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Atuacao fonoaudioldgica na doenca de Machado-Joseph:

relato de caso

Effect of speech-language therapy in Machado-Joseph disease:

case report
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RESUMO

A doenga de Machado-Joseph ¢ a forma de ataxia espinocerebelar de maior
prevaléncia no Brasil e tem como alguns dos principais sinais clinicos a
disfagia e a disartria. Este relato de caso objetivou verificar os efeitos da
intervengao intensiva fonoaudiologica em um paciente com a doenga de
Machado-Joseph. A coleta de dados foi realizada a partir de protocolos de
avaliagdo de fala e degluti¢@o e protocolos de autoavaliagao de qualidade
de vida, em relac@o a degluti¢do e comunicag@o. Também foram realizadas
avaliagdes quantitativas de parametros acusticos. A interven¢ao foi
administrada por meio do método Lee Silverman, programa intensivo que
visa ao aumento da intensidade vocal. A partir das avaliagdes clinicas e
instrumentais, os resultados demonstraram melhora em todas as bases motoras
de fala, respiratoria, fonatdria, ressonantal, articulatdria e a prosodia, além
da diminui¢do dos sinais disfagicos. Na qualidade vocal, houve diminui¢ao
de rouquidao e instabilidade, regularizagdo de jitter e shimmer, aumento
da intensidade vocal, melhora na coordenacdo de palavras e frases por
expiragao e, ainda, melhora discreta da diadococinesia. Apos intervengao,
a autoavaliacdo de qualidade de vida relacionada a degluti¢ao apresentou
valores iguais ou maiores nos dominios diretamente ligados a alimentagao,
porém, os dominios emocionais diminuiram. O paciente relatou satisfagao
em todos os dominios da qualidade de vida em voz e foram obtidos valores
maiores em todos os dominios. Concluiu-se que a intervencao intensiva
beneficiou o participante e impactou positivamente sua qualidade de vida.
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ABSTRACT

Machado-Joseph disease is the most prevalent form of spinocerebellar ataxia in
Brazil, and has dysphagia and dysarthria among its main clinical signs. This case
report aims to ascertain the effects of intensive speech-language intervention
in a patient with Machado-Joseph disease. Data collection was performed
based on speech and swallowing assessment protocols and self-assessment
protocols specific to swallowing-related and communication-related quality
of life. Quantitative assessments of acoustic parameters were also performed.
The intervention was administered through the Lee Silverman method, which
is an intensive program aimed at increasing vocal intensity. The results of
clinical and instrumental evaluations showed improvement in all motor
parameters of speech (respiration, phonation, resonance, articulation, and
prosody), besides a reduction in dysphagic signs. Regarding vocal quality,
there was a decrease in hoarseness and instability, regularization of jitter and
shimmer, increased vocal intensity, and improved coordination of words and
phrases by expiration, as well as slight improvement of diadochokinesis.
After intervention, self-assessment of swallowing-related quality of life was
unchanged or improved in the domains directly related to food, but reduced
in emotional domains. The patient reported satisfaction in all domains of
voice-related quality of life, and scores were increased in all domains.
We conclude that intensive intervention was beneficial for the participant
and positively impacted their quality of life.

Keywords: Spinocerebellar ataxia type 3; Machado-Joseph disease;
SCA3; Dysphagia; Deglutition disorders; Dysarthria; Lee Silverman voice
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INTRODUCAO

As ataxias espinocerebelares (SCAs) sdo doencas
neurodegenerativas, que tém como alteragdo genética o aumento
de trinucleotideos CAG (citosina/adenina/guanina) nos genes”.
A SCA3, também conhecida como doenga de Machado-Joseph
(DM)), ¢ a forma de maior prevaléncia no Brasil”. Clinicamente,
¢ caracterizada por ataxia progressiva, oftalmoplegia e grau
variavel de sinais piramidais, como hiperreflexia, espasticidade,
disfagia e disartria, de sinais extrapiramidais, como distonia,
rigidez e bradicinesia, ou neuropatia periférica com arreflexia
ou amiotrofias®.

Disartria refere-se as alteragdes de fala causadas por falhas no
controle muscular dos mecanismos fonoarticulatorios, decorrentes
de lesdes no sistema nervoso central ou periférico®. A disartria
modifica uma ou mais fungdes, dentre fonagdo, respiragdo,
articulagdo, ressonancia e prosodia, que devem atuar de forma
sincronizada para uma adequada emissdo dos sons® e, na DMJ,
¢ esperada piora, com a evolugdo da doeng¢a. Em um estudo®
com 47 familias afetadas pela DMJ, a disartria foi evidenciada
em 25% dos individuos, em dez anos de evolugao da doenga, ¢
50%, em 15 anos de evolugdo. As principais manifestagdes das
disartrias relacionadas a ataxias sdo caracterizadas, geralmente,
por fonagdo com tremor vocal, esforco e aspereza (alteracdes
na estabilidade vocal), articulagdo com interrupcao irregular,
prolongamento de fonemas e distor¢ao de vogais e consoantes,
prosédia com acentuagdo excessiva, sem diferenciacdo de
tonicidade e excesso de altura assistematica®.

