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ystonia is a central motor processing neurological disorder characterized by abnormal, often

action-induced, involuntary movements or uncontrolled spasms. Aim: To compare patients with the
diagnoses of focal and segmental adductor laryngeal dystonia at the Neurolarynx Outpatient Clinic
of the Federal University of Sao Paulo. Materials and methods: A clinical retrospective study of
data collected from patient registries from 2003 to 2009. Results: Of 34 patients, 25 presented focal
dystonia and 9 presented segmental dystonia. There were 30 females (88.2%) and 4 males (11.8%).
A relation with a traumatic event was reported in 11 cases (32.4%). Vocal tremor was observed in
21 patients (61.8%). The mean age at onset, the age at diagnosis, and time between the onset and
the diagnosis were respectively 55, 61.3 and 6.3 years. There was no statistical difference between
patients with focal laryngeal adductor dystonia and segmental dystonia in the study data. Conclusion:
There were no statistical differences among patients with focal adductor laryngeal dystonia and
segmental dystonia relating to age of onset, age of diagnosis, gender, time between onset and
diagnosis, presence of associated tremor, and relation to trauma.

meige syndrome.

Palavras-chave: Resumo

disfonia,

distarbios distonicos, A

sindrome de meige. distonia € um transtorno neurolégico do processamento motor central caracterizado por mo-
vimentos involuntirios ou espasmos incontrolaveis, induzidos por atividade. Objetivo: Comparar
pacientes com o diagndstico de distonia laringea nas formas focal e distonia segmentar do Ambu-
latério de Neurolaringe. Material e Método: Estudo clinico retrospectivo a partir de levantamento
dos prontudrios entre 2003 e 2009. Resultados: Dos 34 pacientes, 25 apresentaram distonia focal
e 9 apresentaram distonia segmentar. Do total da amostra, 30 (88,2%) eram do sexo feminino e 4
(11,8%) do sexo masculino. A rela¢io com situagio traumadtica estava presente em 11 (32,4%). O
tremor associado esteve presente em 21 pacientes (61,8%). A média da idade do inicio das queixas,
idade do diagnostico e do tempo de queixa até o diagnostico da amostra foi respectivamente de 55
anos, 61,3 anos e 6,3 anos. Nao houve diferenca estatisticamente significativa entre pacientes com
distonia laringea focal e distonia laringea nos dados pesquisados. Concluszo: Nio houve diferencas
entre pacientes com distonia laringea focal e distonia laringea segmentar quanto a idade de inicio,
idade do diagnéstico, género, tempo de duracao dos sintomas até o diagndstico, presenca de tremor
associado e relacao com situacao traumatica.
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INTRODUCAO

A distonia, um transtorno neurologico do proces-
samento motor central', é caracterizada por movimentos
involuntarios provocados por uma contracio muscular
sustentada, levando a tor¢ao, movimentos repetitivos ou
posturas anormais, acometendo a musculatura de qualquer
parte do corpo®.

Dependendo da musculatura acometida, a distonia
pode ser focal (um grupo muscular afetado), segmentar
(um segmento), multifocal (grupos musculares nio con-
tiguos), hemidistonia ou ainda generalizada. Quanto ao
fator etiolégico, podem ser classificadas em primarias ou
secunddarias. Na distonia primaria, nao ha evidéncia de
lesao cerebral na avaliacao clinica nem nos exames de
neuroimagem, podendo ocorrer de modo esporadico ou
hereditario', enquanto as distonias secundarias sio decor-
rentes de quadros lesionais no cérebro de etiologia variada.

Segundo dados da Columbia University, a distonia
pode comecar em qualquer idade, com casos desde os 9
meses até 85 anos. Nos quadros de distonia generalizada,
o pico do inicio do quadro ocorre em torno dos 10 anos,
nas segmentares apresenta pico do inicio entre 45 e 60,
e nas focais com inicio em torno dos 45 anos, sendo que
nos quadros de distonias focais laringeas apresentam pico
de inicio entre 35 e 50 anos. Os casos de distonia genera-
lizada de causas hereditarias ou idiopaticas quase sempre
se apresentam inicialmente como distonia focal antes da
ocorréncia de envolvimento de outras partes do corpo’.

A distonia segmentar cranial pode comprometer a
musculatura palpebral (blefaroespasmo), a musculatura
da regiao oromandibular, podendo atingir a musculatura
perioral, mastigatéria e da lingua, bem como a laringe.
Assim, pode haver alteracao da fala por distonia extrala-
ringea com comprometimento da articulacao, bem como
secunddria as distonias que comprometem o trato vocal
e modificam a ressonincia®.

