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RESUMO

A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) € uma doenca neurodegenerativa, que leva a
fraqueza dos musculos de todo o corpo, comprometendo funcgdes vitais, entre elas a
fonacdo. Além do impacto na saude fisica, a saude mental e qualidade de vida das
pessoas acometidas pela doenca € fortemente afetada. Assim, € necesséaria uma
abordagem interdisciplinar para garantia da qualidade de vida destes individuos, ja
gue ndo ha cura para a doenca. Esta Dissertacdo € dividida em dois artigos. O artigo
1 intitula-se “Alteracdo vocal e fatores associados em pacientes com Esclerose Lateral
Amiotrofica (ELA)”, cujo objetivo foi verificar se existe correlacdo entre o tempo de
diagnéstico, progressdo da doenca, pico de fluxo de tosse, desvantagem vocal e
presenca de alteragdo vocal/fala em pacientes com ELA. Trata-se de um estudo
secundario, observacional de segmento transversal por meio de um banco de dados
do LIEV, onde foram coletados os dados relacionados aos questionarios: “indice de
Desvantagem Vocal (IDV-10)" e “Protocolo de Avaliagdo Funcional da Esclerose
Lateral Amiotrofica (ALFRS-R)”. Coletou-se amostra de fala para posterior julgamento
perceptivo-auditivo (JPA) e o resultado do exame de “Peak Flow”. Participaram
pacientes com diagnostico de ELA, maior parte do sexo masculino e do tipo
apendicular. Encontrou que pacientes com ELA possuem desvantagem e alteracdo
vocal, alteracao de pico de fluxo de tosse, e que existe correlacdo entre o tempo de
diagndstico e presenca de alteracdo vocal nestes pacientes. O artigo 2 intitulado
“Avaliagdo das disartrias e transtornos mentais em pacientes com ELA”, teve como
objetivo investigar se ha impacto na voz, fala, transtornos mentais e qualidade de vida
de individuos com Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA), bem como verificar se ha
relacdo entre a autopercepcdo de qualidade de vida e transtornos mentais com
variaveis clinicas em individuos com ELA. Trata-se de um estudo observacional e
transversal. Participaram adultos e idosos, de ambos os sexos, divididos em dois
grupos: caso, formado por pessoas com diagndéstico de ELA, e controle, por individuos
saudaveis.Houve associacao significativa entre GG, pitch, loudness e inteligibilidade
de fala no JPA e a presenca de ELA (Tabela 2). Nao houve diferenca estatistica na
comparacado dos dados acusticos (Fo, jitter, shimmer, HNR, CPPS) dos grupos
(Tabela 1) e nem associacao significativa da presenca de ELA com as outras variaveis

perceptivoauditivas (rugosidade, soprosidade, astenia e tensdo) (Tabela 2). Nao



houve significAncia estatistica nas andlises de correlacdo entre SRQ-20 e VcD e
variaveis clinicas o que também inclui JPA e medidas acusticas (Tabela 3). Pacientes
com ELA possuem comprometimento da qualidade de vida e saude mental, bem como
alteracdo vocal decorrentes das alteracdes disatricas quando comparados com
individuos saudaveis. Também foi observada associagao significativa entre grau geral
da intensidade do desvio vocal, pitch, loudness e inteligibilidade de fala e a presenca
de ELA.

Palavras-chave: doenca dos neurdnios motores; voz; alteracdo vocal; correlagéo;

salde mental.



ABSTRACT

Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a neurodegenerative disease, which leads to
weakness of muscles throughout the body, compromising vital functions, including
speech. In addition to the impact on physical health, the mental health and quality of
life of people affected by the disease is strongly affected. Therefore, an interdisciplinary
approach is necessary to guarantee the quality of life of these individuals, as there is
no cure for the disease. This Dissertation is divided into two articles. Article 1 is entitled
“Voice changes and associated factors in patients with Amyotrophic Lateral Sclerosis
(ALS)”, whose objective was to verify whether there is a correlation between the time
of diagnosis, disease progression, peak cough flow, vocal handicap and presence of
vocal/speech alterations in patients with ALS. This is a secondary, observational,
cross-sectional study using a LIEV database, where data related to the questionnaires
were collected: “Vocal Disadvantage Index (IDV-10)" and “Sclerosis Functional
Assessment Protocol Amyotrophic Lateral (ALFRS-R)”. A speech sample was
collected for subsequent auditory-perceptual judgment (JPA) evaluation and the
results of the “Peak Flow” exam. Patients diagnosed with ALS participated, most of
them male and of the appendicular type. He found that patients with ALS have
disadvantages and vocal changes, changes in peak cough flow, and that there is a
correlation between the time of diagnosis and the presence of vocal changes in these
patients. Article 2 entitled “Assessment of dysarthrias and mental disorders in patients
with ALS”, aimed to investigate whether there is an impact on the voice, speech, mental
disorders and quality of life of individuals with Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS), as
well as verifying whether there is relationship between self-perceived quality of life and
mental disorders with clinical variables in individuals with ALS. There was a significant
association between GG, pitch, loudness and speech intelligibility in the JPA and the
presence of ALS (Table 2). There was no statistical difference when comparing the
acoustic data (Fo, jitter, shimmer, HNR, CPPS) of the groups (Table 1) and no
significant association between the presence of ALS and the other perceptual-auditory
variables (roughness, breathiness, asthenia and tension) (Table two). There was no
statistical significance in the correlation analyzes between SRQ-20 and VcD and
clinical variables, which also includes JPA and acoustic measurements (Table 3).

Patients with ALS have compromised quality of life and mental health, as well as vocal



changes resulting from dysatric changes when compared to healthy individuals. A
significant association was also observed between the general degree of vocal

deviation intensity, pitch, loudness and speech intelligibility and the presence of ALS.

Keywords: motor neuron disease; voice; vocal change; correlation; mental health



LISTA DE TABELAS

ARTIGO 1 — ALTERAC}AO VOCAL E FATORES ASSOCIADOS EM PACIENTES
COM ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ELA)
Tabela 1 — Caracteristicas dos pacientes com ELA 38

Tabela 2 — Correlacdo entre as variaveis analisadas. 39

ARTIGO 2 — AVALIAC}AO DAS DISARTRIAS E TRANSTORNOS MENTAIS EM
PACIENTES COM ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ELA)
Tabela 1l — Comparacéo de variaveis clinicas de grupo de pacientes com 61
ELA e individuos saudaveis
Tabela 2 — Julgamento perceptivoauditivo da voz e fala de pessoas com 62
ELA e individuos saudaveis
Tabela 3- Correlagao entre saude mental, qualidade de vida e variaveis 64

clinicas em pessoas com ELA



LISTA DE ABREVIATURAS E SIGLAS

ALSFRS-R Escala de avaliagdo funcional da Esclerose Lateral Amiotrofica revisada

CNS Conselho Nacional de Saude

CPPS Medidas cepstrais

CSA Comunicacédo suplementar e/ou alternativa
DFT Deméncia frontotemporal

DNM Doencga do neurdnio motor

DP Desvio padrao

DSM-IV Manual Diagnostico e Estatistico de Transtornos Mentais
EAV Escala analogica-visual

ELA Esclerose Lateral Amiotrofica

GC Grupo caso

GCL Grupo controle

Fo Frequéncia de oscilagéo

GG Grau geral

GR Grau de rugosidade

GS Grau de soprosidade

GT Grau de Tenséo

HNR Relacao Sinal-ruido

IDV-10 indice de Desvantagem Vocal

IES Instituicdo de Ensino Superior

JPA Julgamento perceptivoauditivo

LIEV Laboratdrio Integrado de Estudos da Voz
NMI Neurdnio motor inferior

NMS Neurdnio motor superior

SRQ Self-Reporting Questionnaire

SUS Sistema unico de saude

TA Tecnologia Assistiva

TCLE Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
TMC Transtornos mentais comuns

VcD Vivendo com disartria



SUMARIO

1 APRESENTAGAOQ ..ottt ettt te e eae e 15
2 FUNDAMENTAGAO TEORICA. ......coviiieee ettt 17
2.1 ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ELA)......ccviieeieeiieeeeeeeee e 17
2.2 SAUDE MENTAL ....vtiteieiecee ettt ete et e et ete ettt e e etesreaeeeaeeteaneeee e 18
2.3 FONOAUDIOLOGIA E DISARTRIA ..ot 19
2.4 AUTOPERCEPCAO DOS INDIVIDUOS .......coveiiieieeeeteceeeee e 21
3 ARTIGO 1 — ALTERACAO VOCAL E FATORES ASSOCIADOS EM PACIENTES
COM ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ELA) .covvvviiiiiiiee e 23
4 ARTIGO 2 — AVALIACAO DAS DISARTRIAS E TRANSTORNOS MENTAIS EM
PACIENTES COM ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ELA) .........ccccc..... 43
5 CONSIDERACOES FINAIS ..ottt ava e ane 67
B IMPACTO SOCIAL ..euttttiiiiee ettt e e e e e e e e e et e aaab s s e e e e aeaeeeeeeeessennnnnns 68
REFERENCIAS .....ooviiiiiieeete ettt ettt sttt ans 69
ANEXOS ...ttt e e e e ettt as 73
ANEXO A - indice de Desvantagem Vocal 10 (IDV-10) ......c..ccceeurevveeieeeeireeennnne 73
ANEXO B - Escala Funcional da Esclerose Lateral Amiotrofica Revisada (ALSFRS-
R ) ettt e e e e e e et e et et ettt e e e aaaaaaeaeeees 74
ANEXO C - Questionario Vivendo com Disartria (VCD) ........ccoovviiiiiiiiiiciiiiiiinee, 78

ANEXO D- Self Report Questionnare (SRQ 20)......cccoeeiiiieiieiieieieiieeieeeeeeeeieiiiennnns 80



15

1 APRESENTACAO

A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) € uma doenca neurodegenerativa, de
causa desconhecida e incuravel, que afeta o corpo dos neurénios motores do cortex,
tronco encefélico e medula espinhal. A degeneracdo destes neurbnios ocasiona a
fraqueza muscular e consequentemente ha a perda de fungbes importantes para a
manutencdo da vida (Rowland, 2001). Entre as funcOes afetadas pela doenca
encontra-se impactos na voz e fala (Wijesekera, 2009).

E comum que pacientes com ELA desenvolvam a disartria, uma condic&o
caracterizada por alteragdes na sucesséao dos sons, que prejudica a inteligibilidade da
fala, articulacdo, prosodia, ressonancia e respiracéo (Darley, 1969). Com o avancar
da doenca, as alteracbes tornam-se cada vez mais significativas, e quando
associadas ao declinio funcional da doenca, provocam um grande impacto na
gualidade de vida destes individuos, que pode repercutir em sua satde mental (Cheia,
2010).

Devido as alteragdes ocasionadas pela doengca, o acompanhamento de uma
equipe interdisciplinar é fundamental. Entre eles, o fonoaudidlogo € o profissional
responsavel e sua atuacdo tem como objetivo a manutencdo das funcbes de
degluticdo, fonacdo e comunicagdo o maximo de tempo possivel, além do controle do
excesso de saliva (Chiapetta, 2005), e o uso de estratégias que evitem a
broncoaspiracdo e a desnutricdo, que sdo as principais causas de mortalidade em
pessoas diagnosticadas com a doenca (Bach, 2006). Em estagios mais avancados da
doenca, quando a comunicacdo esta fortemente afetada, este profissional pode
contribuir com a implementagao da Comunicacdo Suplementar e/ou alternativa (CSA)
(Moraes, 2019).

Considerando as peculiaridades da doenca e sabendo que a mesma afeta
drasticamente as funcgbes de voz/fala e consequentemente a saude mental e
gualidade de vida das pessoas acometidas, se faz necessério a realizacdo de estudos
gue proporcionem informacfGes relevantes para auxiliar a avaliacdo e
acompanhamento, além de embasar o tratamento fonoaudiol6gico desses pacientes.