A disfagia, dificuldade na passagem dos alimentos da cavidade
oral até o estdmago, ¢ um dos sintomas comumente presentes
nas ataxias espinocerebelares. Tem consideravel impacto, em
razdo das complicagdes clinicas e associagdo direta com uma
das frequentes causas de morte, a pneumonia aspirativa®.
As manifestagdes mais frequentes na DMJ sdo os engasgos
constantes, inclusive com saliva, e 0 emagrecimento®. Cerca
de 70% dos pacientes apresentam disfagia a partir do oitavo ano
de evolugdo da doenca e, apds quinze anos, o sintoma evolui
para grau moderado ou grave®.

Poucos estudos foram compilados sobre intervengéo
fonoaudiologica na DMJ. Em um relato de caso® em paciente com
disartria leve, foi analisado o processo de intervengdo semanal,
realizado por dois meses, com foco nas fun¢des fonatoria e
respiratoria. Observou-se alternancia entre estabilizagdo e piora
do quadro e, apesar do seguimento bimensal de orientagdes ¢
exercicios, a disartria tornou-se mais grave. Em outra pesquisa
de interven¢do em quatro casos de DMJ com diagnostico de
disfagia leve®, foram realizadas sessdes semanais durante
seis semanas, utilizando exercicios miofuncionais orofaciais,
adequacdo de consisténcia, terapia direta com manobras
facilitadoras, compensatorias ¢ de limpeza. Apos intervengao,
trés dos quatro pacientes acompanhados ndo apresentaram
alteracdo do quadro de disfagia e um apresentou avango das
manifestagdes.

Nao foram encontradas, na literatura, intervengoes
fonoaudiologicas com o método Lee Silvermann Voice Treatment
(LSVT) em casos da doenga de Machado-Joseph, porém, em
uma paciente disartrica por disfuncdo cerebelar secundaria
a deficiéncia de tiamina®, os resultados indicaram aumento
de média de frequéncia fundamental, melhora de precisao
articulatoria e entonag@o, em curto e em longo prazo.
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O método denominado Lee Silverman Voice Treatment
(LSVT) ¢ um programa de facil aprendizado, requer baixa
demanda cognitiva, visa ao aumento da intensidade vocal,
através do esforgo fonatorio, e se diferencia por ser centrado em
aspectos especificos, como treino intensivo diario, foco na voz
e automonitoramento!” e tem se mostrado eficaz no tratamento
de disartria e disfagia. Inicialmente proposto para o tratamento
da doenga de Parkinson (DP), também ¢ utilizado para outras
patologias neurologicas, como paralisia supranuclear progressiva
e esclerose multipla, além da presbifagia®19,

Apesar de ndo ser encontrada, na literatura, a intervengao
com o LSVT na DMJ, o método foi aplicado em uma paciente
com ataxia®, que apresentou melhoras em aspectos de fala.
Os autores apontaram que, nas disartrias relacionadas a
ataxias, ha dificuldade em ajustar o aprendizado motor, ou
seja, a capacidade de detectar e corrigir erros, automatizar
e armazenar os novos padrdes necessarios dos movimentos.
Ocorre, também, a dificuldade em efetuar a coordenagio e
estabilidade do movimento. Estas fungdes sdo desempenhadas
pelo cerebelo, em associagdo com outras areas, como o estriado,
sistema limbico e cortex pré-frontal. As dificuldades citadas
levam a necessidade de constantes monitoramentos e controle
na execucao dos movimentos. Quando o movimento ¢ destinado
a fala, estas alteragdes podem piorar ainda mais, por causa das
demandas linguisticas e cognitivas associadas.

Assim, segundo Sapir et al.©), o tratamento efetivo para as
disartrias ataxicas deve: ndo requerer esfor¢o consciente para
ajustar a automatizacdo dos padrdes de fala pré-morbidos, ter
duragdes mais curtas e ndo apresentar demandas cognitivas.
O LSVT atende a todos esses critérios e, ainda, atua na melhora
da instabilidade vocal que ocorre nesses pacientes. Sendo assim,
o0 objetivo deste relato de caso foi verificar os efeitos da terapia
intensiva fonoaudioldgica utilizando o método LSVT, tanto na
visdo dos examinadores, quanto do proprio participante, de um
individuo portador da doenga progressiva Machado-Joseph.

