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Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA)

A esclerose lateral amiotrdfica (ELA) é uma doenga do neurénio
motor, degenerativa, de origem desconhecida, progressiva e
associada a morte do paciente em um tempo médio de 3a 4

anos.

Sua incidéncia estimada é de 1 a 2,5 individuos portadores para
cada 100.000 habitantes/ano, com uma prevaléncia de 2,5 a 8,5
por 100.000 habitantes.

Dois tipos de manifestagdo, geralmente, a ELA comega pelos
membros superiores; eventualmente, pelos membros inferiores.

A forma mais agressiva de ELA ocorre quando ha a paralisia bulbar
progressiva. Com isso, o paciente deixa de mastigar e falar,
passando a diminuir rapidamente de peso.
=
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Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA)

Acometimento puro dos neurdnios motores, ndo ha evidéncia de
qualquer alteragdo no S.N. exceto as vias piramidas, tracto
corticoespinal e corticobulbar. Principais sintomas: disartria,
disfagia, dispnéia, acompanhando-se de fraqueza muscular, atrofia
e fasciculagdo nos membros e na lingua. E uma doenga
degenerativa e progressiva leva ao 6bito em média de 2 a 5 anos
apos o inicio da doenga.

O tratamento da ELA possui dois objetivos, ou seja, melhorar a
qualidade de vida e a sobrevida. Para melhorar a qualidade de vida,
emprega-se a fisioterapia, a fonoaudiologia, o tratamento
medicamentoso e a assisténcia médica, nutricional e psicoldgica.

O tratamento fonoaudiolégico deve acompanhar cada etapa da
doenga e suas repercussdes nas fungdes de fonagdo, comunicagdo e
degluticdo. Acompanhar a evolugdo da disfagia e diminuir o risco de
aspiragdo tr l.
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Alteragdes da fonagao e degluticio na Esclerose
Lateral Amiotréfica: Revisao de Literatura

Specch and swatlowing disarders in Amyotrophic Lateral Sclerosis: Literattere Review

Rosemary Tavares Pontes', Marco Orsini, Marcos RG de Freitas’, Reny de
Souza Antonioli’, Osvaldo JM Nascimento®

RESUMO

i dica (ELA) &

va progeesiva do sistema nervoso cenral, que evolu causindo atro-

fa progressiva da musculanura respiratéria ¢ dos membros além de
sintomas de origem bulhar como disaria ¢ disfiga, reultando em
morte ou venslagio mecinica pemancnic. Objetivo. Aprscnar
el s o ¢ e dbin 1 ELL, doponire

ABSTRACT

Amyossophic Latcral Sclerosis (ALS) is a neurodegencrative dis-
case of nervous central syseem, thar cause progressive atrophy of
breathing muscles and members, morcover bulbar symtoms like
dysarthria and dysphagia, result in dead or permanent ventilacory
support. Objective, Show the main disorders of the speech and
swallowing, available in the lrerarure. Method. In chis seudy of
it was achieve 2 sarch in the main basis LILACS

lizad, i ILACS ¢ SGELO,
com v disg

disfonis, disarra, foroterapta, no periodo compreendido entre 1977
& 2006. Resultados. A aplcsgio de diferentes manobes fanoaudio-
égicas mostrou ser importante para a reabilagio de pacientes com
ELA. O fonouudidlogo instrui o pacicnte como prescrvar clou mi-
nimizar os problems de degluriio. e foragio, na medida em que
doenga progride. Conclusio. A deecsio precoce desses disiobios

and SCELO, with the keywords: amyotrophic lateral sclerosis,
dysphaga, dysphonia, dy h therapy, beoween 1977
and 2006, pplication of differen specch therapy
neuvers showed that it was important for the rehabileston of the
paticnts with ALS. The Specch Therapyst teaches the patients how
0 presery or educe the problems of swallow and specch, in so far
as the disease progress. Conelusion. An caly detcction of these
s sllwth profesioal (peech terpon) 0 vl he
our the real rehabilication. The

b i

itagho. O
o desenvolvimento de um ,,m.m,!,a: pesqisa da ELA do porio de
vista fonoaudioldgico, devido & escasse de materal enconerado,

result of this review anract artention to development of 2 rescarch
protocol of ALS in the point of view of specch therapy, due to
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sortage of the material found. n

http://revistaneurociencias.com.br/edicoes/2010/RN1801/251%20r eVisaopcHwes

Relatério Fonoaudiolégico de uma Esclerose Lateral Amiotréfica, no inicio da doenga, sem
diagnéstico fechado.