A partir disso desenvolveu as seguintes perguntas norteadoras: Existe
correlacao entre o tempo de diagndstico e a presenca de alteracdo vocal/fala? Ha
correlacdo entre alteragdo vocal e declinio funcional em pacientes com ELA? Existe

correlacdo entre o pico de fluxo de tosse e a presenca de alteracdo de voz nestes
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pacientes? Ha relacdo entre a disartria, salude mental e qualidade de vida em
pacientes com ELA? A disartria traz impactos para a qualidade de vida e saude mental
destes individuos?

Portanto, os objetivos deste estudo foram: 1) verificar se existe correlagao entre
o tempo de diagnostico, progressao da doenca, pico de fluxo de tosse, desvantagem
vocal e presenca de alteracdo vocal/fala em pacientes com esclerose lateral
amiotréfica (ELA); e 2) investigar se ha impacto na voz, fala, transtornos mentais e
gualidade de vida de individuos com ELA ; bem como verificar se h& relagdo entre a
autopercepcao de qualidade de vida e transtornos mentais com variaveis clinicas em

individuos com ELA.
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2 FUNDAMENTACAO TEORICA
2.1 ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ELA)

O grupo heterogéneo de doengas neurodegenerativas, progressivas e de
carater desconhecido é referido na literatura como doencgas do neurdnio motor (DNM)
(Rowland, 2001; Tandan, 1985). A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) faz parte deste
grupo, e é considerada a doenca mais comum (Cheia, 2010). A mesma é mais
frequente em homens do que em mulheres, e sua incidéncia gira em torno de 1,9 para
cada 100.000 habitantes. No Brasil, a média de aparecimento da doenca € de 52 anos
(Bach, 2004).

Esta doenca nédo tem cura, e afeta o corpo dos neurdnios motores do cortex,
tronco encefélico e medula espinhal (Rowland, 2001; Wijesekera, 2009). A
degeneracdo pode afetar o neurbnio motor superior (NMS), localizado no cértex,
causando espasticidade, hiperreflexia, hipertonia, movimentos lentificados e sintomas
pseudobulbares. Ja o neurdnio motor inferior (NMI) localizado no tronco encefalico ou
no corno anterior da medula espinhal, quando atingindo causa atrofia muscular,
atonia, arreflexia, fraqueza e fasciculacdes (Chiapetta, 2005; Miller, 2009). A
progressao da leva a paralisia dos musculos do corpo e consequentemente ha a perda
de fun¢bes (Rowland, 2001).

A ELA pode manifestar-se de duas formas: de inicio apendicular ou de inicio
bulbar. A de inicio apendicular, é caracterizada pelos sintomas iniciais em um ou mais
membros, e quando o comprometimento bulbar se instala apds anos. Ja a de inicio
bulbar é caracterizada pela alteracdo de musculatura inervada pelos nervos bulbares,
afetando a fala a voz e a degluticdo. Alguns pacientes apresentam por muitos anos,
uma forma exclusiva da doeng¢a, mas na maioria dos casos, observa-se desde o inicio,
a forma combinada (Bach, 2004).

Além do declinio fisico que a ELA provoca, estudos apontam que a mesma
pode coexistir com a Deméncia Frontotemporal (DFT). Ela pode estar presente em
15% dos sujeitos, e se caracteriza por ser uma sindrome progressiva, que leva a
alteragBes de conduta, irritabilidade, egoismo e desinteresse. E importante salientar
gue individuos que apresentam a combinacédo de ELA com DFT, e/ou alteracdo das
funcdes executivas, apresentam um pior prognostico, diminuindo sua sobrevida em
um ano (Leite, 2021).
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A expectativa de vida dos individuos diagnosticados com ELA é de 2 a 5 anos
(Kuhnlein, 2008), sendo que a expectativa de vida para os individuos que apresentam
sintomas iniciais bulbares é de seis meses a trés anos, e de trés a cinco anos na
apresentacdo de queixas apendiculares da doenca (Souza, 2009). O tratamento &
realizado de maneira multidisciplinar e com uso de medicamentos, e sua finalidade é
aumentar a sobrevida e melhorar a qualidade de vida dos pacientes, ja que nao ha

cura para a doenca (Miller, 2009).

2.2 SAUDE MENTAL

Além dos aspectos de saude fisica afetados pela doenca, é necessario um
olhar especial para saude mental destes individuos. O adoecimento € umas das
maiores causas do sofrimento humano, e em pacientes com ELA, o sofrimento
psicologico causado pela doenca tanto nos pacientes como em seus familiares e
cuidadores, vem sendo cada vez mais estudado (Rodrigues, 2020; Calado, 2019) .
Por ser uma doenca em que a comunicacao é drasticamente afetada, as chances dos
pacientes se isolarem socialmente e emocionalmente, sdo enormes (Williams, 2008).

A ELA é uma doenca incuravel, e altera todos os aspectos da vida do individuo,
bem como suas relagbes familiares, pois devido a dependéncia que os pacientes
desenvolvem, a mesma passa a ser vivenciada de forma coletiva. Ha a ruptura da
rotina e de padrbes de vida antes vivenciados, perdas fisicas, funcionais, ansiedade,
ideias de que a doenca é consequéncia de atitudes cometidas, medo do que esta por
vir, 0 que gera o desenvolvimento de sentimentos como frustragédo, raiva, sofrimento
e tristeza (Souza, 2009; Melo 2013).

Diante desta realidade, o paciente e seus familiares podem desenvolver
mecanismos de defesa temporarios contra as alteracbes psiquicas que sao
desenvolvidas diante da doenca: Negacédo — negacao do seu estado de saude e de
onde o curso da doenca podo chegar; Raiva — sentimento de revolta diante de suas
limitacbes que levam a ruptura de atividades rotineiras; Barganha — tentativa de
adiamento da morte, uso da fé como mecanismo de esperanca para o prolongamento
da vida; Depressdo — a invasdo de sentimentos de grande perda de tudo, diante de
sua debilidade fisica; Aceitacdo — neste estdgio ndo hid mais desespero. Ha a
aceitacdo do percurso da doenca e do rumo da vida, o paciente fica saudoso,

despedindo-se de entes queridos, e ha o enfrentamento consciente de suas limitacdes
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(Melo 2013).

Estudos que utilizaram o Manual Diagnostico e Estatistico de Transtornos
Mentais (DSM-IV) para avaliar pacientes com ELA, apontam que cerca de 9% a 11%
dos pacientes foram diagnosticados com Transtorno depressivo maior (Rodrigues,
2020). Transtornos mentais comuns (TMC) como ansiedade, estresse e
desesperanca também séo relatados na literatura (Calado, 2019).

Um dos instrumentos utilizados para rastreio dos TMC é o SRQ (Self-Reporting
Questionnaire). Este instrumento foi desenvolvido pela Organizagdo Mundial de
Saude (OMS) e tem como objetivo avaliar a presenca dos sintomas de TMC. O
instrumento foi adaptado e validado para utilizacdo no Brasil e contém 20 questdes
para deteccdo de disturbios menores (ansiedade, depressdo, doencas
psicossomaticas, irritacdo e cansaco mental), em nivel de suspeicdo
(Presenca/Auséncia) de algum transtorno mental, porém, ndo discrimina um

diagnéstico especifico (Moura, 2020).

2.3 FONOAUDIOLOGIA E DISARTRIA

No contexto da ELA, € necessario que o0 paciente seja acompanhado por uma
equipe multiprofissional especializada. O Fonoaudidlogo é parte integrante desta
equipe, e sua atuacdo tem como objetivo a manutencdo das funcdes de degluticéo,
fonacdo e comunicacdo o maximo de tempo possivel, além do controle do excesso de
saliva (Chiapetta, 2005), e 0 uso de estratégias que evitem a broncoaspiracédo e a
desnutricdo, que séo as principais causas de mortalidade em pessoas diagnosticadas
com a doenca (Bach, 2004).

Em estagios mais avancados da doenca, quando a comunicacdo esta
fortemente afetada, este profissional pode contribuir com a implementacdo da
Comunicacdo Suplementar e/ou alternativa (CSA), que tem como objetivo
proporcionar a comunicacao através de tecnologias simples — expresséo facial,
vocalizagdes, gestos, escrita manual - e avancadas — uso de softwares de alta
tecnologia, que fazem com que o individuo comunique suas necessidades e seja
agente participativo da comunidade (Moraes, 2019).

A disartria e a disfagia estdo presentes nos pacientes com ELA, tanto em
pacientes com acometimento do NMS quanto do NMI (Briani, 1998). A tendéncia da

degeneracdo do primeiro € causar espasticidade, rigidez, hiperfuncdo, movimentos
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lentificados dos musculos responsaveis por essas fungdes, j4 a do segundo leva a
atrofia, hipofuncéo, fraqueza, fasciculacdo dos musculos faciais e cervicais (Bach,
2004). Cerca de 95% das pessoas com ELA apresentam alteracéo de fala e 85% de
degluticéo (Briani, 1998).

O tipo de disartria mais comum na ELA é a disartria mista (espastica-flacida)
(Padovani, 2011), e suas caracteristicas sao: hipernasalidade, reducao da intensidade
vocal, emissdo imprecisa de consoantes, alteracdo de qualidade vocal, reducédo da
taxa de fala e alteracdo na prosodia. A reducéo da forca de lingua e a lentiddo dos
movimentos dos articuladores estdo associadas a inteligibilidade de fala. Assim, toda
producao de fala em que a lingua estiver envolvida estara prejudicada (Duffy, 2008).

Essas alteracbes consistem em uma das mais profundas transformacdes
ocorridas no processo da doencga, tanto para 0s pacientes, como para seus familiares,
e somadas a perda da independéncia funcional causada pela ELA, afetam
drasticamente a qualidade de vida destes individuos (Leite, 2017; Lirani 2015;
Bandeira, 2010).

Estudos apontam que pacientes que apresentam sintomas de inicio
apendicular, por serem acompanhados por equipe multiprofissional devido as
alteragbes motoras, sdo encaminhados para a fonoaudiologia mais cedo, diante da
percepcéao de qualquer alteracao de fala por parte da equipe que acompanha o caso.
Diferente do que ocorre com 0s pacientes que apresentam a ELA de inicio bulbar, que
ja chegam para o Fonoaudiélogo com queixas relacionadas a fala e degluticdo de
forma mais acentuada (Ball, 2004).

Pacientes e familiares mostram-se conscientes das alteragcdes na comunicacao
manifestadas, no entanto, € comum haver discordancias em relacéo a definicdo do
uso da CSA. Fatores como custos, dificuldade por parte de cuidadores no manuseio
de tecnologias, e a importancia dada a comunicagéo, que por muitas vezes € menor
do que a importancia dada a outras alteragBes sdo fatores determinantes para a
implementacéo dessa tecnologia (Kusel, 2020).

Para a avaliacdo clinica das disartrias, recomenda-se o0 uso de tarefas
especificas. As tarefas habitualmente utilizadas sao: fonacdo de vogal sustentada,
repeticdo de silaba, leitura de texto e conversacdo (Padovani, 2011). As pesquisas
clinicas para melhorar a capacidade diagndstica em transtornos da fala mencionam

gue apesar da contribuicdo das medidas fisiologicas, as conclusfes extraidas do
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julgamento perceptivo-auditivo da fala séo o padréo-ouro, apesar da sua subjetividade
(Kusel, 2020).

Uma das escalas utilizadas para o julgamento perceptivo-auditivo, é a EAV
(escala analogica-visual) que consiste numa métrica de 0 a 100 mm, avaliando-se a
intensidade (grau geral) do desvio vocal (GG), o grau de rugosidade (GR),
soprosidade (GS), e tenséo (GT) (Behlau, 1995).