Apresentacao do caso clinico

O projeto foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa da
Faculdade de Ceilandia — CEP/FCE sob niimero de protocolo
CAAE 09573219.6.0000.8093 ¢ o participante assinou o Termo
de Consentimento Livre e Esclarecido.

Participante do sexo masculino, 33 anos, graduado em
Publicidade e Propaganda, atua como profissional autonomo
na area de animacdo, design grafico e producdo de video.
Compareceu para atendimento fonoaudiolodgico no ambulatorio
de Neurologia de um hospital universitario. Diagnosticado ha
seis anos com ataxia espinocerebelar Tipo 3, teve como sintomas
iniciais a dificuldade de deambulacao e as alteracdes de fala,
principalmente apds ingestao de bebidas alcoolicas, por volta dos
20 anos de idade. Possui historico familiar da doenga, inclusive
seu pai, que seguiu por 16 anos com as alteragdes e faleceu por
infeccao generalizada, devido a pneumonia aspirativa.

As avaliagdes iniciais e finais foram realizadas por
dois fonoaudidlogos com experiéncia clinica, por meio de
analise de concordancia. O paciente apresentou adequagao
na autonomia e informou realizar as atividades de vida diaria
sozinho. Entretanto, necessita de dispositivo de auxilio para
deambulagdo (andador ortopédico) e acompanhante para sair
de casa. E comunicativo e foi capaz de responder a todos os
comandos verbalmente ¢ de forma independente. Apresentou
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comportamentos contextualizados. Referiu ndo ter perdido
peso apo6s o diagndstico, que faz acompanhamento nutricional
e se queixou de engasgos frequentes e restricdes alimentares
(alimentos secos). Afirmou nunca ter sido submetido a intervencédo
fonoaudiologica.

Para avaliagdes clinicas foi usado o Protocolo de Disartria®,
que consiste na exploragao isolada e combinada das cinco bases
motoras da fala (respiragdo, fonacao, ressonancia, articulagio e
prosddia). A qualidade vocal foi classificada utilizando a escala
GRBASI: G (grau de alteracdo global), R (irregularidade das
pregas vocais, envolvendo rouquidao, bitonalidade e aspereza),
B (soprosidade, escape de ar na glote), A (astenia, fraqueza e
perda de poténcia vocal), S (tensdo, hiperfun¢@o na emissao),
I (instabilidade, flutuagdo da qualidade vocal). A escala GRBASI™)
¢ utilizada para avaliar o grau do desvio vocal em 4 pontos:
0, sem desvio; 1, leve ou discreto; 2, moderado e 3, acentuado.

A avaliagdo de inteligibilidade de fala foi executada a partir
da leitura em voz alta de lista de dez palavras monossilabicas
e 11 frases dispostas no referido protocolo. A analise foi
realizada por meio de transcri¢do das amostras de fala por um
ouvinte leigo, exatamente da forma como escutou, e corrigida
com base na correspondéncia com as palavras-alvo. Auséncia
de conformidade entre a transcri¢do e a palavra-alvo atribuiu
pontuagdo zero aquela palavra/frase e, por fim, a porcentagem
de acertos foi calculada. O participante apresentou hipotese
diagnostica fonoaudiologica de disartria.

As amostras de fala foram coletadas com gravador digital,
com o participante sentado em postura ereta ¢ microfone
posicionado a uma distancia de 15 cm. As ponderagdes acusticas
foram realizadas a partir da analise da vogal sustentada /a/, no
software Voxmetria (CTS Informatica). Os parametros actsticos
selecionados para comparagao foram média de FO (frequéncia
fundamental), jitter, shimmer, GNE (propor¢ao sinal glotico/ruido
excitado) e o recurso DDF (diagrama de desvio fonatorio).

A FO corresponde ao nimero de ciclos que as pregas vocais
realizam em um segundo e, nos homens, sdo esperados valores
em uma faixa de 80 a 150 Hz"?. O jitter é determinado a partir
da variagdo de frequéncia e, quando alterado, sugere diminui¢ao
de controle de vibragao das pregas vocais. Esta relacionado a
qualidade vocal aspera e tem como valor maximo de normalidade
6,0%, estabelecido pelo software Voxmetria. Ja o shimmer,
¢ determinado a partir da variacdao de intensidade e, quando
alterado, sugere reducdo de resisténcia gldtica ou lesdes de
massa. Correlaciona-se com a presenca de ruido na emissdo
e a qualidade de voz soprosa'’? e tem como valor maximo de
normalidade 6,5%, segundo o software. O GNE (propor¢ao
sinal glotico/ruido excitado) ¢ um pardmetro que mensura se 0
sinal vocal origina-se pela vibracdo das pregas vocais ou pela
turbuléncia de corrente de ar gerada no trato vocal, além de
relacionar-se a soprosidade!'?. No software, sdo padronizados
como dentro da normalidade valores de 0,5 a 1,0 dB. O diagrama
do desvio fonatério (DDF) ¢ um recurso do Voxmetria, que
correlaciona as medidas acusticas de jitter, shimmer e seus
equivalentes no eixo horizontal e apresenta a propor¢do de
GNE no eixo vertical, combinando esses parametros em uma
apresentacgdo grafica bidimensional®,