Diagnéstico Clinico:

Dados da ressonancia com focos de hipersinal diminutos em coroa radiada a esquerda, leséo
hipodensa em cerebelo a direita. Sugestdo clinica de quadro pés AVC em 20/05/2011 ??2?
Segundo relato da familia, o evento n&o foi abrupto, com alteracdes mais perceptiveis apos uma
semana.

Dados da Avaliagé@o Fonoaudiolégica realizada em 03/01/2012

Referente aos aspectos motores que o sistema 1atico apresentou: Alteragdo
no vedamento labial, sialorréia abundante, consegue mobilizar labio somente para o lado direita,
pouca protuséo labial. &0 no tonus e i da orofacial com paresia no

lado esquerdo, facial pe durante &o de dos

orofaciais, em repouso simétrico, elevacao laringea presente com atraso, alteragéo significativa em
tonus e mobilidade de lingua com presenca de fasciculagdes, reflexos de tosse e nauseoso
presentes. Na avaliagdo da degluticdo com saliva, apresentou reflexo de deglutl(;ao voluntério
alterado, apresentou reflexo de degluticio a presente mas ite atrasado,
sinais de escoamento precoce de saliva para a regiao de laringofaringe e escoamento anterior nas
comissuras labiais. Na avaliagéo direta da degluticdo com a presenca de alimento na consisténcia
semi-liquida e liquida, a paciente apresentou perseveragdo na fase oral, transito orofaringeo
comprometido, propuls@o e ejecéo do bolo alimentar alterado, necessitando manobra adaptativa
postural de extens&o de cabega, reflexo de degluticdo presente e atrasado, atraso na elevagao
laringea, ausculta cervical alterada com sinais de estase de alimento em valéculas e recesso
piriforme, reflexo de tosse presente, apresentou disfagia mais significativa para liquidos,
apresentava perda ponderal, dificuldade de ingestdo, com sinais de penetrag&o laringea, embora
mecanismo protetivos de vias aéreas inferiores estivesse presente. Foi diagnosticad:

moderada (Transito orofaringeo comprometido apresentando sinais sugestivos dﬁ oV|m
aspiracdo com preservacdo de mecanismos protetores). Fomasutieiogts otbgic
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Na avaliagao vocal apresenta voz crepitante, capacidade de coordenacao fonorespiratéria
alterada, emisséo prolongada de vogais sustentadas ente 5 e 7 segundos. Apresenta um quadro
de disartria com alterag&o na articulacao, fonacao, respiracéo e hiponasalidade. Iniciou o
tratamento fonoaudiolégico com 4 sessdes semanais

Relatério da Reavaliacdo Fonoaudiol6gica em 28 de junho de 2012.

Referente aos aspectos motores que envolvem o sistema estomatognatico apresentou: Alteracdo
no vedamento labial, sialorréia abundante. Mantém assimetria facial com alteragao no tonus e
mobilidade da musculatura orofacial, fasciculagdes e atrofia de lingua. Apresentou melhora no
quadro disfagico, sendo classificada atualmente como uma disfagia leve (transito orofaringeo
comprometido sem sinais sugestivos de aspiragdo), com alteragdo mais significativa propulséo e
ejecdo do bolo alimentar alterado, necessitando manobra adaptativa postural de extensao de
cabeca e na captacdo do bolo alimentar devido a falta de vedamento labial.

Disartria mais acentuada, analise perceptual auditiva, voz crepitante, articulagao de dificil
entendimento, com prejuizo mas significativo na coordenag&o respiratéria, embora
perceptivamente em testes de emissdo prolongada apresenta melhora na coaptacdo de pregas
vocais. Referente aos aspectos de linguagem e cogni¢do: Na triagem comportamental

apresentou-se alerta, cooperativa, licida e orientada no tempo e no espago. Referente & memoéria,

apresenta falhas em meméria recente ndo significativas. Foi observado acentuagdo do quadro
disfagico e disartrico apés reducéo da terapéutica fonoaudiolégica para duas sessdes semanais.
Aimpresséao diagnostica fonoaudioldgica sugere compr 1to bulbar manifestada com uma

disartria (espastica) e disfagia, no exame fisico alteragdo mais significativa para a atrofia de lingua.

Sugiro uma investigacdo clinica de um neurologista, afim de pesquisar e descartar ou ndo a
hipétese de presenca de doenca neuromuscular.
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Sindrome de Guillain-Barré

* Doenga desmielinizante inflamatéria das raizes e nervos
periféricos caracterizado por fraqueza muscular simétrica
(paciente pode ficar tetraplégico). Comprometimento dos
nervos cranianos apresentando paralisia facial e

comprometimento bulbar.