2.4 AUTOPERCEPCAO DOS INDIVIDUOS

A aquisicao de informagdes que possam esclarecer a repercussao negativa das
alteracdes de fala em pacientes com ELA, é relevante (Leite, 2017). Considerando a
percepcao dos mesmos neste processo, essas informacdes podem tornar o processo
terapéutico mais eficiente, atenuando assim, o seu sofrimento (Padovani, 2011; Leite,
2017).

No caso das disartrias, foi elaborado um questionario, denominado de “Living
with Diysarthria” (Hartelius, Elmberg, Holm, Lovberg, 2008), cujo objetivo é detectar
as dificuldades auto-referidas pelos pacientes diséartricos. O protocolo compreende 50
guestbes, dividas em 10 sec¢Oes, que abordam aspectos desde a identificacdo de
dificuldades na producdo da voz e da fala, até a interferéncia de questdes
comportamentais, sociais e ambientais (Padovani, 2011).

Posteriormente este questionario foi traduzido, adaptado culturalmente e
denominado “Vivendo com Disartria — VcD”, que mapeia as areas de maior dificuldade
de comunicacdo do paciente (Padovani, 2011). O objetivo deste questionario €
verificar como os participantes percebem a si mesmos e as suas dificuldades de fala
e como se ajustam as diferentes situacbes. O questionario compde-se de 50
afirmacdes divididas em 10 secdes distintas e o escore total do questionario é
realizado por meio da somatoria da pontuacao de cada afirmacéo de todas as secdes.
A pontuacdo minima € de 50 pontos, que sugere pouco impacto da disartria na
gualidade de vida e a maxima de 300 pontos, que indica alto impacto da disartria na
gualidade de vida do sujeito (Leite, 2017).

No caso de queixas vocais, foi elaborado o questionario indice de desvantagem
vocal 10 (IDV - 10) contém 10 questdes e tem como objetivo verificar o impacto da
alteracdo vocal em trés diferentes aspectos da vida do individuo - orgéanico, funcional

e emocional. Este instrumento contém 10 itens, sendo cada um composto por uma
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escala de 0 pontos, que se refere a “nunca”, e 4 que refere-se a “sempre”. As
respostas de cada item sdo somadas, dando um valor maximo de 40 pontos e quanto
maior o escore, maior € a desvantagem vocal do individuo (Costa, 2013).

Além das questdes relacionadas a clinica fonoaudioldgica, também existem
guestionarios de autoavaliacdo, para que o proprio paciente avalie as demandas
funcionais relacionadas a sua rotina, e assim, contribuir com a mensuracéo do impacto
da doenca nas diversas areas da vida destes individuos.

E muito comum a utilizacdo da ALSFRS-R para este fim, que € um questionario
composto por 12 itens - fala, degluticdo, salivagdo, manipulagéo e corte dos alimentos
com e sem gastrostomia, escrita, mudanca de decubito na cama e ajustar o lencol,
caminhar, subir escadas, dispnéia, ortopnéia e insuficiéncia respiratoria (Williams,
2008). Cada item possui um escore de 0 a 4, totalizando 48 pontos, quanto maior for
0 escore, mais preservadas estardo as func¢des, quanto menor o0 escore, mais

dependente estara o individuo (Cerdabaum, 1999).
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3 ARTIGO 1 - ALTERACAO VOCAL E FATORES ASSOCIADOS EM PACIENTES
COM ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ELA)

VOCAL ALTERATION AND ASSOCIATED FACTORS IN PATIENTS WITH
AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS (ALS)

O artigo 1 deste estudo tem como objetivo verificar se existe correlacao entre
o tempo de diagndstico, progressao da doenca, pico de fluxo de tosse, desvantagem
vocal e presenca de alteracdo vocal/fala em pacientes com ELA. Este artigo sera
submetido para apreciagdo pela Revista Codas (A3 no Qualis Referéncia), na

modalidade de “Artigo original”.
RESUMO

Objetivo: Verificar se existe correlacdo entre o tempo de diagndstico, progressdo da
doenca, pico de fluxo de tosse, desvantagem vocal e presenca de alteracdo vocal/fala
em pacientes com ELA. Método: Trata-se de um estudo observacional transversal.
Participaram adultos, de ambos os géneros, com diagnostico de ELA, sendo a maior
parte do tipo apendicular. Foram investigadas informacdes clinicas relativas ao tempo
de diagnostico, progressdo da doenca, pico de fluxo de tosse, autopercepcdo de
desvantagem vocal e coleta de tarefas de fala para posterior julgamento perceptivo-
auditivo da voz. Foi realizada andlise estatistica descritiva e de correlacdo dos
parametros vocais e as demais variaveis clinicas, por meio do teste de correlacéo de
Spearman. Resultados: Os participantes com ELA apresentaram valores variaveis no
instrumento de autoavaliagcdo da desvantagem vocal e alteracéo de pico de fluxo de
tosse. Todos tiveram alteracdo vocal, com intensidade de desvio vocal entre
moderado e intenso. Houve correlacdo entre a presenca de alteragao vocal e o tempo
de diagnostico em pacientes com ELA. Nao evidenciou correlacdo entre presenca de

alteracdo vocal e as outras variaveis clinicas. Conclusdo: Individuos com ELA
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possuem comprometimento na qualidade de voz/fala e alteracdo do pico de fluxo de
tosse. Ha correlacdo entre o tempo de diagnostico e presenca de alteracdo vocal
nestes pacientes. Quanto maior o tempo do diagnéstico, pior impacto na voz.

Descritores: Doenga dos neurdnios motores; Voz; Fala; Correlacdo; Tosse.
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ABSTRACT

Objective: Check whether there is a correlation between the time of diagnosis, disease
progression, peak cough flow, vocal handicap and the presence of vocal/speech
changes in patients with ALS. Method: This is a cross-sectional observational study.
Adults, of both genders, diagnosed with ALS patrticipated, the majority of which were
of the appendicular type. Clinical information regarding the time of diagnosis, disease
progression, peak cough flow, self-perceived vocal handicap and collection of speech
tasks for subsequent auditory-perceptual judgment of the voice were investigated.
Descriptive and correlation statistical analysis of vocal parameters and other clinical
variables was performed using Spearman's correlation test. Results: Participants with
ALS had values above the cutoff value in the voice handicap self-assessment
instrument and change in peak cough flow. All had vocal alteration, with vocal deviation
intensity between moderate and intense. There was a correlation between the
presence of vocal alteration and the time of diagnosis in patients with ALS. There was
no evidence of correlation between the presence of vocal alteration and other clinical
variables. Conclusion: Individuals with ALS have impaired voice/speech quality and
altered peak cough flow. There is a correlation between the time of diagnosis and the
presence of vocal alterations in these patients. The longer the diagnosis takes, the
worse the impact on the voice.

Keywords: Motor neuron disease; Voice; He speaks; Correlation; Cough
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INTRODUGCAO

A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) é uma doenca neurodegenerativa que
acomete o corpo celular dos neurénios motores do cortex, tronco encefalico e medula
espinhal®23). A progressdo da doenca leva a paralisia dos musculos do corpo e
consequentemente a perda de funcdes®.

Cerca de 70% das pessoas iniciam com sintomas em membros, a ELA
apendicular, que ocasiona dificuldades na movimentagdo dos membros, e 30% das
pessoas irdo iniciar com queixas bulbares, iniciando com dificuldades na degluticéo
(disfagia) e de fala (disartria)®>3). A disartria é descrita em 80% dos pacientes que
sofrem com esta doenca, independentemente do local de inicio de sintomas®.

A média de idade para o aparecimento da doenca é de 55 anos, com
expectativa de vida variavel. Aproximadamente 50% dos pacientes sobrevivem pouco
mais de dois anos apos o inicio dos sintomas e menos de 10% sobrevivem mais de
10 anos®. A expectativa de vida para pacientes que apresentam sintomas iniciais
bulbares é de seis meses a trés anos, sendo que a morte, em geral, é causada por
insuficiéncia da musculatura respiratoria®).

A literatura aponta a necessidade de exames que mecam a capacidade
pulmonar e respiratoria dos individuos com ELA. Um dos testes realizados, € o pico
de fluxo de tosse — peak flow, que mede a maior velocidade de fluxo de ar que pode
ser obtida durante a expiracéo forcada, e que pode ser um preditor de complicagdes
pulmonares a longo prazo em pacientes disfagicos®.

Tanto a disfagia como a distussia diminuem a seguranca da degluticdo e
aumentam o risco de aspiracdo em pacientes com ELAS. Por sua vez, a diminuicéo ou
auséncia de protecao das vias aéreas durante a degluticdo compromete a ingestao

alimentar por via oral, colocando esses pacientes em risco de desnutricao®.
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Os musculos relacionados as fungfes laringeas como fonacdo e degluticdo
poderdo estar hiperfuncionantes, com movimentos lentos quando o neurdnio motor
superior for afetado. Musculos de lingua, palato muscular, bucinadores, labios, faringe
e laringe estardo fracos, paréticos e hipoativos quando a degeneracéo iniciar no tronco
encefalico. Essas alteragées podem causar a disartria®.

A disartria € um transtorno motor de fala, caracterizada por imprecisdo
articulatéria, hipernasalidade, fala lenta e laboriosa, e alteragbes vocais como
rouquiddo, aspereza e soprosidade.As alteracbes diséartricas que podem ser
encontradas na sintomatologia dos pacientes com ELA, provocam um grande impacto
na qualidade de vida e comunicac¢éo destes individuos, sobretudo quando associadas
ao declinio funcional da doenca(.

O tipo de disartria mais comum na ELA é a disartria mista (espastica-flacida)
(Padovani, 2011), e suas caracteristicas sao: hipernasalidade, reducao da intensidade
vocal, emissdo imprecisa de consoantes, alteracdo de qualidade vocal, reducédo da
taxa de fala e alteracdo na prosédia. A reducéo da forca de lingua e a lentiddo dos
movimentos dos articuladores estdo associadas a inteligibilidade de fala. Assim, toda
producao de fala em que a lingua estiver envolvida estara prejudicada (Duffy, 2008).

Levando em consideracdo essas alteracdes, a fonoterapia nestes casos €
fundamental®. Para tracar o seu plano terapéutico, este profissional dispde de
protocolos de avaliacdo e acompanhamento, e especificamente para avaliacdo da
voz, a analise perceptivo auditiva é a mais utilizada(®-®),

A aquisicao de informacdes que possam esclarecer a repercussao negativa das
alteracOes de fala em pacientes com ELA é relevante. Essas informacfes podem
tornar o processo terapéutico mais eficiente, que pode atenuar o sofrimento dos

individuos acometidos pela doenga(.
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Portanto, o objetivo deste estudo foi verificar se existe correlagéo entre o tempo
de diagnéstico, progressao da doenca, pico de fluxo de tosse, desvantagem vocal e

presenca de alteracdo vocal/fala em pacientes com ELA.
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METODO
Este estudo foi avaliado e aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do

Centro de Ciéncias da Saude de uma Instituicdo de ensino superior (IES), por meio
do parecer numero 3.192.333/2018, conforme preconiza a resolucdo n°466/2012, do
Conselho Nacional de Saude (CNS). Todos os participantes assinaram o Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE).

Trata-se de um estudo observacional e transversal. Participaram adultos, de
ambos os géneros, com diagnostico de ELA de ambos os tipos, confirmado por médico
neurologista de um centro de referéncia de tratamento da doenca. Todos o0s
participantes realizaram avaliacdo da voz, e foram coletadas, através do prontuario,
as informacoes sobre tempo de diagnostico, avaliacdo da funcionalidade da pessoa
com ELA, bem como os dados relacionados a avaliacéo respiratoria.

