na fase faringea. O aumento da duragao
da fase voluntdria da deglutigao, incluindo as alteragoes
motoras de lingua, parece ser uma das maiores contri-
buicoes para a disfagia. Os eventos témporo-espaciais
anormais durante a fase oral da degluti¢ao tém um efeito
direto e significativo na fase faringea reflexa. Especifica-
mente, os movimentos anormais de lingua podem resul-
tar em residuos faringeos, que sio aspirados apés a de-
gluticdo ser concluida e a respiragio retomada. Pacientes
com ELA, com envolvimento bulbar, demonstram pro-
blemas mais severos de degluti¢io (como aspira¢do), no
entanto, os trabalhos atuais indicam que a maioria dos
pacientes com ELA nao-bulbar também pode apresentar
disfagia. Os alimentos semi-sélidos foram mais eficazes
que os liquidos em provocar anormalidades témporo-
espaciais na degluticdio no grupo nao-bulbar. Conse-
quentemente, alimentos mais viscosos podem ser mais
suscetiveis para provocar comportamentos indicativos
do comeco da disfungao bulbar nos pacientes que, do
contrdrio, apresentam comprometimento nao-bulbar,
ou diferentes mecanismos neurolégicos sao envolvidos
na degluticio de diferentes tipos de consisténcias’.

O escape precoce é mais frequente com liquidos
ralos e a maior causa de aspira¢do traqueal, mesmo em
estdgios precoces da doenga e com alteragoes leves da
musculatura oral. Residuos faringeais sao mais comu-
mente observados na consisténcia pastosa e sélida, e

pode causar penetragdo laringeal e aspiragao traqueal
pos-deglutico. As alteracdes de degluti¢io ocorrem
em virtude da ineficiéncia do trinsito oral, da reducio
da movimentagio da base de lingua, reducio da eleva-
¢ao e anteriorizacio laringeal e da contragao faringeal'’.

A dificuldade em iniciar a degluti¢o pode ser o
resultado de paralisia da musculatura lingual, prejuizo
no palato mole e/ou lesdes dolorosas na boca e na fa-
ringe, incluindo traumas ou cirurgias nestas regioes. A
fraqueza da musculatura constritora da faringe atrasa a
passagem do bolo alimentar para a faringe e o inefetivo
fechamento da laringe e da nasofaringe permite a pe-
netra¢io do alimento nas vias respiratdrias, causando
tosse e engasgos, ou regurgitacio do alimento para o
nariz'".

O prejuizo na habilidade de deglutir usualmen-
te inclui a redugio do fechamento do reflexo glético,
para que disfagia e aspira¢do acontecam concomitante-
mente. A aspiragao pode se manifestar somente através
de uma tosse seca, que aumenta durante as refeigoes'?.

A disfuncao do neurdnio motor inferior causa
fraqueza da musculatura lingual, o que interfere na
formacio do bolo alimentar ou deglutigao de liquidos;
mobilidade velar débil, que dificulta o fechamento
velo-faringeo durante a deglutigao, podendo ocorrer
escape nasal; e fraqueza da musculatura faringea®. A
disfungao do neur6nio motor superior produz espas-
mos no musculo cricofaringeo, ou o seu fechamento
prematuro, resultando em residuos na faringe®.

Os sintomas produzem sialorréia e dificulda-
des para iniciar a degluti¢do na disfungio no neuré-
nio motor inferior (NMI), ou disfagia com engasgos,
no neurdnio motor superior (NMS)®. Uma das causas
de obstrugio alta do esofago e disfagia na maioria dos
pacientes espdsticos é o espasmo do musculo cricofa-
ringeo, o qual nio ¢ aliviado com medicagdes anti-
cAimbras'®.

Visto que todas as doengas do neurdnio motor
sao usualmente progressivas, muitos pacientes desen-
volvem uma disfagia severa e, secundariamente, a md
nutri¢io requer uma via secunddria para o mecanismo
orofaringeo. Em alguns casos, a rdpida e progressiva
perda de peso estd associada com fraqueza acelerada.
Tanto a perda de peso quanto a fraqueza adicional po-
dem algumas vezes parar, e ocasionalmente regredir em
algum grau, possibilitando mais energia através de um
cateter alimentar. Um cateter nasogdstrico é um acesso
simples. Recentemente, a colocagio de um cateter de
gastrostomia percutinea tem sido um procedimento
simples, seguro e efetivo para nossos pacientes disf4-
gicos'.



Disartria

A disfungao da fonagao é um componente fre-
quente na disartria e é sempre uma caracteristica obser-
vada na avaliagao clinica. Mas o distdrbio vocal pode
dificultar a avaliagdo porque: a) a andlise de cada tipo
de desordem vocal pode ser mudada e b) a desordem
vocal na disartria sempre ocorre ao longo com outras
caracteristicas que afetam articulacio, ressonincia e
respiracio.

A fala disdrtrica na ELA ¢ caracterizada por
lentiddo, fraqueza, imprecisao articulatéria e incoor-
denagio do sistema estomatogndtico; podendo, tam-
bém, estar comprometidos os aspectos de respiragio,
fonacio, ressonancia e articulacio. Com a evolucio da
doenga, ocorre lentificacio progressiva da velocidade
da fala, que se torna lenta e laboriosa. A mensagem
torna-se mais simples, curta e com uso de vocabuldrio
rotineiro, para uma melhor compreensio do ouvinte.
Em fases mais avancadas, como uma disartria grave, a
comunicagio oral restringe-se a responder questoes por
meio do uso de palavras-chaves ou “sim/nao”'°.