Quando atinge a laringe, a distonia ¢ chamada de
distonia laringea ou disfonia espasmodica, caracterizada
por movimentos involuntarios anormais das pregas vocais,
sendo uma das alteracdes vocais mais incapacitantes®.

A distonia laringea pode ser classificada em: de adu-
¢ao, de abducao, mista e respiratéria®’. As trés primeiras
comprometem a fonacdo. A forma respiratoria € rara, mas
preocupante, pois nela observa-se movimento paradoxal
das pregas vocais durante a inspiracio®’, com consequente
restricao a passagem do ar, podendo constituir-se em uma
emergéncia médica.

A forma mais frequente € a distonia laringea de adu-
¢ao, ocorrendo uma forte contracao dos musculos adutores
durante a fonacio, isto é, inapropriada hiperaducao®. A
qualidade vocal caracteristica € tensa-estrangulada, com
quebras de sonoridade frequentes e com evidente esforco
vocal*!'’. Todas as formas podem ser acompanhadas de
tremor®'.

O diagnostico de distonia laringea € baseado em
sinais clinicos: avaliacdo perceptivo-auditiva da voz e
nasofibrolaringoscopia®!’. As provas diagndsticas, como
emissao de sons graves e agudos, em forte e fraca inten-
sidade, frases com predominio de fonemas surdos ou
sonoros, dentre outras, auxiliam no diagnéstico diferen-
cial da distonia laringea'. A eletromiografia pode ser util
na confirmacdo diagnodstica, principalmente nas formas
respiratorias®12.

O conhecimento dos aspectos clinicos dos pacien-
tes com distonia laringea pode auxiliar no diagnodstico,
na atuacio terapéutica, planejamento de cuidados, acoes
para a promocdo da saide e melhora na qualidade de
vida dos individuos.

OBJETIVO

Comparar os pacientes com distonia laringea de
aducao, com quadro focal e segmentar, atendidos no Setor
de Laringe e Voz - Ambulatério de Neurolaringe do Setor
Interdisciplinar de Laringe e Voz da Universidade Federal
de Sao Paulo de um hospital universitario tercidrio.

METODO

Estudo retrospectivo a partir do levantamento de
34 prontudrios de pacientes, de ambos o0s sexos, com
diagnostico de distonia laringea, sendo 25 com quadro
focal de aducio e nove do tipo segmentar atendidos no
Setor de Laringe e Voz - Ambulatorio de Neurolaringe da
Universidade Federal de Sao Paulo (UNIFESP), entre 2003
e 2009. Todos os pacientes procuraram o setor volunta-
riamente para avaliacio e tratamento da disfonia e foram
submetidos a avaliacao otorrinolaringoldgica, fonoaudio-
logica e neuroldgica.

Os dados comparados entre os grupos foram: idade
de inicio das queixas, idade do diagnéstico, duraciao dos
sintomas até o diagnodstico, presenca de tremor associado
e relacdo com situacio traumatica.

A distonia de aducio foi classificada de acordo
com os sintomas, avaliacao perceptivo-auditiva da voz®,
avaliacdo fibronasolaringoscopica® e eletromiografia.

A avaliacao otorrinolaringolégica incluiu fibrona-
solaringoscopia com visibilizacdo das pregas durante o
repouso, a respiracio e fonacio, como também o estudo
funcional da producao da voz e nas tarefas nao fonatorias.
O exame da fonacao incluiu: emissdes sustentadas das
vogais /e/ em tom habitual e /i/ em hiperagudo, a vogal
/e/ em glissando ascendente e descendente, emissoes em
forte e fraca intensidade, emissOes sussurradas e frases
com predominio de sons surdos e sonoros. A distonia de
aducio acarreta espasmos nas emissoes com participacio
da laringe e encontro das pregas vocais, isto €, principal-
mente na producao dos sons sonoros, com melhora ou
desaparecimento dos espasmos nos sons agudos, e nos
sons surdos.
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Os pacientes também foram avaliados por um mé-
dico neurologista, apos a avaliacao otorrinolaringologica.