Foram excluidos individuos com dificuldades para compreender ordens
simples, com outras doencas neuroldgicas associadas, tragueostomizados, e com
histérico de trauma ou tratamentos oncoldgicos em regido de cabeca e pescoco.

Aplicou-se o questionario indice de Desvantagem Vocal 10 (IDV — 10) tendo
em vista que este € um instrumento de autoavaliacdo da percepcao da desvantagem
vocal. Esse questionario contém 10 questdes, que foram lidas da mesma forma do
protocolo para os participantes do estudo. O objetivo deste questionario € verificar o
impacto da alteracdo vocal em trés diferentes aspectos da vida do individuo - organico,
funcional e emocional. Este instrumento contém 10 itens, sendo cada um composto
por uma escala de 0 pontos, que se refere a “nunca”, e 4 que se refere a “sempre”. As
respostas de cada item sdo somadas, dando um valor maximo de 40 pontos. Quanto
maior o escore, maior é a desvantagem vocal do individuot9,

Outro questionario utilizado foi o da escala de avaliacdo funcional da Esclerose

Lateral Amiotréfica revisada (ALSFRS-R), que tem como objetivo avaliar, sob a
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perspectiva do paciente, o impacto da doenca nas diversas areas de sua vida®?. Ela
€ composta por 12 itens - fala, degluticdo, salivacdo, manipulacdo e corte dos
alimentos com e sem gastrostomia, escrita, mudanca de decubito na cama e ajustar
o lencol, caminhar, subir escadas, dispneia, ortopneia e insuficiéncia respiratéria.
Cada item possui uma chave de resposta de 0 a 4, totalizando 48 pontos. Quanto
maior for o escore, mais preservadas estardo as funcdes, quanto menor o escore,
mais dependente estara o individuo®b.

A gravacédo da voz foi realizada no Laboratorio de voz de uma IES, por meio do
software Fonoview, verséo 4.5, da CTS Informética, desktop Dell all-in-one, microfone
cardioide unidirecional, da marca Senheiser, modelo E-835, localizado em um
pedestal e acoplado a um pré-amplificador Behringer, modelo U-Phoria UMC 204. As
vozes foram coletadas em cabine de gravagao com tratamento acustico e ruido inferior
a 50 dB NPS, com taxa de amostragem de 44000 Hz, com 16 bits por amostra e
distancia de 10 cm entre o microfone e a boca do paciente.

Os pacientes realizaram a avaliacdo sentados, com o tronco reto, e receberam
instrucdes sobre a coleta de voz: emitir uma vogal sustentada /E/ por no minimo 8
segundos em tom usual e contagem de 1 a 10.

Posteriormente, as vozes foram editadas no software Sound Forge versao 10.0,
no qual foram eliminados os dois segundos iniciais e finais da emissao da vogal,
devido a maior irregularidade nesses trechos, preservando-se o tempo minimo de trés
segundos para cada emissdo. Em seguida, os trechos foram normalizados no controle
“normalize” do Sound Forge, no modo peak level, a fim de obter uma padronizacéo na
saida de audio entre -6 e 6dB, de modo que as variacdes na intensidade final do sinal
vocal ndo interferissem no julgamento perceptivo-auditivo dos parametros de

gualidade vocal.
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O julgamento perceptivo-auditivo foi realizado por trés fonoaudiélogos
especialistas em voz, com larga experiéncia em julgamento perceptivo-auditivo e em
paciente neurolégicos. Os estimulos foram repetidos em 20% no final da avaliagéo,
para analisar a confiabilidade dos avaliadores. Para o julgamento, foi utilizada uma
escala analdgica visual (EAV), com uma métrica de 0 a 100 mm, avaliando-se a
intensidade (grau geral) do desvio vocal (GG), o grau de rugosidade (GR),
soprosidade (GS), tensdo (GT). A marcacdo mais préxima do O representard menor
alteracdo, quanto mais proxima do 100, maiores serdo as alteracfes, possuindo,
assim, uma possibilidade de gradacdo de 0 a 100mm da alteracao.

Realizou-se a concordancia entre os juizes e selecionou-se 0 juiz que obteve a
melhor confiabilidade interna, a partir do coeficiente de Kappa de Cohen®’). O
resultado do coeficiente foi de 0,80 classificado como “boa confiabilidade”.

A tosse voluntaria foi mensurada por meio do pico de fluxo de tosse. O
fisioterapeuta do servico, realizou o Peak Flow Cough Test (PFCT) em todos os
pacientes, a partir de um instrumento portatil (Respironics HS755 Personal Best;
Philips®, EUA) para medicado do pico de fluxo expiratério durante a tosse. Neste teste,
um resultado abaixo de 160 litros/minutos (L/min) indica tosse ineficaz, 160 L/min a
269 L/min indica tosse fraca, sendo recomendado no minimo 270 L/min para garantir
uma tosse eficaz(’-®),

Para realizacdo do procedimento, o participante permaneceu sentado, com o
tronco reto, olhando para frente e com um angulo reto entre queixo e pescoco.
Colocou-se um clip nasal e solicitou-se ao participante que inspirasse profundamente
pela boca enchendo o peito de ar. Colocou-se um medidor descartavel na boca, entre
os dentes, com a lingua embaixo do bocal e solicitou-se que o participante vedasse

os labios firmemente. O examinador segurou o medidor com o indicador e o polegar
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para evitar saida de ar, quando houve dificuldade de vedamento labial. Em seguida,
pediu-se para o participante produzir a tosse mais vigorosa possivel®. O
procedimento foi repetido trés vezes, sendo considerado para analise apenas o maior
resultado dos trés valores obtidos. As avaliagdes da voz e do pico de fluxo de tosse
foram realizadas no mesmo dia ou com intervalo maximo de 15 dias entre elas.

Para verificacdo e interpretacdo dos dados, foi realizada andlise estatistica
descritiva ndo paramétrica, com a correlagdo das varidveis tempo de diagnéstico,
EAV-GG, IDV-10, ALFR-S e Peak Flow. Foi aplicado o teste de correlagcdo de

Spearman e o nivel de significancia adotado foi de 5%.
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RESULTADOS

A amostra foi composta por 08 pacientes com diagnostico de ELA, sendo 75%
(n=06) do tipo apendicular e 25% (n=02) do tipo bulbar. A maior parte era do sexo
masculino (75%; n=06), com a média de idade foi de 49,37 (DP=15,16) anos. A média
do tempo de diagnéstico foi de 4,6 anos (DP=1,92), a média do IDV-10 foi de 17,5
(DP=9,91) pontos, do Peak Flow foi de 209,5 (DP=111,71) e da EAV-G foi de 3,1
(DP=0,35) pontos (Tabela 01).

Houve correlagéo positiva perfeita entre o tempo de diagndstico e a EAV-GG.

N&o houve correlacdo entre a voz e as outras variaveis (Tabela 02).
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DISCUSSAO

Este estudo evidenciou que existe correlacdo entre o tempo de diagnostico e a
presenca de alteracdo vocal em pacientes com ELA. E importante salientar que a
populacdo estudada € de carater heterogéneo, e as manifestagdes clinicas da doenca
se dao de forma individualizada para cada individuo. Os pacientes deste estudo
apresentaram um indice de desvantagem vocal variavel, comprometimento funcional
em suas funcgdes e pico de fluxo de tosse alterado.

Pdde observar que houve predominio do género masculino, do tipo de ELA
apendicular e média de idade de 49,37 anos. A literatura aponta que a ELA é
predominante no género masculino®, a média de idade é de 55 anos, e que a do
subtipo apendicular é a mais observada®2),

Esta pesquisa traz os resultados das avaliagfes clinicas do peak flow e Do
julgamento perceptivo-auditivo, além de instrumentos clinicos que acessam
informacdes sobre a perspectiva do paciente, o IDV-10 e a ALSFRS-R. Esses dados
clinicos trazem informagdes primordiais para direcionar o raciocinio clinico para a
tomada de decisédo junto ao paciente.

Foi possivel observar que uma determinada parte dos participantes deste
estudo, apresentaram alteracao do pico de fluxo de tosse, principalmente aqueles que
tinham um tempo de diagndéstico maior, exceto um individuo, que apresentou um pico
de fluxo de tosse eficaz, apesar de conviver com a doencga por sete anos. A literatura
relata prevaléncia de alteracéo de peak flow nesta populacdo(”, fato que pode nao ter
sido constatado de forma significativa, devido as limitagées da coleta. Vale ressaltar
gue a populacao é de dificil acesso devido a sobrevida, subnotificacdo e acesso aos
servicos de saide do Sistema Unico de Saude (SUS)®), além do impacto da

emergéncia epidemiolégica mundial em saude ocasionada pela pandemia do COVID-
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19, periodo em que este estudo foi realizado.

E importante salientar que o resultado do peak flow pode ser considerado um
parametro de relevancia para a conduta fonoaudioldgica, pois 0s processos sensorio-
motores da tosse e da voz compartilham elementos neuroanatémicos e funcionais que
se relacionam. Os resultados deste estudo ndo endossaram essa correlacéo, fato que
pode ser explicado pelo numero reduzido de participantes no estudo. Mas é
importante enfatizar que a avaliagéo do pico de fluxo de tosse, faz-se necesséria entre
outros objetivos, por ser um preditor de complicagdes pulmonares a longo prazo em
pacientes disfagicos, e para contribuir com a tomada de deciséo relacionada a escolha
da melhor via de alimentagédo para estes individuos®7,

Quanto ao julgamento perceptivo-auditivo, através dos dados analisados pela
EAV, foi possivel observar que os pacientes apresentaram um grau geral de
intensidade do desvio vocal de grau moderado a intenso. A literatura aponta
alteracdes significativas na voz/fala nestes individuos, principalmente de acordo com
o avanco da doenca®. Essa correlacdo pode ser explicada pelo carater progressivo
da doenca, que leva a paralisia de todos os musculos do corpo®™, inclusive aos que
estao envolvidos no processo de producéo da voz.

A ELA é uma doenca de carater neurodegenerativo e progressivo, e tanto as
alteracbes manifestadas quando o neurdnio motor superior € afetado, como as que se
manifestam quando o tronco encefalico € atingido, podem ocasionar a disartria, um
transtorno motor de fala que provoca alteragdes na producéo dos sons da fala@.

Além do impacto na comunicacéo, a disartria traz limitacdes para a qualidade
de vida destes pacientes, fato que € ainda mais acentuado devido ao declinio funcional
global provocado pela doenca(®.

Pode-se acessar dados de impacto na qualidade de vida e funcionalidade dos
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pacientes por meio de sua autopercepc¢ao relativa a aspectos envolvidos na doenca.
Este estudo utilizou dois instrumentos de autoavaliagdo: a ALFRS-R e o IDV-10.

A ALFRS é uma escala funcional de avaliacdo de diferentes aspectos da vida
do individuo, e é muito utilizada no meio cientifico e clinico®. Os resultados
observados na aplicagcéo da escala ALSFRS-R, que na sua maioria apresentou scores
baixos, indicativos de desfechos negativos, também contribuem na formulagdo da
hip6tese de que a ELA é uma doenca que afeta todas as &reas da vida destes
individuos. Vé-se em estudo, que a ALSFRS-R demonstrou ser um importante
instrumento preditor, sob a perspectiva do paciente, do impacto da doenca nessas
areasb,

Quanto aos resultados obtidos, observou-se que a maioria dos pacientes
apresentou um score variavel, fato que traz reflexdes sobre a heterogeinidade da
doenca, e a repercussdo das alteracfes vocais que a ELA pode acarretar na vida
desta populacgéo.

O IDV-10 quando combinado ao julgamento perceptivo-auditivo, pode ser
considerado um importante instrumento de monitoramento e rastreio do impacto da
funcionalidade da voz(9, auxiliando assim, na elaboracéo de estratégias terapéuticas
a serem implementadas na terapia fonoaudiologica.