Outros meios de comunicagio passam a ser uti-
lizados: comunicagio alternativa, comunicagio gréfica,
simbdlica e/ou computadorizada (sistema de varredura de
c6digos), facilitando a comunicagio do paciente com a
equipe, os familiares e demais pessoas'’.

Disfonia

Sintomas bulbares e pseudobulbares sao crité-
rios diagndsticos de esclerose lateral amiotréfica. Um
dos sintomas precoces de envolvimento bulbar é a
deterioragdo vocal. Até agora, as avaliacdes vocais nos
pacientes com ELA tém sido feitas principalmente
através de andlise perceptiva. Os parimetros objetivos,
incluindo medidas actisticas, medidas aerodinimicas e
o tempo mdximo de fona¢io, tém sido mensurados so-
mente em um pequeno grupo de pacientes'®.

Disfuncio laringea pode ser uma caracteristica
relevante na sintomatologia clinica dos falantes diag-
nosticados com ELA. Em adicdo a disfonia, a fungao
deglutitéria também ¢ prejudicada. Na forma bulbar
da ELA, a voz e/ou as dificuldades de degluticao sao
sempre os sintomas iniciais da doen¢a. Um exame cui-
dadoso dos musculos inervados pelos nervos bulbares e
a avaliagio da trajetdria do déficit progressivo nos mus-
culos afetados irdo ajudar a solidificar um diagnéstico
preciso’.

Gerenciamento Fonoaudiolégico nos distirbios da
fala e da deglutigao na ELA

Durante a evolucio da doenca, as disfuncoes
progressivas das musculaturas orofaringolaringeal e res-
piratéria afetam o paciente, resultando em quadros de
disartria, dispnéia, disfonia e disfagia. Tais alteragoes,
se nao forem tratadas no curso da doenga, podem le-
var o paciente a apresentar deficiéncia nutricional, de-
sidratagao e complicacoes pulmonares em decorréncia
da aspiragdo traqueal. Observa-se a relagio de maior
incidéncia de risco de aspiragao associada a maior gra-
vidade da funcio orofaringolaringeal, 4 diminui¢ao da
pressao expiratéria mdxima durante o curso natural da
doenca'®.

A atuacio do Fonoaudiblogo ¢é essencial, uma
vez que a comunicagio oral se desintegra durante a
doenca. Pacientes tratados desde estdgios precoces da
doenca conseguem desenvolver mecanismos muscula-
res adaptativos e diminuir o risco de aspiragao traqueal
mesmo com graves alteragoes musculares. O tratamen-
to consiste em propiciar uma degluti¢io segura por
meio de procedimentos compensatérios adquiridos, de
exercicios miofuncionais e do aprendizado e técnicas
que estimulam a propriocep¢ao oral, alteracdes postu-
rais e manobras de degluti¢ao™.

Com a terapia, a habilidade de deglutir segura-
mente pode ainda se manter, mesmo quando a voz e
a habilidade de articulagio forem semelhantes a uma
comunicacio oral ineficiente!!. Pacientes com desor-
dens na fase orofaringea da degluticio podem ser rea-
bilitados através de programas de avaliacio radiolégica
para definir as desordens de degluti¢ao anatémicas ou
fisioldgicas, seguidos do uso de selecionadas e cuidado-
sas estratégias terapéuticas e/ou compensatérias'®. As
estratégias compensatérias sao designadas para elimi-
nar os sintomas da desordem de degluti¢ao, aspiracio e
deglutigio ineficiente, e incluem mudangas posturais,
melhora dos inputs sensoriais, mudangas nas caracteris-
ticas da alimentagao (viscosidade, temperatura, sabor),
modificagdes no volume e no ritmo da apresentacio,
e manobras intra-orais'®. Estratégias terapéuticas sao
designadas para mudar a fisiologia da degluti¢io e in-
cluem uma série de exercicios de movimento, procedi-
mentos de integragao sensorial e motora, e manobras
para deglutiao'®. Os efeitos de todos esses procedi-
mentos podem ser avaliados durante procedimentos de
diagnéstico radiolégico, uma vez que a anatomia oro-
faringea do paciente e a fisiologia da degluti¢ao podem
ser definidas. Geralmente, a avaliacio da degluticao
pode ser completada tao cedo o paciente é identificado



como disfégico, e um planejamento apropriado de rea-
bilitacio € iniciado'.

Quando a fala jd nio pode ser compreendida,
estratégias adaptativas como a linguagem de sinais,
mimica, postura e comunica¢io alternativa através de
sistemas de computagdo, podem ser utilizados". Siste-
mas de microcomputagio proporcionam aos pacientes
andrtricos com uma habilidade para comunicar suas
necessidades, embora nenhum sistema possa competir

com a fala natural'*P.

CONCLUSAO

A detecgio precoce desses disturbios permite
aos fonoaudiblogos avaliar objetivamente os prejui-
zos funcionais e tracar metas realistas de reabilitacao.
Os resultados atentam para o desenvolvimento de um
protocolo de pesquisa da ELA do ponto de vista fono-
audioldgico, devido a escassez de material encontrado.
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