Para avaliagdo clinica da degluti¢do foi utilizado o Protocolo
Conjunto de Avaliagdo Funcional da Degluti¢ao¥, para
caracterizagdo dos eventos da fase oral e faringea. Observou-se
posicionamento do sistema-sensorio motor oral estruturalmente
adequado no repouso, porém hipertonico e com mobilidade,
velocidade, amplitude e precisdo dos movimentos diminuidas.
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As consisténcias testadas foram a liquida (100 mL de agua), mel
(100 mL de 4gua espessada) e a sdlida (biscoito de agua e sal).
Os alimentos foram ofertados em goles livres. O participante
apresentou hipdtese diagnostica fonoaudiologica de disfagia
neurogénica orofaringea leve/moderada.

As autoavaliagdes foram verificadas por meio da aplicagdo
do Protocolo Qualidade de Vida Relacionada a Deglutigdo
(Quality of life in Swallowing Disorders -SWAL-QOL), validado
para a doenga de Machado Joseph. O protocolo avalia dez
dominios, como degluticdo como um fardo, desejo e tempo de
se alimentar, frequéncia de sintomas, comunicac¢ao, medo de
se alimentar, satide mental, sono e fadiga, mensurados numa
escala Likert de 1 a 5, de “sempre” a “nunca”. Os dominios
sele¢@o do alimento e questdes sociais relacionadas ao alimento
possuem opgoes de respostas a partir do grau de concordancia,
também com valores correspondentes de 1 a 5, de “concordo
totalmente” a “discordo totalmente”. O escore € obtido por meio
da soma dos valores de cada dominio e divisao pela quantidade
de questdes de cada um. Os valores variam de 0 a 100, sendo
que quanto maior o valor, maior a qualidade de vida em relagdo
a degluticao.

Foi utilizado, também, o questionario de Qualidade de Vida
em Voz (QVV)!'9, que consiste em uma lista de dez possiveis
problemas relacionados a voz ¢ que devem ser respondidas de
acordo com a severidade e frequéncia de aparecimento, numa
escala Likertde 1 a 5, de “nunca acontece e nao ¢ um problema”
a “sempre acontece e realmente ¢ um problema ruim”. O escore
¢ calculado segundo algoritmo especifico e, quanto maior o
resultado, maior a qualidade de vida relacionada a voz.

Ap6s caracterizagdo, devido similaridade com caso de
disartria decorrente de disfuncéo cerebelar ja descrito®, a
intervencao consistiu na aplicacdo do método Lee Silverman
(LSVT)? que tem como alvo o aumento da intensidade vocal,
através de um programa intensivo de exercicios de calibragio e
hierarquicos de fala espontanea e leitura estruturada. A aplicagdo
foi realizada por um terceiro profissional fonoaudidlogo,
certificado no referido método. Como padronizado, foram
realizadas 16 sessoes individuais, com uma hora de duragao,
quatro dias consecutivos por semana, por quatro semanas.
Em todas as sessdes, foram utilizados cronometro e decibelimetro
posicionado a 30 centimetros de distancia. Treinos diarios
deveriam ser realizados pelo participante em casa, nos outros
dias da semana.

A reavaliagdo ocorreu uma semana apos a ultima sessdo e
teve cerca de duas horas de duragdo. No Quadro 1, ¢ possivel
verificar os resultados clinicos de fonoarticulaggo e deglutigdo,
segundo a visdo dos examinadores. No Quadro 2, encontram-se
os resultados segundo visdo do participante, por meio dos
protocolos de autoavaliacao.