* O inicio da doenga é precedido por infeccdo de vias
respiratorias altas, de gastroenterite aguda e num

pequeno numero de casos por vacinagao.

* O progndstico é favoravel com reversibilidade completa
ocorre em 60% dos casos, mas, 10% chegam a &bito A
maioria das pessoas acometidas se recuperam em trés

meses apos iniciados os sintomas.

Fénovim
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Sindrome de Guillain-Barré

* E necessario o acompanhamento do profissional de
Fonoaudiologia para reabilitar e adequar a transicao
de via alternativa (SNG) para via exclusiva oral.
Tratando das disfagias, afim de evitar o risco de

broncoaspiragdo.

* O objetivo da terapia fonoaudioldgica ¢é
restabelecer o tonus e a mobilidade da musculatura
orofacial, adapta¢do da valvula de fala, auxiliar no
desmame da ventilagdo mecanica,
restabelecimento da comunicagdo e das fung¢des

estomatognaticas.
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Miastenia Gravis

Miastenia Gravis é uma doenga auto-imune, cronica, associada com
alteragdo jungdo neuromuscular com a produgdo de anticorpos
contra receptores de acetilcolina (Ach). Bloqueando os receptores de
acetil-colina na placa motora, comprometendo sua fungdo.
Manifestagdes principais: Ptose palpebral, diplopia, disfagia, disfonia,
fraqueza da musculatura facial, dificuldade de mastigagdo e dispnéia
sdo decorrentes de fraqueza e fadiga dos musculos voluntarios a
situagdes de esforco. Compromete em especial nervos cranianos
oculares e pontino-bulbares.
O objetivo do tratamento fonoaudiolégico é garantir a funcionalidade
do sistema estomatognatico, tendo em vista que os sintomas
referentes as alteragdes de fala, mastigagdo, fonagdo, degluticdo e
respiragdo sao frequentes.
e
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A principal caracteristica da miastenia gravis é a fraqueza muscular
decorrente de disttrbios nos receptores de acetilcolina localizados
na placa existente entre os nervos e os musculos. Isso interfere na
transmissdo do impulso nervoso e provoca o enfraquecimento dos
musculos estriados esqueléticos.

A doenga pode manifestar-se em qualquer idade, mas acomete mais
as mulheres do que os homens, entre 20 e 35 anos. Depois dos 60
anos, essa relagdo se inverte.

Ha duas formas de miastenia: a autoimune, ou adquirida, e a
congénita. Na auto-imune, a resposta imunoldgica se volta contra os
componentes da placa motora responsavel pela transmissdo do
estimulo nervoso que faz o musculo contrair. Na congénita, os
anticorpos produzidos pela méde passam pela placenta e atingem o
feto.

N3o se conhecem as causas da miastenia gravis. Em alguns

pacientes, ha relagdo entre a doenga e tumores do tim a
glandula ligada ao sistema imunoldgico e que produz an svim
DFDratrit-varela

Dados importantes na avaliagao

O diagndstico pode ser confirmado por meio de exames, tais como a
eletroneuromiografia, o teste com anticolinesterdsico e a pesquisa de
anticorpos.

Anticolinesterasicos: A piridostigmina é o anticolinesterasico mais utilizado
e estd indicada como tratamento clinico inicial.

Imunossupressores: As principais drogas utilizadas sdo a azatioprina, a
ciclosporina, a ciclofosfamida e os corticdides. A azatioprina é de
demorada resposta, variando de 3 a 12 meses

Plasmafarése: A plasmaférese remove os anticorpos circulantes,
proporcionando uma melhoria da severidade da Miastenia Gravis.

Timectomia
Ptose palpebral e diplopia
AlteragGes respiratdrias

Pneumonias
Depressdes Fo@im
Ins6nia “—"

Tipos de Miastenia Gravis

Tipo | Miastenia ocular com ptose palpebral e diplopia;
Tipo IlA: para Miastenia generalizada com evolugdo leve e sem crises
respiratorias;
Tipo 1IB: para Miastenia generalizada com envolvimento muscular e
bulbar mais intenso, porém sem crise respiratdria;
Tipo Ill: em pacientes com Miastenia fulminante, de evolugdo rapida,
com crise respiratdria e péssima resposta a terapia farmacoldgica;
Tipo IV: representando a forma grave resultante do Tipo | e Il com
ma resposta a terapéutica farmacoldgica Os sintomas podem se
agravar pelo esforgo fisico, exposigdo ao calor, alteragdes emocionais
(stress e ansiedade), estados infecciosos e pelo uso de alguns
medicamentos, como tranquilizantes e antibidticos.