Para além disso, a aquisicdo de informacfes que possam esclarecer a
repercussdo negativa das alteracdes de fala em pacientes com ELA é relevante®).
Assim, vale adicionar a autopercepcdo do paciente dentro do processo avaliativo.
Para os aspectos vocais, o IDV-10 demonstra ser uma boa opcao, pois demosntra ser
uma ferramenta essecial para compreender o impacto das alteracbes vocais em
diversas areas da vida dos individuos.

As informacdes coletadas diante da perspectiva dos pacientes, tornam o
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processo terapéutico mais eficiente, pois é possivel focar a conduta terapéutica nas
areas de vida mais afetadas, atenuando assim, o sofrimento destes individuos, tendo
em vista que a perda completa da independéncia funcional causada pela ELA acarreta
uma situacao drastica para a vida dos mesmos, que se veem prisioneiros no seu
proprio corpo®12),

O fato de ndo ter sido encontradas correlagdes entre as variaveis IDV-10 x
ALSFRS-R e Peak Flow x EAV-GG pode ser explicado devido as limitagcdes deste
estudo, como 0 numero pequeno da amostra, dificuldade relatada em outro estudo
realizado com esta populacdo(8), obtida por conveniéncia em um Sservigco
especifico,que se deu pela baixa ocorréncia, sobrevida e heterogeneidade quanto ao
tipo da doenca; e as restricbes adotadas devido a emergéncia epidemiolégica

ocasionada pela pandemia da Covid-19.
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CONCLUSAO

Individuos com ELA possuem comprometimento na qualidade de voz/fala e
alteracdo do pico de fluxo de tosse. Ha correlacdo entre o tempo de diagndstico e
presenca de alteragdo vocal nestes pacientes. Quanto maior o tempo do diagnéstico,

pior impacto na voz.
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Tabela 1 - Caracteristicas dos pacientes com ELA (n=08).

SUJEITOS IDADE SEXO ELA TD IDV-10 PEAK ALSFRS-R EAV-GG
FLOW
1 55 M A 03 4 270 20 3
2 31 M A 06 19 50 19 3
3 76 M A 05 11 60 10 3
4 65 F B 03 30 280 37 4
5 41 F A 07 19 240 27 3
6 40 M A 04 25 185 17 3
7 38 M B 07 5 381 19 3
8 49 M A 02 27 210 26 3
Me 49,37 4,62 17,5 209,5 21,87 3,12
DP 15,16 1,92 9,91 111,71 8,07 0,35

Legenda: M- masculino; F- feminino; ELA- esclerose lateral amiotréfica; A: apendicular; B: bulbar; TD — Tempo de diagnéstico
em anos; IDV-10 — indice de Desvantagem Vocal 10; ALSFRS-R: Escala Funcional da Esclerose Lateral Amiotréfica Revisada;
EAV-G: Escala Analdgica Visual Geral; 3: grau de alteragdo vocal moderado; 4: grau de alteragdo vocal intenso; M — média; DP-

desvio padrao.
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Tabela 02 - Correlagao entre as variaveis analisadas.

Variaveis correlagéo p-valor
Tempo de Diagnéstico x EAV-G 1 0,002*
IDV-10 x ALSFRS-R 1 0,276
Peak Flow x EAV-G -0,73 0,863

Teste de Correlagdo de Spearman. Legenda: EAV-G: Escala Analdgica Visual — grau geral; IDV-10 —indice de Desvantagem

Vocal; ALSFRS-R: Escala Funcional da Esclerose Lateral Amiotréfica Revisada.
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4 ARTIGO 2 — RELACAO ENTRE DISARTRIA E TRANSTORNOS MENTAIS EM

PACIENTES COM ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ELA)

ASSESSMENT OF DYSARTHRIAS AND MENTAL DISORDERS IN PATIENTS

WITH AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS (ALS)

O artigo 2 deste estudo tem como objetivo investigar se ha impacto na voz, fala,
transtornos mentais e qualidade de vida de individuos com Esclerose Lateral
Amiotrofica (ELA) ; bem como verificar se ha relacdo entre a autopercepcdo de
gualidade de vida e transtornos mentais com variaveis clinicas em individuos com
ELA. Este artigo sera submetido para apreciacao pela Revista Codas (A3 no Qualis

Referéncia), na modalidade de “Artigo original”.

RESUMO

Obijetivo: investigar se ha impacto na voz, fala, transtornos mentais e qualidade
de vida de individuos com Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA); bem como verificar se
ha relacdo entre a autopercepcdo de qualidade de vida e transtornos mentais com
variaveis clinicas em individuos com ELA. Métodos: Trata-se de um estudo
observacional e transversal. Participaram 24 individuos adultos e idosos, de ambos
0s sexos, divididos em dois grupos: caso, formado por 12 pessoas com diagndstico
de ELA, e controle, formado por 12 individuos saudaveis. Foram investigadas
informacdes clinicas relativas ao tempo de diagnostico, autopercepcdo da qualidade
de vida, transtornos mentais e coleta de tarefas de fala para posterior julgamento
perceptivo-auditivo (JPA) e analise acuUstica da fala e voz. Foi realizada analise
estatistica descritiva e inferencial de comparacao por meio testes Mann-Whitney (U),

teste exato de Fisher e o de correlacdo de Spearman. Resultados: Houve diferenca
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estatistica na comparacdo dos grupos nas variaveis clinicas VcD e SRQ-20.Houve
associacao significativa entre GG JPA, pitch, loudness e inteligibilidade em pacientes
com ELA. N&o houve diferenca estatistica na compara¢édo dos dados acusticos (Fo,
jitter, shimmer, HNR, medidas cepstrais-CPPS) dos grupos, nem associacao
significativa nas outras varidveis perceptivo-auditivas (rugosidade, soprosidade,
astenia e tensdo). Nao houve significancia estatistica nas andlises de correlacdo entre
SRQ-20 e VcD e variaveis clinicas o que também inclui JPA e medidas acusticas.
Concluséo: Pacientes com ELA possuem comprometimento da qualidade de vida e
salde mental, bem como alteracdo vocal decorrentes das alteracdes disatricas
guando comparados com individuos saudaveis. Também foi observada associacdo
significativa entre grau geral da intensidade do desvio vocal, pitch, loudness e
inteligibilidade de fala e a presenca de ELA.

Descritores: Doenca dos neurbnios motores; Voz; Fala; Correlacdo, Transtornos

Mentais.
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ABSTRACT

Objective: to investigate whether there is an impact on the voice, speech, mental
disorders and quality of life of individuals with Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS); as
well as verifying whether there is a relationship between self-perception of quality of
life and mental disorders with clinical variables in individuals with ALS. Methods: This
IS an observational and cross-sectional study. Adults and elderly people of both sexes
participated, divided into two groups: case, made up of people diagnosed with ALS,
and control, made up of healthy individuals. Clinical information regarding time of
diagnosis, self-perception of quality of life, mental disorders and collection of speech
tasks for subsequent auditory-perceptual judgment (JPA) and acoustic analysis of
speech and voice were investigated. Descriptive and inferential statistical comparison
analysis was performed using Mann-Whitney (U) tests, Fisher's exact test and
Spearman's correlation test. Results: There was a significant association between GG,
pitch, loudness and speech intelligibility in the JPA and the presence of ALS (Table 2).
There was no statistical difference when comparing the acoustic data (Fo, jitter,
shimmer, HNR, CPPS) of the groups (Table 1) and no significant association between
the presence of ALS and the other perceptual-auditory variables (roughness,
breathiness, asthenia and tension) (Table two). There was no statistical significance in
the correlation analyzes between SRQ-20 and VcD and clinical variables, which also
includes JPA and acoustic measurements (Table 3). Patients with ALS have
compromised quality of life and mental health, as well as vocal changes resulting from
dysatric changes when compared to healthy individuals. A significant association was
also observed between the general degree of vocal deviation intensity, pitch, loudness
and speech intelligibility and the presence of ALS.

Keywords:. Motor neuron disease; Voice; He speaks; Correlation, Mental Disorders.
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INTRODUGCAO

O grupo heterogéneo de doencas neurodegenerativas, progressivas e de
carater desconhecido é referido na literatura como doencgas do neurdnio motor (DNM)
(1-2), A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) faz parte deste grupo, e é considerada a
doenca mais comum®. Ela é mais frequente em homens do que em mulheres, e sua
incidéncia gira em torno de 1,9 para cada 100.000 habitantes. No Brasil, a média de

idade das pessoas com esse diagndstico é de 52 anos®.

A ELA pode manifestar-se de duas formas: de inicio apendicular ou bulbar. A
de inicio apendicular é caracterizada pelos sintomas iniciais em um ou mais membros,
e quando o comprometimento bulbar se instala apds anos. A de inicio bulbar é
caracterizada pela alteracdo de musculatura inervada pelos nervos bulbares, afetando
a fala a voz e a degluticdo. Alguns pacientes apresentam por muitos anos uma forma
exclusiva da doenca, mas na maioria dos casos, observa-se desde o inicio, a forma
combinada®.

A expectativa de vida dos individuos diagnosticados com ELA é de 2 a 5 anos®),
sendo que a expectativa de vida para os individuos que apresentam sintomas iniciais
bulbares € de seis meses a trés anos, e de trés a cinco anos na apresentagcdo de
queixas apendiculares da doenca®. O tratamento é realizado de maneira
multidisciplinar e com uso de medicamentos, e sua finalidade € aumentar a sobrevida
e melhorar a qualidade de vida dos pacientes, ja que ndo ha cura para a doenca(®.

Diante do contexto em que o individuo se encontra, é necessario um olhar
especial para sua saude mental. Em pacientes com ELA o sofrimento psicol6gico
causado pela doencga tanto nos pacientes como em seus familiares e cuidadores vem
sendo cada vez mais estudado®9. E muito comum os pacientes se isolarem social e

emocionalmente, sobretudo por ser uma doenca em que a comunicagcdo é afetada
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drasticamente0),

Individuos com ELA sofrem impacto na sua qualidade de vida, e um dos
principais fatores sdo as alteracdes de fala manifestadas com o avanco da doencab.
Tais alteragOes prejudicam a interacdo social destas pessoas, que tendem a evitar
situacbes comunicativas por ndo serem entendidos, que afetam sua auto-estima,
esperanca e dignidade, culminando numa maior possibilidade de isolamento social®*
13)_

Estudos que utilizaram o Manual Diagnéstico e Estatistico de Transtornos
Mentais (DSM-1V) para avaliar pacientes com ELA apontam que cerca de 9% a 11%
dos pacientes foram diagnosticados com transtorno depressivo maior®-). Transtornos
mentais comuns (TMC) como ansiedade, estresse e desesperanca sao relatados na
literatura®.

E necessario que o paciente seja acompanhado por uma equipe
multiprofissional especializada. O fonoaudi6logo € parte integrante desta equipe, e
sua atuacao tem como objetivo a manutencéo das fun¢des de degluticdo, producéo
vocal e comunicacdo o maximo de tempo possivel, além do controle do excesso de
saliva, e 0 uso de estratégias que evitem a broncoaspiracao e a desnutricdo, que sao
as principais causas de mortalidade em pessoas diagnosticadas com a doenca®.