Foi observada melhora em todas as bases motoras de fala,
respiratoria, fonatoria, ressonantal, articulatoria e prosodia,
além da diminuigdo de sinais disfagicos. Na qualidade vocal,
houve diminui¢do de rouquidao e instabilidade, regularizacao
do jitter e shimmer, aumento da intensidade vocal, melhora
na coordenagdo de palavras e frases por expiragdo e, ainda,
melhora discreta da diadococinesia. A autoavaliagdo com o
SWAL-QOL" apresentou valores maiores nos dominios desejo
e tempo de se alimentar, frequéncia de sintomas, selecdo do
alimento, comunicagdo, dominio social e sono. Dominios de
carater mais emocional, como medo de se alimentar e satde
mental, apresentaram respostas menores que na avaliagdo
inicial. O dominio degluticdo como fardo e fadiga mantiveram
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Quadro 1. Resultados clinicos na visao dos examinadores
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PRE-INTERVENGAO

POS-INTERVENGAO

nenhuma mudanca de entonacao nas sentencgas e entre
elas

RESPIRA(;Z\O 1- Tipo mista toracica e clavicular 1- Tipo toracica
2- Modo respiratério oronasal 2- Modo respiratério oronasal
FONACAO 1- Tempo maximo fonatério TMF 1- Tempo maximo fonatério TMF
/a/=11s. Emiss@o com ataque vocal brusco /a/= 10s Emissao com ataque vocal préximo ao
isocrénico,
G2 R2B2 A0 S1 12 G1 R1 B0 A0 SO I1
2- s/=26s / /z/=16s Relagao s/z: 1,6 = sugestivo de 2- /s/= 15s/ /z/= 15s Relagéo s/z com valor de
hipercontracao gldtica 1,0 = sugestivo de normalidade
3- Palavras por expiracao: 3- Palavras por expiracao:
- Contagem de numeros = 2 PE - Contagem de numeros = 4 PE
- Leitura de texto = 15 PE - Leitura de texto = 11 PE
Emissao rouca-soprosa e tensa Diminuicao da rouquidao, soprosidade e tensao.
Melhora da coordenagao fala/respiracao
4- Pitch grave 4- Pitch agudo
5- Loudness fraco/adequado 5- Loudness adequado
RESSONANCIA 1- Laringofaringea de grau moderado 2- Laringofaringea de grau leve
ARTICULACAO 1- Movimentos labiais /i — u/ inconsistentes/irregulares | 1- Movimentos labiais /i — u/ com diminuicdo de
com presenca de tremor, velocidade de 5 segundos inconsisténcia e tremor nos movimentos, com
para 5 repeticoes velocidade de 7 segundos para 5 repeticoes
2- Movimentos da lingua na fala /ka — ta/ com presenca | 2- Movimentos da lingua na fala /ka — ta/ com presenca
de distorgoes fonémicas e movimentos faciais de incoordenacéo leve
associados
3- Inteligibilidade de fala (>80%) 3- Inteligibilidade de fala (>80%)
- Monossilabos: 80% - Monossilabos: 100%
- Sentencas: 54,5% - Sentencas: 90,9%
PROSODIA 1- Inadequada marcagéo da silaba tonica das palavras e | 1- Inadequagao esporadica na marcacao da silaba

ténica, melhora de entonagao para sentencas
interrogativas.

BASES COMBINADAS

1- Diadococinesia: inconsistente quanto a frequéncia
e intensidade, presenca de tremor nos 6rgaos
fonoarticulatérios, auséncia de intervalo idéntico entre
as silabas, silabas distorcidas e mal produzidas e
diminuicdo de amplitude da movimentagao de labios

1- Diadococinesia: aumento de consisténcia quanto
a frequéncia e intensidade, melhor adequacao de
intervalo entre as silabas, pouca ou nenhuma silaba
distorcida ou mal produzida, adequada amplitude da
movimentacao de labios

CONSISTENCIA LIQUIDA/
MEL

MEDIDAS Média 75 dB Média 82 dB
DECIBELIMETRO
DEGLUTICAO - Ejecdo oral diminuida - Melhora da ejegéao oral

- Tempo de transito oral adequado

- Tempo de transito oral adequado

- Coordenacéao orofaringea diminuida

- Melhora da coordenacao orofaringea

- Elevagao laringea diminuida

- Elevagao laringea adequada

- Engasgo e tosse presentes

- Auséncia de engasgo e tosse

- Ausculta cervical alterada

- Ausculta cervical normal

- Sensacao de alimento parado

- Auséncia de sensacao de alimento parado

- Queda de saturagéo (96 SpO, para 93 SpO,) durante
degluticao para liquido, sem alteragcdes para o mel

- Saturacao estavel durante degluticao

-Auséncia de alteracbes vocais

- Auséncia de alteracoes vocais

CONSISTENCIA SOLIDA

MASTIGAQAO . - Morde com incisivos - Morde com incisivos
CONSISTENCIA SOLIDA | Mastigacao bilateral simultanea - Mastigacgao bilateral simultanea
DEGLUTICAO - Ejecao oral diminuida - Melhora de ejegéao oral