A avaliacio fonoaudiolégica constou da avaliacdo
do comportamento vocal, avaliacio perceptivo-auditiva da
voz. O material de fala utilizado foi a emissao sustentada
da vogal “é”. Nesta tarefa, as alteracdes da qualidade vocal
sao mais evidentes do que na fala encadeada, quando é
possivel mascarar tanto a qualidade da voz quanto o grau
de desvio da alteracdo. A avaliacao foi realizada por meio
de consenso entre trés fonoaudidlogas especialistas em
voz do setor, com experiéncia na area, durante avaliacio
fonoaudiologica, realizada na admissio do paciente no
Ambulatoério de Neurolaringe.

Aos pacientes foi oferecido o tratamento com to-
xina botulinica aplicada na prega vocal a esquerda, oito
unidades, com auxilio do eletromiégrafo.

Os dados foram resumidos por meio de média, des-
vio padrio, minimo, mediana e maximo para as varidveis
numéricas e por meio de frequéncia e porcentagem para
as varidveis categoricas. Foi realizada a comparagao dos
grupos de distonia focal e segmentar com relacdo as se-
guintes variaveis: idade do inicio das queixas, sexo, idade
do diagnostico, tempo de queixa até o diagndstico, presen-
ca de tremor associado, relacao com situacao traumatica.

Para comparar os grupos de distonia focal e seg-
mentar com relacao as variaveis: sexo, tremor associado,
relacdo com situacao traumatica, foi utilizado o teste Exato
de Fisher.

Para comparar os grupos de distonia focal e seg-
mentar com relacio as varidveis: idade do inicio das
queixas, idade do diagnéstico e tempo de queixa até o
diagnéstico, foi utilizado o modelo ANOVA. Foi realizada
a transformacio logaritmica na variavel tempo de queixa
até o diagnostico para garantir a suposi¢ao de normalidade
da mesma. Foi utilizado um nivel de significincia de 5%.

A pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica em
Pesquisa da Universidade Federal de Sao Paulo (protocolo
0029/05).

RESULTADOS

Dos 34 pacientes com distonia laringea, 25 apre-
sentaram distonia focal laringea e nove apresentaram
distonia segmentar.

A média da idade do inicio das queixas, idade do
diagnoéstico e do tempo de queixa até o diagnostico da
amostra foi respectivamente de 55 anos, 61,3 anos e 6,3
anos.

Observa-se que, ao nivel de significancia de 5%, nao
existe diferenca significativa entre os grupos de distonia
focal e segmentar para nenhuma das variaveis (Tabela 1).

Do total da amostra, 30 (88,2%) eram do sexo
feminino e quatro (11,8%) do sexo masculino. A relacio
com situacao traumatica estava presente em 11 (32,4%).

De acordo com os dados da Tabela 2, observa-se
que nao ha diferengas estatisticamente significativas em
relacao aos grupos com distonia focal e segmentar quanto
a0 sexo e relacio com situacao traumatica.

O tremor associado esteve presente em 21 pacientes
(61,8%).

De acordo com os resultados da Tabela 3, observa-
se que, ao nivel de significincia de 5%, nao existe diferenca
significativa entre os grupos Distonia Focal e Segmentar
para a variavel tremor vocal.

DISCUSSAO

Na comparacgio entre a distonia focal laringea e a
segmentar, ndo foram observadas diferencas estatistica-
mente significantes quanto a idade do inicio dos sintomas,
idade do diagnéstico, tempo decorrido entre inicio dos
sintomas até o diagnostico, sexo, relacdo com situacao
traumdtica e presenca de tremor associado (Tabelas 1,
2e3).

A média de idade do inicio dos sintomas nos grupos
focal laringeo e segmentar foi de aproximadamente 56 e
50 anos, respectivamente, sem diferenca estatisticamente
significante entre eles (Tabela 1). Brin et al.? observaram
o pico de inicio da distonia focal laringea entre 35 e 50
anos e segmentares entre 45 e 60 anos, sem, no entanto,
realizar andlise estatistica da diferenca entre os grupos.
Acreditamos que a pequena amostra de nosso estudo
possa justificar a auséncia de diferenca entre a idade de
inicio dos sintomas nos grupo focal laringeo e segmentar.
Considerando os dois grupos, nao ha na literatura estudos
que comparem outros aspectos.

A média da idade de inicio do quadro, em torno
de 55 anos (Tabela 1) é superior 2 média de idade de
39 anos, referida por Blitzer et al.® A média de idade do
diagnostico nos casos focais foi de 61,8 anos, proximo do
valor de 56 anos observado por Tisch et al.'.