Em estagios mais avancados da doenca, quando a comunicacdo esta
fortemente afetada, este profissional pode contribuir com a implementacdo da
Comunicacdo Suplementar e/ou alternativa (CSA), que tem como objetivo
proporcionar a comunicacdo por meio de tecnologias simples — expressao facial,
vocalizacdes, gestos, escrita manual - e avancadas — uso de softwares de alta
tecnologia, que fazem com que o individuo comunique suas necessidades e seja

agente participativo da comunidade®4,
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A disartria e a disfagia estdo presentes nos pacientes com ELA, tanto em
pacientes com acometimento do neurénio motor superior (NMS) quanto do neurdnio
motor inferior (NMI)®. A tendéncia da degeneracdo do primeiro é causar
espasticidade, rigidez, hiperfuncdo, movimentos lentificados dos musculos
responsaveis por essas funcdes, j4 a do segundo leva a atrofia, hipofuncéo, fraqueza,
fasciculagdo dos musculos faciais e cervicais. Cerca de 95% das pessoas com ELA
apresentam alteracéo de fala e 85% de degluticio®®),

Essas alteracdes consistem em uma das mais profundas transformacdes
ocorridas no processo da doencga, tanto para os pacientes, como para seus familiares,
e somadas a perda da independéncia funcional causada pela ELA, afetam
drasticamente a qualidade de vida destes individuos®4.

Portanto, os objetivos deste estudo foram investigar se ha impacto na voz, fala,
transtornos mentais e qualidade de vida de individuos com Esclerose Lateral
Amiotrofica, bem como verificar se ha relacéo entre a autopercepcao de qualidade de

vida e transtornos mentais com variaveis clinicas em individuos com ELA.



49

METODO

Este estudo foi avaliado e aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do
Centro de Ciéncias da Saude de uma Instituicdo de ensino superior (IES), por meio
do parecer numero 5.946887, conforme preconiza a resolugdo n°466/2012, do
Conselho Nacional de Saude (CNS). Todos os pacientes assinaramo Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE).

Trata-se de um estudo, observacional e transversal, multicéntrico com a co-
participacdo de dois Hospitais Universitarios de diferentes regides do Brasil.

A amostra foi composta por adultos, de ambos os sexos, divididos em dois grupos:
pacientes com diagndéstico de ELA (grupo caso — GC) e adultos/idosos saudaveis que
compuseram o grupo controle (GCL). O GC foi composto por 12 pacientes que
buscaram atendimento nos hospitais universitarios. Os critérios de inclusdo parao GC
foram a auséncia de disturbios ou outras doencas neuroldgicas associadas, além de
ndo fazerem uso de traqueostomia e serem anartricos. A maior parte era do sexo
feminino (75%; n=09), com a média de idade de 62,46 (DP=13,86) anos. A média do
tempo de diagnostico foi de 3,65 anos (DP=3,43).

O GCL foi composto por 12 acompanhantes de pacientes dos ambulatorios de
cardiologia e otorrinolaringologia de hospital universitario, que possuiam sexo e faixa
etaria balanceada com o GC. N&o tinham diagndstico de doencas neuroldgicas, e que
nao faziam uso de medicacao controlada. A maior parte era do sexo feminino (83%
n=10), com a média de idade foi de 60,91 (DP=12,68) anos.

Os participantes dos estudos foram abordados pelas pesquisadoras, onde foi
explicado os objetivos da pesquisa e apresentado o TCLE. Sé apés a assinatura do
mesmo, iniciaram os procedimentos.

No primeiro momento, foi aplicado o questionario “Vivendo com Disartria
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(VeD)”, uma verséo traduzida e adaptada para o portugués brasileiro do questionario
“Living with Diysarthria”®), desenvolvido pelo Instituto Vardal. O VcD tem como
objetivo verificar a qualidade de vida de diséartricos em decorréncia das suas
dificuldades de fala. O protocolo é composto por cinquenta questfes divididas em 10
secoes que compreendem aspectos de fala, linguagem/cognicdo, cansago, emocao e
comunicacao, além de questdes sociais e comportamentais. Cada secdo contém
cinco afirmativas, com uma chave de resposta em escala Likert de um a seis, que
varia de “discordo totalmente” a “concordo totalmente”. O escore total é calculado em
um somatoério simples e pode alcancar valor minimo de 50 e maximo de 300 pontos®b,

Em seguida, aplicou-se o questionario “Self-Reporting Questionnaire (SRQ)’,
gue foi desenvolvido pela Organizacdo Mundial de Saude, com o objetivo de realizar
uma triagem para detectar sintomas de transtornos mentais, e contém uma escala
dicotdmica (sim/ndo) como chave de resposta para cada uma de suas questdes. O
SRQ apresenta 20 questbes e quando apresenta um somatorio maior ou igual a 7
comprova indicativo de transtorno mental comum(7),

Foi realizada a gravacdo de voz por meio de aparelhos smatphones nos
modelos “Iphone”, em ambiente silente, com os participantes sentados, com 0s pés
apoiados no chéao, e com o disponivel movel posicionado a 5 cm da boca. Durante a
gravacao foi solicitado que os pacientes emitissem a vogal sustentada /a/, por ser uma
das vogais mais comumente utilizadas nas avaliagées*®). Em seguida, os pacientes
foram submetidos a gravacao da fala automatica por meio da contagem de 1 a 15.

As amostras de fala foram editadas no programa Audacity 3.3.3, onde foram
cortadas os dois segundos iniciais e finais das emissdes, devido a irregularidade que
esses trechos apresentam, mantendo um sinal de pelo menos 8 segundos. Tais

amostras passaram por julgamento perceptivoauditivo (JPA) e analise acustica
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guantitativa.

Dois fonoaudiélogos com experiéncia por mais de 05 anos em analise de voz e
fala realizaram o julgamento perceptivoauditivo. Todos avaliaram as duas tarefas de
fala dos 24 voluntarios de pesquisa somado a 20% da amostra que foi repetida
aleatoriamente. Eles ndo receberam informagdes clinicas dos voluntarios avaliados.

Os juizes foram solicitados a classificarem as varidveis de grau geral (GG),
rugosidade, soprosidade, tensao, instabilidade, nasalidade e astenia atribuindo uma
nota de 0 a 3, onde O correspondia a alteracdo ausente; 1 — alteracao discreta; 2 -
alteracdo moderada, e 3 - alteracao intensa. Além das variaveis pitch (variacdo de 1
adequado, 2 baixo e 3 alto), loudness (1 adequado, 2 reduzida e 3 aumentada), e
inteligibilidade (1 adequada, 2 inadequada e 3 fortemente inadequada).

Realizou-se a concordancia entre os juizes e nao obtiveram dados satisfatorios.
Dessa forma, selecionou-se o juiz que obteve a melhor confiabilidade interna, a partir
do coeficiente de Kappa de Cohen®®. O resultado do coeficiente foi de 0,80,
classificado como “boa confiabilidade”.

Extraiu-se medidas acusticas da vogal sustentada a partir da frequéncia
oscilatoria (Fo), jitter, shimmer, relacéo sinal-ruido (HNR) e medidas cepstrais (CPPS).
Utilizou-se um script desenvolvido pelo Laboratoério Integrado de Estudos da Voz
(LIEV), acoplado ao programa Praat para extracdo das medidas.

Analisou-se os dados a partir da analise estatistica descritiva e inferencial, com
a comparacao dos dados clinicos do GC e GCL e correlacdo dos dados de saude
mental e qualidade de vida com as variaveis clinicas por meio dos testes Mann-

Whitney (U), teste exato de Fisher e o de correlacdo de Spearman, respectivamente.



52

RESULTADOS

A amostra foi composta por 24 individuos: 12 com diagnostico de ELA (GC),
sendo 50% (n=06) do tipo apendicular e 50% (n=06) do tipo bulbar, com a média de
idade de 62,46 (DP=13,86) anos. A média do tempo de diagndstico foi de 3,6 anos
(DP=3,43), a média do VcD foi de 177,41 (DP=56,34) pontos, do SRQ foi de 6,5
(DP=4,00) e do GG do JPA foi de 2,1 (DP=0,83) pontos (Tabela 01).

O GCL foi composto por 12 individuos saudaveis, com média de idade de 60,91
(DP=12,68) anos. A média do VcD foi de 54,5 (DP=11,22) pontos, do SRQ foi de 1,5
(DP=3,75) e do GG do JPA foi de 1,5 (DP=0,52) pontos (Tabela 02).

Ndo houve diferenca estatistica na comparacdo entre os dados
sociodemograficos, o que demonstra que houve homogeneidade entre os grupos
(Tabela 1). Houve diferenca estatistica na comparacdo dos grupos nas variaveis
clinicas VcD e SRQ-20 (Tabela 1).

Houve associacdo significativa entre GG, pitch, loudness e inteligibilidade de
fala no JPA e a presenca de ELA (Tabela 2). Nao houve diferenca estatistica na
comparacdo dos dados acusticos (Fo, jitter, shimmer, HNR, CPPS) dos grupos
(Tabela 1) e nem associacao significativa da presenca de ELA com as outras variaveis
perceptivoauditivas (rugosidade, soprosidade, astenia e tensdo) (Tabela 2). Nao
houve significancia estatistica nas analises de correlacdo entre SRQ-20 e VcD e

variaveis clinicas o que também inclui JPA e medidas acusticas (Tabela 3).
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DISCUSSAO

Este estudo evidenciou que ha diferenca entre as variaveis clinicas de
autopercepcdo do impacto da disartria na qualidade de vida, saude mental, e
caracteristicas de voz e fala entre individuos com ELA e individuos saudaveis. O grupo
de pessoas com diagnéstico de ELA apresentou mais impacto nessas esferas
investigadas.

E importante ressaltar que este estudo foi desenvolvido durante e
imediatamente apds o periodo pandémico ocasionado pela COVID-19, que impactou
o diagnéstico e o tratamento de doencas cronicas mundialmente°-21). O Brasil foi um
dos paises que mais apresentou nimero de casos®), e isso repercutiu no retardo do
diagnostico e tratamento da populagcdo com ELA e outras comorbidades, pois eram
muitos leitos hospitalares ocupados com internagcées em decorréncia da COVID-19,
gerando uma sobrecarga dos servi¢cos de saude, além das medidas de isolamento
social, diminuic&o e readaptacdo da oferta de servicos ambulatoriais??), ambiente este
em que a pesquisa foi realizada.

A amostra estudada apresentou um dado diferente do relatado na literatura,
que aponta maior incidéncia da doenca no género masculino®. Uma hipétese que
pode justificar tal achado, € o fato das mulheres procurarem os servigos de saude com
mais assiduidade que os homens®?, o que pode ocasionar uma subnotificacdo da
doenca nesta populacdo. No entanto, a média de idade encontrada corrobora com a
relatada na literatura, que aponta que o diagndstico ocorre por volta da quinta década
de vida®.

Este estudo traz os resultados das avaliagcbes clinicas perceptivoauditiva e
analise acustica, aléem de instrumentos de autopercep¢ao que acessam informacoes

na perspectiva do paciente, o SRQ-20 e o VcD. Esses instrumentos possibilitam a
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aquisicdo de informacdes importantes para orientar a conduta clinica.

Foi possivel observar a autopercepcdo do impacto da disartria na qualidade de
vida de pessoas com ELA. Os dados obtidos com a aplicagdo do VcD demonstraram
uma diferenca estatisticamente significante ao comparar os grupos GC e GCL. O VcD
€ um questionario de 50 questbes, que tem como objetivo verificar a qualidade de vida
de disartricos em decorréncia das suas dificuldades de fala*'-16), Quanto maior o
escore, maiores sdo as dificuldades enfrentadas pelos respondentes®), fato que foi
observado no GC, pois a média encontrada foi bem préxima da pontuacdo maxima do
guestionario, de 300 pontos.

Em estudo transversal comparativo®, que teve como objetivo analisar o
impacto da disartria na qualidade de vida de pacientes com ELA, com uso do
instrumento de Avaliacdo “Protocolo de Avaliacdo da Disartria” e o “VcD” em
individuos saudaveis e em individuos com ELA, foi possivel observar que houve
correlacdo positiva entre a qualidade de vida e a disartria na ELA, revelando que
guanto maior o grau de severidade da disartria, maior € o impacto desta na qualidade
de vida dos individuos acometidos pela doenca.