- Tempo de transito oral lentificado para posicionar e
ejetar o bolo

- Tempo de transito oral adequado

- Elevagao laringea diminuida

- Elevagao laringea adequada

- Presenca de residuo oral

- Auséncia de residuo oral

- Coordenacao orofaringea diminuida

- Melhora de coordenagao orofaringea

- Auséncia de alteragdes vocais

- Auséncia de alteracoes vocais

- Sensacgéao de alimento parado, necessitando de
auxilio do liquido para limpeza

- Auséncia de sensagéo de alimento parado

Legenda: TMF = tempo maximo fonatério; PE = palavras por expiragéo; dB = decibéis; SpO, = saturagao de oxigénio
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Quadro 2. Resultados na visdo do participante

INICIAL FINAL
SWAL-QOL DOMINIO DEGLUTIGAO COMO UM FARDO 75 75
SWAL-QOL DOMINIO DESEJO E TEMPO DE SE ALIMENTAR 30 34
SWAL-QOL DOMINIO FREQUENCIA DE SINTOMAS 32 36
SWAL-QOL DOMINIO SELECAO DO ALIMENTO 30 50
SWAL-QOL DOMINIO COMUNICAGAO 20 40
SWAL-QOL DOMINIO MEDO DE SE ALIMENTAR 25 17
SWAL-QOL DOMINIO SAUDE MENTAL 22 10
SWAL-QOL DOMINIO SOCIAL 10 28
SWAL-QOL DOMINIO SONO 40 50
SWAL-QOL DOMINIO FADIGA 50 50
QVV DOMINIO SOCIO EMOCIONAL 0 50
QVV DOMINIO FiSICO 25 50
QVV ESCORE TOTAL 15 50

Legenda: SWAL-QOL = Quality of life in Swallowing Disorders; QVV = Qualidade de Vida em Voz

os resultados anteriores. Quanto as respostas do QVV!9, foram
obtido valores maiores em todos os dominios, demonstrando
melhoria na qualidade de vida relacionada a voz do participante.

DISCUSSAO

O objetivo do relato de caso foi verificar os efeitos de
intervenc¢ao intensiva fonoaudiologica com o método LSVT, em
um paciente com a DMJ. Os resultados, a partir das avaliagdes
clinicas e instrumentais, demonstraram melhora em todas as bases
motoras de fala, respiratoria, fonatoria, ressonantal, articulatéria
e a prosodia, além da diminuicdo dos sinais disfagicos.

Apesar de ndo encontradas, na literatura, intervengdes com
0 LSVT na doenga de Machado-Joseph, em caso similar® de
disartria por disfung¢do cerebelar, indicaram melhorias em curto
e longo prazo, como aumento de for¢a fonatoria, estabilidade
e precisdo articulatéria, melhor entonagao e inteligibilidade de
fala. Estes achados foram semelhantes ao deste estudo, apesar
de ndo ter sido avaliado o ganho em longo prazo. Entretanto,
segundo a literatura” os ganhos obtidos com o método se
mantém por cerca de dois anos em casos de doenga de Parkinson,
viabilizando manutencdes e acompanhamento futuro do caso.

Embora a ataxia seja constante na DMJ, também ocorrem
alteragdes nos sistemas nervoso piramidal, extrapiramidal ¢
periférico, resultando em multiplas alteragdes na qualidade vocal,
como soprosidade, rugosidade e tensdo!”. A qualidade vocal do
paciente foi classificada inicialmente em G,R,B,A S I, manifestando
alteragdo global, rouquidao, soprosidade e instabilidade em grau
moderado de desvio e tensao de grau leve presente ao final das
emissdes. Apos a intervencdo, o caso apresentou G R B A ST,
constatando supressao de soprosidade e tensdo e diminuig@o
do grau de desvio de rouquidao e instabilidade.

Na avaliagdo temporal, o tempo maximo de fonagao (TMF),
que estima o controle de fluxo aéreo durante a fonac¢ao'?,
diminuiu alguns segundos apds a intervengdo. No entanto, o
TMF ¢ mensurado a partir da emissao sustentada de uma vogal e
dificuldades na realizagdo dessa prova sdo recorrentes em casos
de doencas neuroldgicas, porque exigem apurado controle do
sistema nervoso central na coordenacao das for¢as mioelasticas
da laringe e aerodinamicas da corrente de ar''?. Na analise da
emissdo, foi possivel perceber que apesar desse fato, houve
um aumento qualitativo na analise perceptiva do participante,
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marcada pela diminuic¢do de ataque vocal brusco, diminuic¢do de
tensao e melhora de estabilidade fonatdria (Quadro 1). AF0 do
participante aumentou de 119,32 Hz para 181,06 Hz apds a
intervencao (Figura 1), em concordancia com aplicagdo em
caso semelhante!'®, ultrapassando os valores normativos para
homens de até 150 Hz'? e, consequentemente, apresentando a
voz mais aguda. Contudo, flutuagdes na frequéncia sdo esperadas
em pacientes com alteragdes cerebelares, devido a deficiéncia
de monitoramento cerebral proprioceptivo!'”. A alteracdo de
ressonancia pos-intervengao (Quadro 1) e melhora da projecao
da voz e intensidade da voz do participante também podem ter
contribuido para o aumento da frequéncia fundamental.