e
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Distrofias Musculares

Distrofia muscular é o termo amplo usado para designar um
grupo de doencgas genéticas que afetam os musculos causando
fraqueza, atrofia, fadiga, dor, rigidez, miotonia. Essa fraqueza
muscular, dependendo do tipo de distrofia, afeta grupos de
musculos diferentes e tem velocidade de degeneragdo variavel.
Distrofias musculares sdo doengas de origem genética que
provocam enfraquecimento progressivo do tecido muscular por
afetar a musculatura esquelética. A falta de substancias essenciais
para o crescimento e manutengdo dos musculos faz com que os
portadores desse disturbio apresentem dificuldades locomotoras
progressivas e, num estagio mais avangado, comprometimento da
musculatura respiratdria e cardiaca.

7 =
Fonovim
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Dysphagia in Duchenne muscular dystrophy: practical recommendations to
guide management

REHABILITATION IN PRACTICE

Michel Toussaint®, Zoe Davidson™, Veronique Bouvoie®, Nathalie Evenepoel®, Jurn Haan*
and Philippe Soudon®

*Acute Neurorespiratory Rehabilitation Unit, Neuromuscular Excellency Centre and Centre for Home Mechanical Ventilation, Vrije
Universiteit Brusselnkendaal Rehabilitation Hospital, Viezenbeek, Brussels, Belgium; *Department Nutriton and Dietetics, Monash
University, Melbourne, Australia; ‘Murdoch Chidrens Research Institute. Melboume, Australla

e
Purpose: Duchenne muscular dystrophy (DMD) is a rapidly progressive neuromuscular disorder
causing weakness of the skeletal, respiratory. cardlac and oropharyngeal muscles with up to one
hie o young sam mposis Ay saoudss EYachashl; ecee sucke o dpnachs

ng disorders but

Titte guidance 15 avalable fo £ managemer. This paper ams 10 provide a oe-brstap algonithm
to fadiitate dinical decisons regarding dysphagia management in this patient populats
Methods: This algorithm Is based on 30 years of dinical experience with DMD in 3 specialised
Centre for Neuromuscular Disorders (nkendaal Rehabiitation Hospital, Belgium) and Is supported
by literature where avadable.

esults: Dysphagia can worsen the condition of ageing patients with DMD. Apart from the

the pharynx and/or true laryngeal food aspiration may occur. The prevalence of these issues in
DMD is Wkely underestimated.
Condlusions: There is little guidance avadable for clinidans to manage dysphagia
fowding for young men wih ONO. Tis wpart sk 10 provide » cnicalsigorkhen o feciate the
Sagneds of Syphail to sy the syeptims. S > propuse P ecomumdations
eat dysphagia in the adukt OMO populath 1

A distrofia muscular de Duchenne (DMD) é
uma doenga neuromuscular que afeta
progressivamente os musculos, com o

aumento idade.

Os musculos orofaringeos relacionados a
alimentac&o também enfraquecem com a
idade e homens jovens experimentam
dificuldades crescentes de degluticao que
podem piorar a condi¢do dos pacientes. A
experiéncia demonstra que a degluticao
saliva pode ser um desafio para pacientes
com DMD, independentemente da presenca

de infecgBes toréacicas. Fénovim
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As queixas DMD incluem:
1. Desconforto durante a degluticdo;
2. A sensagdo de alimento bloqueado na
garganta;
3. Dificuldade em engolir saliva;
4. Tosse durante e apds as refei¢des;
5. Aumento da duragdo da refeigdo;
6. Dificuldade inicio da degluticdo;
7. Perda de apetite e perda de peso ndao
intencional;
8. Aumento da ocorréncia de infecgdes no peito
e episddios sufocantes. —
novim
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M. Toussaint et al 2016
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Segundo a Abdim (Associacdo Brasileira de Distrofia
Muscular), criada na década de 1980 por Dra. Mayana Zatz,
“até o presente momento, tem-se conhecimento de mais
de 30 formas diferentes de Distrofias Musculares
Progressivas (DMP), algumas benignas e outras mais
graves, que podem atingir criangas e adultos de ambos os
sexos. Todas atacam a musculatura, mas os musculos
atingidos podem ser diferentes de acordo com o tipo de
DMP”.