Outros estudos apontam que o fato dos individuos com a doenca nao serem
entendidos com frequéncia pelos seus interlocutores, necessitando de repeticdes
frequentes e culminando em uso de frases mais curtas, ou optando por néo falar na
maior parte das situagdes, afeta a auto-estima, esperanca e dignidade do paciente(1?-
13).

Desse modo, é possivel constatar que as dificuldades de fala enfrentadas em
diferentes contextos da rotina destes individuos comprometem a comunicacao e
consequetemente a interacao social, trazendo repercussfes negativas na qualidade

de vida e saude mental destas pessoas.
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Esta pesquisa constatou diferenca estatistica ao comparar o SRQ-20 dos
grupos. Observou-se que o GC apresentou uma pontuacdo maior que o GCL, com
indices que sugerem a presenca de transtornos mentais comuns nestes individuos. O
SRQ apresenta 20 questdes e quando apresenta um somatdrio maior ou igual a 7
comprova indicativo de transtorno mental comum®?).

A literatura aponta que o diagnéstico de ELA demora cerca de 1 ano, e a partir
dai o paciente tem que lidar com o fato da doenca nao ter cura, de causar declinio de
funcdes vitais para a manutencao da vida, além de se submeterem a tratamentos, que
por vezes precisam ser invasivos, como 0 uso de traqueostomia e de sondas de
alimentacdo para suporte respiratério e nutricional, respectivamente@3).

Diante desses fatores, € comum o0 aparecimento de transtornos mentais
comuns, como ansiedade, estresse, angustia, medo e desesperan¢a®. Estudos que
utilizaram o Manual Diagnoéstico e Estatistico de Transtornos Mentais (DSM-IV) para
avaliar pacientes com ELA, apontam que cerca de 9% a 11% dos pacientes foram
diagnosticados com Transtorno depressivo maior®-8),

Outro estudo®? ressalta sinais de isolamento dos pacientes com ELA, além de
angustia e ansiedade a cerca do prognostico. Esses sentimentos também foram
referidos pelos cuidadores, constatando a necessidade de uma rede de apoio para
gue o acompanhamento psicolégico ocorra para além das pacientes, e se estenda
para cuidadores e familiares®?,

Todos os pacientes do GC apresentaram alteracao vocal de acordo com o JPA
realizada, que classificou o parametro GG das vozes, que refere-se a intensidade do
desvio vocal e pode ser classificada em ausente, alteracdo discreta, moderada e
intensa®). A maioria das vozes foram avaliadas com grau moderado a intenso, e

houve associacao significativa entre GG, pitch, loudness e inteligibilidade e a presenca
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de ELA.

A literatura relata a presenca de alteracdes vocais em pacientes com ELA,
ocasionada pelo carater degenerativo da doenca, que afeta toda a musculatura do
corpo, impactando inclusive a fonag&do. As alteragdes mais relatadas séo a
hipernasalidade, rouquiddo, aspereza, tensédo, soprosidade, inteligibilidade de
monotonia®?6-27),

Os resultados obtidos por meio do julgamento perceptivo-auditivo contribuem
com a soberania deste tipo de avaliagdo na pratica clinica®®, e favorecem o raciocinio
clinico, além de sinalizar o envolvimento bulbar na doenca®®, que pode oferecer
subsidios para marcadores de evolucédo da doenca®).

A inteligibilidade de fala é relatada na literatura, e se configura como uma das
principais alteragbes encontradas em pessoas com transtornos motores de fala
adquiridos®®®. Essa alteracdo influencia de forma negativa a comunicacdo destes
individuos, porém com o decorrer da doenca é inevitavel o seu surgimento(@8).

Os resultados deste estudo que constataram associacao significativa entre os
parametros perceptuais pitch e loudness e a presenca de ELA endossam os dados da
literatura quanto a presenca da monotonia na fala destes pacientes?”), pois o pitch
esta associado a sensacao de frequéncia, que em pacientes com ELA, geralmente é
mais grave®) e a loudness estd associada a sensacdo de intensidade, que
geralmente é fraca nesta populacéo©@’-29),

No GCL, também foi possivel identificar alteracées vocais em menor grau e
intensidade do que as encontradas no GC. Tal fato pode ser explicado pela média de
idade deste grupo (60,9 anos), que sofre com o envelhecimento das estruturas
relacionadas a fonacdo, além de habitos relacionados a alimentacdo, etilismo,

tabagismo, e praticas abusivas que também podem ocasionar alteracdes vocais®D.
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O fato de néo ter sido encontradas correla¢des entre as outras variaveis no GC,
pode ser explicado devido as limitac6es deste estudo: como o nimero pequeno da
amostra, obtida por conveniéncia em um servicos especificos, baixa ocorréncia,
sobrevida e heterogeneidade quanto ao tipo da doenca; e as restricbes adotadas
devido a emergéncia epidemioldgica ocasionada pela pandemia da Covid-19.

No entanto, este estudo traz contribuicbes importantes em termos de validade
interna, pois foram adotados protocolos validados que se mostraram sensiveis para
identificar dificuldades na qualidade de vida e saude mental, bem como identificar
alteracbes em parametros de voz e fala na populagcéo estudada, e traz resultados
promissores para o0 desenvolvimento de novas pesquisas para implementacao

padronizada desses instrumentos na prética clinica.
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CONCLUSAO

Pacientes com ELA possuem comprometimento da qualidade de vida e salde
mental, bem como alteracdo vocal decorrentes das alteracdes disatricas quando
comparados com individuos saudaveis. Também foi observada associacdo
significativa entre grau geral da intensidade do desvio vocal, pitch, loudness e

inteligibilidade de fala e a presencga de ELA.
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Tabela 01. Comparagéo de variaveis clinicas de grupo de pacientes com ELA e individuos saudaveis

Variaveis GC GCL p-valor
Média DP Média DP

Idade 62,1 13,8 60,9 12,6 0,817
Tempo diagndéstico 3,6 4,0 0 0 --

SRQ 6,5 4,0 15 3,7 0,004*
VcD 177,4 56,3 54,5 11,2 0,000*
Fo 148 202 188 225 0,890
Jitter 0,0109 0,0092 0,0046 0,0021 0,890
Shimmer 0,0815 0,0430 0,0631 0,0487 0,319
HNR 34,83 34,28 39,10 33,68 0,160
CPPS 12,76 3,67 13,79 3,13 0,291

Legenda: SRQ — Self-Reporting Questionnaire; VcD: Vivendo com Disartria; Fo: Frequéncia de oscilagido; HNR: Relagéo sinal-
ruido; CPPS: Medida cepstral; GC: Grupo-caso; GCL: Grupo-controle; DP: desvio padrdo. Teste de Comparagdo de Mann-
Whitney. * p<0,05.



Tabela 02. Julgamento perceptivoauditivo da voz e fala de pessoas com ELA e individuos saudaveis

Variaveis GC GCL p-valor
Frequéncia Porcentagem Frequéncia Porcentagem

Sexo 0,680
Feminino 9 75% 10 83%
Masculino 3 25% 2 17%

Tipo de ELA -
Apendicular 6 50%
Bulbar 6 50%

Grau geral JPA 0,033*
Leve 3 36% 6 50%
Moderado 4 34% 6 50%
Intenso 5 42% 0 0

Rugosidade 0,378
Ausente 0 0 2 16%
Leve 3 25% 6 50%
Moderado 5 42% 4 34%
Intenso 4 34% 0 0

Soprosidade 0,190
Ausente 4 34% 7 58%
Leve 6 50% 3 25%
Moderado 0 0 2 16%
Intenso 2 16% 0 0

Tenséo 0,127
Ausente 4 34% 4 34%
Leve 0 0 4 34%
Moderado 6 50% 4 34%
Intenso 2 16% 0 0

Instabilidade 0,242
Ausente 0 0 2 16%
Leve 4 34% 5 42%
Moderado 7 58% 4 34%
Intenso 1 8% 1 8%

Nasalidade 0,574
Ausente 7 58% 8 66%
Leve 1 8% 3 25%
Moderado 2 16% 1 8%
Intenso 2 16% 0 0

Astenia 0,714
Ausente 7 58% 9 75%
Leve 3 25% 2 16%
Moderado 2 16% 1 8%
Intenso 0 0 0 0

Pitch 0,001*
Adequado 0 0 6 50%
Baixo 12 100% 4 34%
Alto 0 0 2 16%

Loudness 0,001*
Adequada 3 25% 11 92%

Reduzida 9 75% 1 8%



Aumentada 0 0 0
Inteligibidade
Adequada 5 42% 12
Inadequada 4 34%
Fortemente Inade- 3 25%
quada

0,005*
100%
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Legenda: GC: Grupo-caso; GCL: Grupo-controle. Teste Exato de Fisher. * p<0,05



Tabela 03 — Correlagao entre saide mental, qualidade de vida e variaveis clinicas em pessoas com ELA
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Variavel Correlagéo p-valor
SRQ-20 Tempo de diagnéstico 0,037 0,776
VcD 0,471 0,122
GG JPA 0,057 0,861
Inteligibilidade -0,057 0,861
Fo 0,195 0,544
HNR 0,287 0,366
CPPS 0,173 0,776
VcD Tempo de diagnéstico -0,056 0,862
GG JPA 0,302 0,763

Teste de Correlagdo de Spearman. Legenda: SRQ — Self-Reporting Questionnaire; VcD: Vivendo com Disartria; GG JPA: Grau

Geral Julgamento Perceptivo Auditivo Fo: Frequéncia de oscilagdo; HNR: Relacéo sinal-ruido; CPPS: Medida cepstral.
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5 CONSIDERACOES FINAIS

Pacientes com ELA possuem comprometimento na qualidade de voz/fala e
alteracéo do pico de fluxo de tosse. Ha correlacdo entre o tempo de diagndstico e
presenca de alteracdo vocal nestes pacientes. Quanto maior o tempo do diagnéstico,
pior impacto na voz.

Pessoas com ELA possuem comprometimento da qualidade de vida e saude
mental, bem como alteracdes de voz e fala decorrentes das alteracfes diséatricas
guando comparados com individuos saudaveis. Observou-se associacao significativa
entre intensidade do desvio vocal, pitch, loudness e inteligibilidade de fala com a

presenca de ELA.
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6 IMPACTO SOCIAL

Este trabalho traz contribuicbes para pessoas com ELA, bem como para os
profissionais que os acompanham. O principal aspecto é que contempla a perspectiva
dos pacientes diante do impacto de qualidade de vida e de saude mental que a doenca
e as alteracbes de voz/fala ocasiona.

A implementagé&o de protocolos de autoavaliagao que investiguem este impacto
deve ser uma prética cada vez mais empregada pela equipe multiprofissional com fins

de proporcionar uma intervencao focada nas necessidades reais destes individuos.
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ANEXOS

ANEXO A - indice de Desvantagem Vocal 10 (IDV-10)
Versdo em Portugués Brasileiro (COSTA; OLIVEIRA; BEHLAU, 2013)

Estamos procurando compreender melhor como um problema de voz pode interferir
nas atividades de vida diaria. Apresentamos uma lista de possiveis problemas
relacionados a voz. Por favor, responda a todas as questdes baseadas em como sua

voz tem estado nas Ultimas duas semanas. Nao existem respostas certas ou erradas.

As afirmagdes abaixo sdo usadas por muitas pessoas para descrever suas vozes e 0
efeito de suas vozes na vida. Circule a resposta que indica o quanto vocé compartilha

da mesma experiéncia.

0 = nunca

1 = quase nunca
2 = as vezes

3 = quase sempre

4 = sempre

. As pessoas tém dificuldade para me ouvir por causa da minha voz

. As pessoas tém dificuldade para me entender em lugares barulhentos
. As pessoas perguntam: “O que vocé tem na voz?”

. Sinto que tenho que fazer forga para a minha voz sair.