Na analise, apos intervengdo com o LSVT (Figura 1), o
Jitter € o shimmer se adequaram aos padrdes de normalidade.
Os resultados acusticos demonstraram aumento de controle de
vibrag¢do das pregas vocais, aumento de resisténcia gldtica e
diminui¢ao de soprosidade, em concordancia com as interpretagdes
perceptivas. Apesar de as manifestacdes comunicativas na
doenga de Machado-Joseph serem diferentes das encontradas
na doenga de Parkinson, os resultados estdo de acordo com
estudos de pacientes com doenga de Parkinson tratados com
LSVT®, que demonstraram melhora no fechamento glotico e
nos movimentos vibratorios das pregas vocais, apos intervengao.

O valor da propor¢ao GNE do participante (Figura 1)
aumentou de 0,21 dB para 0,45 dB, chegando proximo ao padrao
de normalidade. O aumento do valor da proporgao justifica a
diminuigdo de soprosidade na voz do participante!'®, porém,
o GNE se apresentou alterado porque o participante manteve
qualidade vocal com rouquidao, apesar da melhora dos valores
acusticos e perceptivos. Antes da intervengdo, o DDF!¥ se
concentrava no quadrante superior direito, sugerindo desvio
moderado e, pds-intervengao, foi possivel observar que houve
variagdo do quadrante de representacdo, se aproximando da
normalidade e com a distribuigdo dos pontos mais concentrada
(Figura 2).

Com amostra de 31 individuos com diagndstico de DMJ,
um estudo'” obteve os achados de articulagdo caracterizada por
imprecisdo consonantal, prolongamento de sons, distor¢des de
vogais, repeticdo de sons e interrupgdes articulatorias. Apesar
de manifestag¢des semelhantes ao mencionado estudo!”, como
aimprecisdo articulatoria e distor¢des fonémicas, o participante
deste estudo também apresentou, inicialmente, tremores labiais
¢ movimentos faciais associados. Apos intervengdo, verificou-se
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PRE INTERVENGCAO Estatisticas
Média Fq: 119,32 Hz
Moda Fy: 116,64 Hz
Desvio Padrido: 5,05 Hz
Mool —Homal
Jitter (PPQ): 1,81 % F::L Irregularidade: 7,23 m
0. 0
Mormal | Desvio Padrdo: 0,57
Shimmer (EPQ): 18,48 % F!
0. 0
Correlacdo: 0,73
_ Normal _ MNomsi
Proporgdo GNE: 0,21 B [ ] Ruido: 3,48
. e - Desvio Padrido: 0,48 e e .
POS INTERVENGAO Estatisticas
Média Fop: 181,06 Hz
Moda Fy: 182,72 Hz
Desvio Padrido: 4,74 Hz
Mormpl —Mommal
Jitter (PPQ): 0,14 % x nl Irregqularidade: 4,48 m"
Nomal Desvio Padrido: 0,21
Shimmer (EPQ): 6,37 % m
0. 0
Correlacdo: 0,98
Normal Normal
Proporgdoc GNE: 0,45 B ] Ruido: 2,52 [ .
e . " Desvio Padrio: 0,32 e i -

Figura 1. Valores de média de FO, jitter, shimmer e proporcgao sinal glético/ruido excitado pré e poés-intervengéao
Legenda: F = frequéncia fundamental; PPQ = pitch perturbation quotient, EPQ = energy pertubation quocient, GNE = sinal gldtico/ruido excitado

diminui¢do de inconsisténcia e tremor nos movimentos
articulatorios. Além disso, foi observada diminuigdo de velocidade
articulatoria, fator que impactou consideravelmente a melhora
de sua inteligibilidade de fala, consequéncia positiva do LSVT,
ja evidenciada na literatura®,

A avaliacdo da diadococinesia reflete a maturidade e
integracao neuromotora de um individuo. No mesmo estudo'?,
a diadococinesia articulatoria da amostra foi considerada lenta
e irregular, dados semelhantes com os encontrados neste relato
de caso. Apds intervengdo com o LSVT, constatou-se que a
diadococinesia do participante apresentou melhora discreta.
Contudo, Wolf et al.'” afirmaram que pardmetros como menor
idade de inicio da doenga e maior nlimero de repeticdes CAG
nos genes tém correlagdo moderada com a lentiddo na prova
de diadococinesia. Ainda que diagnosticado aos 27 anos, o
participante relatou perceber manifestagdes da doenga aos
20 anos de idade, explicando, de certa forma, a melhora discreta
na prova em questdo. Deve-se salientar que o método LSVT
tem resultados comprovados cientificamente para a doencga de
Parkinson, que possui fisiopatologia diferente da DMJ.