Atualmente, avangos na area da Genética e da Biologia
Molecular tornaram possivel identificar a causa dessas
doengas e detectar se uma mulher assintomatica é
portadora ou ndo do gene alterado. Se ndo for, ndo ha risco
de recorréncia para futuros filhos. F@\im
Tratado de fonoaudiologia/DP DYAUAE Vetela
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Segundo Dr Mayana Zatz— A forma mais comum é a
distrofia de Duchenne, uma heranga genética ligada ao
cromossomo X. A mulher tem dois cromossomos X. Se
um deles estiver afetado pelo defeito, o outro compensa
a alteragdo e a doenga ndo se manifesta. O homem tem
um cromossomo X, que recebe da mde, e um
cromossomo Y, herdado do pai. Portanto, se a mulher
portadora assintomatica da mutagdo transmitir o
cromossomo X defeituoso para um filho, ele ndo terd o X
normal para contrabalangar e garantir o bom
funcionamento do musculo. Por isso, a distrofia muscular
sé acomete meninos. E 0 mesmo que acontece com a
hemofilia. As mulheres sdo portadoras do gene
defeituoso, mas sdo os homens que desenvol\lﬁ_\ma

doenga. Fonovim
Tratado de fonoaudiologia/Dr Drau2s verela

Dr Drauzio Varela — Como evoluem as criangas que nasceram com distrofia de
Duchenne?

Dr Mayana Zatz — A crianga nasce normal, mas é portadora de um defeito que
vai determinar a auséncia de uma proteina essencial para o musculo, chamada
distrofina. Em geral, essa crianga demora um pouco mais para andar, mas,
quando comega, ninguém nota nada de diferente. No entanto, dos dois aos
quatro anos, o fato de cair muitas vezes chama a ateng¢do e, em geral, a mde
procura um ortopedista para avaliagdo. Muitas vezes, os tombos sdo atribuidos
ao pezinho chato, o que ndo seria motivo para maior preocupagdo.

Acontece que o quadro vai piorando progressivamente. Aos seis, sete anos, a
crianga deixa de correr, de subir escadas e, aos dez, doze anos, perde a
capacidade de andar. Depois, o comprometimento atinge os bragos e, nas fases
mais adiantadas, surgem problemas cardiacos e respiratorios.

Felizmente, em 2001, o Ministério da Sadde langou o Programa de Assisténcia
Ventilatéria N&o Invasiva a Pacientes Portadores de Distrofia Muscular
Progressiva e liberou o acesso aos aparelhos de BiPAP de ventilagdo assistida. E
muito importante que todos os pacientes saibam que tém direito a esses
equipamentos e que devem procurar a secretaria de saude de seu estad
consegui-los. Fon/c.,\vim

1 Dr Drauzio Varela s

* De uma forma geral a distrofia muscular é
considerada rara, sendo a distrofia muscular
de Duchenne a forma mais comum e mais
grave. Um outro tipo de distrofia muscular, a
de Becker, cujos sintomas e sinais sdo
semelhantes aos da de Duchenne, mas com
inicio mais tardio e de evolugdo menos severa.

=
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Doengas Neuromusculares

1) O que é e quais as caracteristicas principais da
ELA?

2) Descreva a Sindrome de Guillain-Barré.

3) Quais os progndsticos da ELA, Sindrome de
Guillain-Barré?

4) Descreva Miastenia Grave, quais os tragos
mais marcantes?

5) O que é Distrofia Muscular?

Fénovim
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FAZER O BEM SEM OLHAR A QUEM
Na chuva, numa noite, estava uma senhora negra, americana, do lado de uma estrada no
estado do | | I

Alab.

um tr p
O carro dela tinha enguigado e ela precisava, desesperadamente, de uma carona.

C | lhada, ela a acenar para os carros que passavam. Um
jovem branco, parecendo que ndo tinha conhecimento dos
acontecimentos e conflitos dos anos 60, parou para ajuda-la.

0 rapaz a colocou em um lugar protegido, procurou ajuda mecanica e chamou um taxi
para ela. Ela parecia estar realmente com muita pressa mas conseguiu anotar o
endereco dele e agradecé-lo. Sete dias se passaram quando bateram a porta da casa
do rapaz.

Para a surpresa dele, uma enorme TV colorida estava sendo entregue na casa dele
com um bilhete junto que dizia:

Muito obrigada por me ajudar na estrada naquela noite.
A chuva ndo sé tinha encharcado minhas roupas como também meu espirito.
Ai, vocé apareceu.. Por sua causa eu consegui chegar ao leito de morte do meu
marido antes que ele fal, Deus o ak por ter me ajudad
Sinceramente, Mrs. Nat King Cole"

enfr

Fénovim
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BOM ESTUDO!

Obrigada pela atengdo!
Doengas Neuromusculares

Bibliografia: Ferreira L.P.; Befi-lopes: D.M.; Limongi, S.C.O. Tratado De
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