. Meu problema de voz limita minha vida social e pessoal.

. Nao consigo prever quando minha voz vai sair clara.

. Eu me sinto excluido nas conversas por causa da minha voz.

. Meu problema de voz me causa prejuizos econdémicos.

© 00 N o O A WO N P

. Meu problema de voz me chateia.

O O O O O O 0o o o o
P R R R R R R R R R
N NN DN NN DNMDNDNDN

10. Minha voz faz com que eu me sinta em desvantagem.

W W W W W W wWw w w w
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ANEXO B - Escala Funcional da Esclerose Lateral Amiotréfica Revisada (ALSFRS-

R) Cederbaum, JM et al, 1999

Dominio Achados Pontuacio

1- Fala Processo de fala normal -
Algurs distirbos detectivess. 3
Compreensivel com repeticdo. 2
Fala combinada com comunicagdo ndo verbal. |
Perda ou fak meficaz 0

2- Salivaciio Normual. -
Leve excesso de salivagio ma boca: talvez apresente
escorrimento da saliva durante o sono. ’
Moderado excesso de saliva ma boca; minimo escorrmento .
diurno.
Marcante excesso de saliva ma boca; algum escorrimento l
durno.
Marcante escorimento de saliva diurno; requer wso de o
lengo constante.

3- Ato de engolir | Hibitos alimentares normass. 4
Problemas alimentares recentes; ocasonais engasgos. 3
Alkeragdes na consisténcia dos alimentos. 2
Necessita de sup kmentagio alimentar por sonda. 1
Alimentagdo exclusivamente parental ou enteral 0

4- Caligrafia Nomul. .
Devagar ou mal feito; todas as letras sdo legives. 3
Nem todas as palavras slo kegivess, 2
Capaz de segurar a cancta, mas incapaz de escrever, l
Incapaz de segurar a cancta, 0




5-a) Cortar comida ¢
manipular utensilios
Nommal. B
(pacientes sem
gastrosto mia)
Um pouco devagar e desajeitado, mas ndo necessita S
de auxilio.
Consegue cortar a mawrm dos ahmentos embora 5
devagar e desajeitado; necessita de pouca ajuda. )
A comida deve ser cortada por outra pessoa, mas :
consegue se alimentar sozinho vagarosamente.
Necessta ser alimentado. 0
5-b) Cortar comida ¢
manipular utensilios
Nomual. 4
(pacientes com
gastrosto mia)
Desajetado mas  capaz de realzar todas as R
Necessitn de auxilio com fechos ¢ prendedores. 2
Fomece a minima ajuda ao cudador. 1
Incapaz de realizar quakjuer aspecto da tarefs, 0
6- Ato de vestir ¢
Nomul. 4
higiene
Independente no auto cusdado com esforgo ou §
redugdo da eficéncia,
Assisténcia ocasional ou métodos adaptados. 2
Necessita de ajuda para o auto cuidado. 1
Total dependéncia. 0
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7- Mudanca de
decibito na camm ¢ | Nomml -
ajustar o lencol.
Lento e desajeitado, mas ndo necessita de auxilio. 3
Consegue mudar de posxdo ou mustar o lencol A
sozinho com muita dificuldade. =
Capaz de imciar 0 movimento, mas ndo consegue se :
virar ou ajustar o kengol
Necessita de auxihio, 0
8- Caminhar Nomml -
Dificuldade para deambular recente. 3
Caminha com ajuda. 2
Deambulagio nlo funconal apenas realza os l
movimentos,
Sem movimentagio voluntiria das permas. 0
9- Subir escadas Nommual. -
Devagar. 3
Moderada falta de firmeza ou fadiga. 2
Necessita de auxilio. 1
Nio consegue realizar. 0
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10- Dispnéia

Menhurma

Ocorre quando cammba.

Ocorme em uma ou mMas si@EHes: enguanio come,

toma banho ou se veste.

Ocorre a0 repowso, mesmo quando a pessoa estd

sentada ou dertada.

Sigmficante dificuldade, comderando o suporte

mechnes.

11- Ortopnéia

Menhuma

Alguma diiculdade em dormur, respragio curta, ndo

isa rolmeramente mas do que 2 imvessemos.

Mecessia de travessemos extras para dormur (mas do

que 2).

Apenas consegue dormur na postura sentada.

Incapaz de dormur.

12- Ins uficiéncia
respiratoria

Menhurma.

Uso mtermitente do Bl AP

Uso continuo do BIPAP duranie a noite.

Uso continuo do BIPAP durante o dia e & noate.

Invasivo suporie respirn o { imviuabag o

Lo LS Lo i ),
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ANEXO C - Questionario Vivendo com Disartria (VcD)

Questionario “Vivendo com Disartria” — VcD (Behlau, Padovani 2009)

Cada uma das afirmagoes deve ser assinalada por uma das seis possibilidades:

1- Discordo totalmente
2- Discordo bastante

3- Discordo um pouco
4- Concordo um pouco
5- Concordo bastante
6- Concordo totalmente

1. Problemas de comunicacao relacionados principalmente a fala

a) Eu fico sem ar quando falo 112|3[4|5]6
b) Eu fico rouco 112]|3[4|5]6
¢) Minha fala é lenta 1/2|3]|4|5]|6
d) Minha fala & arrastada 1/2]13]|4|5]6
&) Eu tenho gue repetir o que falo porque as pessoas nao me entendem 1/2[3[4[5]86
2. Problemas de comunicacéo relacionados principalmente a linguagem/cognicédo

a) Tenho dificuldade em achar as palavras para falar 1/2[3]|4|5]|6
b) Minha fala & simples (frases curias, gramatica simples) 112|3[4(5]6
c) Tenho que pensar no gue estou falando e como estou dizendo enguanto falo 1/2|3]|4|5|6
d) Demoro para compreender uma informacao nova 1/2|3]|4|5]|6
e) Nem sempre compreendo o gue as pessoas me dizem 112(3]|4|5(6
3. Problemas de comunicacgao relacionados principalmente ao cansaco

a) Eu raramente comego UMa conversa 112(3|4]|5(6
b) Eu evito discussoes ou conversas profundas ou complicadas 1/2|3]|4[5]6
¢) Eu evito situagdes nas quais tenho gue falar 1(2(3|4|5]|6
d) Faco apenas peguenos comentarios em conversas ou discussdes 112]3[4]|5]6
e) Nio consigo me concentrar o suficiente para acompanhar o gue as pessoas dizem 112]|3]|4|5]|6
4. Efeitos na emocio

a) O modo de me comunicar varia de forma imprevisivel 1/2[(3]|4|5]6
b) Minhas dificuldades de fala pioram quando estou triste ou com raiva 112]13[4]|5]6
¢) Minhas dificuldades de fala afetam negativamente minha auto-imagem 1(2(3|4|5]|6
d) O meu humor afeta como eu interajo com os outros e comMo eu me comunico 112]3[4]|5]6
&) Eu me preocupo com minhas dificuldades de fala 112|3[4]|5]86
5. Efeitos em diferentes pessoas

a) Eu sou tratado de um modo diferente pelas pessoas com guem me comunico 1/2[(3]|4|5]6
b) E dificil me comunicar com pessoas da minha familia 112]13[4]|5]6
¢) E dificil me comunicar com parentes e amigos 112|3[4|5]|6
d) E dificil me comunicar com as pessoas gue eu conhego, no trabalho ou

no comércio, nas lojas, padarias, restaurantes, farmacias 112|13]|4(5]|6
&) E dificil me comunicar com pessoas que nao conhego 1/2[(3]|4|5]6
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6. Efeitos nas diferentes situacoes

a) E dificil falar com uma ou duas pessoas em casa 112(3[4]|5]|6
b} E dificil falar quando os amigos me visitam 112[3[4[5(6
c) E diticil falar ao telefone 1|2|3]|4|5(6
d) E dificil falar em um grupo de pessoas que eu ndo conhego 112{3[4]|5]86
e) E dificil falar sobre questdes emocionais 1]2)3[4]|5]6
7. Minhas dificuldades de comunicacio prejudicam minhas possibilidades de...

a) Expressar as necessidades basicas (chamar a atengio, expressar sentimentos, eic) 1]2|3[4]|5]|6
b) Exercitar meu papel como membro da familia como eu gostaria 1[2|3]4|5]|6
c) Participar de reunides sociais com parentes e amigos como eu gostaria 1[2|3]4|5]|6
d) Participar no trabalhe e em estudos como eu gostaria 1[2|3]4]|5]|6
e) Expressar minha personalidade como eu gostaria 112({3[4]|5]|6
B. O gue vocé acha que contribui para as mudancas em sua comunicagao?

a) As proprias dificuldades de fala 1]2|3[4]|5]|6
b) Dificuldades com a linguagem (compreender e expressar idéias e sentimentos) 112{3[4]|5]|6
¢) Dificuldade de pensar, lembrar e em concentrar 1]12({3[4]|5]|86
d) Cansaco 112{3]4]|5]|6
e) Dificuldades fisicas 1]12({3[4]|5]86
9. Como a minha comunicacao esta alterada?

a) Eu me comunico como eu gostaria, mas é dificil 112|3[4]|5|6
b) Eu me comunico como eu gostaria, mas os outros completam minhas frases

e tentam me ajudar 112[3[4[5(6
¢) Eu tenho que pedir ajuda aos outros para ser capaz de me comunicar como eu gostaria 1]2|3[4]|5]|6
d) Eu ndo me comunico como eu gostaria 112{3[4]|5]|6
e) Eu me comunico como eu gostaria, mas nao o quanto eu gostaria 112({3]|4]|5|86
10. Como vocé percebe mudancas e a possibilidade de mudar seu jeito de falar?

a) Eu acho que minha fala pode mudar 112|3]4|5(6
b} Eu falo para os outros gue tenho um problema de fala/comunicagdo 1/2|/3]4]5]|6
¢) Eu repito de outro jeito quando as pessoas ndo me entendem 112|3]4|5(6
d) Eu paro e descanso um pouco, quando noto gue ndo estou sendo compreendido 112[3|4]|5]6
e) Eu nem falo se acho gue vai ser dificil das pessoas me entenderem 112|3|4|5]|86
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ANEXO D - Self Report Questionnare (SRQ 20)
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Caddigo:

Nome:

Idade: Sexo: () Masculino ( ) Feminino Escolaridade (anos):

Data: / / Examinador:

O

SIM

. Tem dores de cabeca freqlientes?

. Tem falta de apetite?

. Dorme mal?

. Assusta-se com facilidade?

. Tem tremores nas maos?

. Sente-se nervoso(a), tenso(a) ou preocupado(a)?

. Tem ma digestao?

. Tem dificuldade de pensar com clareza?

O O N| o O &~ W N -

. Tem se sentido triste ultimamente?

-
o

. Tem chorado mais do que de costume?

[EXN
=

. Encontra dificuldades para realizar com satisfacdo suas atividades diarias?

[EY
N

. Tem dificuldades para tomar decisGes?

-
w

. Tem dificuldades no servico (seu trabalho é penoso, Ihe causa sofrimento)?

H
o

. E incapaz de desempenhar um papel Gtil em sua vida?

-
ol

. Tem perdido o interesse pelas coisas?

[N
»

. VOocé se sente uma pessoa inutil, sem préstimo?

(BN
~

. Tem tido a idéia de acabar com a vida?

=
(o]

. Sente-se cansado(a) o tempo todo?

-
O

. Tem sensagdes desagradaveis no estbmago?

N
o

. Vocé se cansa com facilidade?

N
[

. Sente que alguém quer Ihe fazer mal?

N
N

. Vocé é alguém muito mais importante do que a maioria das pessoas pensa?

N
w

. Ouve vozes que ndo sabe de onde vém, ou gue outras pessoas ndo podem ouvir?

o o o o o o o o o o o o o o o o o o o o o o o >
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