Apesar disso, a emissdo mostrou-se melhor ritmada, com
diminui¢do de inconsisténcia quanto a frequéncia e a intensidade,
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ndo houve tremor e distorgdes silabicas e o intervalo entre as
silabas foi adequado, bem como a amplitude e movimentagao de
labios. A melhora do controle da métrica, ritmo e fluéncia verbal
também foi observada no discurso oral do participante, fatores
que influenciaram positivamente a sua comunicagao global.

Wolfet al.!” constataram que a prosddia era um dos sistemas
mais afetados em sua amostra de individuos com DMJ, devido
aocorréncia de alteragdo em ritmo, redugdo de énfase, variagao
de velocidade, pausas inapropriadas ¢ intervalos prolongados.
De maneira semelhante, o participante deste relato de caso
apresentava inadequacdo na marcacdo de silabas tonicas e
pouca entona¢do no discurso. Apds administragdo do LSVT,
passou a adequar melhor a tonicidade das palavras e melhorou
a entonacgdo, principalmente para sentengas interrogativas.
Todavia, os examinadores concordaram que a prosodia poderia
ser mais explorada, necessitando de intervengao especifica, com
metodologia tradicional de treino.

Apds intervengdo, foi observado, em avaliagdo clinica da
degluticao, que o participante apresentou ejecdo oral e coordenagido
orofaringea efetivas, auséncia de tosses, engasgos, alteragdes
vocais ¢ quedas de saturagdo de oxigénio. Estudo-piloto!®
afirmou que a aplicagdo do método Lee Silverman em casos de

Audiol Commun Res. 2020;25:€2264



Fonoaudiologia na DMJ

PRE INTERVENCAO

Ruido (GNE)
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Irregularidade (Jitter, Shimmer, Correlagao)
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Figura 2. Representagao gréafica do diagrama de desvio fonatério pré e pés-intervengéao

Legenda: GNE = sinal glético/ruido excitado

doenga de Parkinson, além de beneficiar a fonagao, proporciona
melhora do controle neuromuscular de todo o trato aerodigestivo
superior. Sendo assim, acredita-se que os beneficios observados
no relato de caso se devem a este fato.

A visdo do paciente quanto a intervengdo foi similar
as avaliagdes clinicas e objetivas, delineadas através dos
protocolos de auto avaliagdo. O SWAL-QOL!> obteve
resultados menores na pos-intervengdo apenas em dominios
de carater emocional, como saide mental ¢ medo de se
alimentar, diferentemente de outro estudo, também realizado
pos-intervencao fonoaudioldgica®,que elencou o Gltimo dominio
como um dos trés com melhores evolugdes apos intervengao
fonoaudiologica. Sugere-se que tais resultados se devem ao fato
de o participante ser jovem, instruido quanto a progressdo de
sua doenga e ter sido orientado pelos examinadores sobre o que
¢ disfagia, suas causas e consequéncias. Apresentou aumento
de escores em todos os dominios do QVV!9, expressando
como sua percepgao relacionada a sua fala se modificou. Isso
demonstra que o participante se identifica mais comunicativo,
interativo socialmente e com menos dificuldade de falar forte.
A satisfacdo em relagdo a intervengao ¢ aos resultados indica
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a alta propor¢@o de beneficios e consequentes melhorias na
sua qualidade de vida.

COMENTARIOS FINAIS

Estudos como este objetivam explorar o comportamento da
DML, no que tange a atuagao fonoaudioldgica e podem contribuir
para o desenvolvimento de meios de avaliagdo na visao do
examinador e do paciente, apds a intervencao. Foi possivel
evidenciar, também, que a aplicacdo do LSVT ¢ uma possivel
op¢ao de intervengao intensiva para casos de alteracdes de fala
e degluticdo, na DMJ. Entretanto, quanto aos presentes achados,
foi limitante que o delineamento tenha consistido em um tinico
sujeito, impedindo, assim, a generalizagdo e comparagdo dos
beneficios das intervengdes em outros individuos com DMJ.
Desta forma, ¢ necessario que se desenvolvam mais estudos
que atestem a eficacia do método Lee Silverman nos casos
de disartria ¢ disfagia neurogénica ocasionadas pela doenga
de Machado-Joseph, principalmente focados nos efeitos em
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longo prazo, de forma a maximizar a qualidade de vida desses
individuos e direcionar a conduta fonoaudioldgica.
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