O diagndstico de distonia focal laringea e segmentar
foi feito em geral apds 5 e 9 anos, respectivamente, (media-
na 3 e 4 anos) do inicio dos sintomas (Tabela 1), mas ha
casos em que o diagnoéstico demorou até 23 anos. Como a
maior parte dos pacientes procura inicialmente um clinico,
talvez a falta de conhecimento acerca desta afeccio, pouco
comum e com muitos aspectos ainda a serem elucidados,
possa explicar, em parte, a demora no diagndstico. Deve
ser lembrado que o autor citado € referéncia de um grande
centro que recebe pacientes de localidades distantes e que,
portanto, tem também grande casuistica (901 pacientes
com distonia laringea até o ano de 1998)%. Muitos pacientes
do Ambulatério de Neurolaringe do Hospital Tercidrio XXX
sao oriundos de encaminhamento de outros servicos e es-
pecialidades, assim, um melhor conhecimento da distonia
poderia resultar em um diagnostico mais breve, e a sua
respectiva terapia, provendo ao paciente melhora da sua
qualidade de vida. O tempo de queixa até o diagnostico

BRAZILIAN JOURNAL OF OTORHINOLARYNGOLOGY 77 (4) JurHo/AGosto 2011
http://www.bjorl.org.br / e-mail: revista@aborlccf.org.br

415



Tabela 1. Andlise descritiva por grupo (Distonia Focal X Segmentar) para as variaveis: [dade atual, Idade do diagnéstico e Tempo

de queixa até o diagnéstico.

Variaveis por grupo Média  Desvio padrao  Minimo Mediana  Maximo Total p-valor
Idade do inicio das queixas

Focal laringea 56,5 13,2 30,0 60,0 75,0 25 0.044
Segmentar 50,6 12,2 24,0 52,0 66,0 9

Idade do Diagnéstico

Focal laringea 61,8 12,2 34,0 66,0 76,0 25 0,665
Segmentar 59,7 14,4 25,0 63,0 72,0 9

Tempo de queixa até o diagnéstico (em anos)

Focal laringea 53 53 0,5 3,0 20,0 25 0.253
Segmentar 9,1 9,0 1,0 4,0 23,0 9

p-valor do Modelo ANOVA.

Tabela 2. Andlise descritiva por grupo (Distonia focal X Segmentar) para as variaveis: Sexo e relagdo com situacao traumatica.

Variaveis Distonia Focal Total (%) Segmentar Total (%) p-valor
Sexo

Masculino 2 (8,0%) 2 (22,2%) 0.281
Feminino 23 (92,0%) 7 (77,8%)

Relacao com situagao traumatica

Nao 19 (76,0%) 4 (44,4%) 0111
Sim 6 (24,0%) 5 (55,6%)

p-valor do teste Exato de Fisher.

Tabela 3. Andlise descritiva por grupo (Distonia focal X Seg-
mentar) para o Tremor associado.

focal e 26,5% de segmentar). Além disso, referem que 16%
do pacientes com distonia focal laringea podem apresentar
ao longo do tempo envolvimento de outros segmentos

i i S - - NS} ~ A 1o - nQ 0,
Tremor associado DIS_IT_Onlla Eocal S_?grr;e?tar p-valor do corpo. NKoufm‘.m &N Blalock encontraram apenas 3%
otal (%) otal (%) de casos nao focais (nao tendo no artigo especificado se
Nao 9 (36,0%) 4 (44,4%) 0.704 sdo segmentares ou generalizados).
Sim 16 (64,0%) 5 (55,6%) ' O predominio do sexo feminino (88,2%, Tabela 2)

p-valor do teste Exato de Fisher.

variou de 6 meses a até 20 anos, com média de 6 anos
(Tabela 1), intervalo de tempo relativamente grande ao
compararmos com apenas 2 meses de intervalo segundo
Aronson & Bless® e, principalmente, ao considerarmos o
comprometimento de uma fun¢io essencial para a vida
em sociedade, a comunica¢io. Sabemos o isolamento que
esta dificuldade pode acarretar ao paciente, numa época da
vida em que esta ¢ especialmente importante. A distonia
laringea pode afetar individualmente a vida do ponto de
vista emocional, social, e inclusive ocupacional, depen-
dendo das circunstancias de vida e de algum transtorno
pré-moérbido de personalidade®.

Blitzer et al.® observaram nos casos primarios 66,1%
de quadros focais e 28,5% segmentares, sendo esse valores
proximos dos observados no presente estudo (73,5% de

também foi observado por Blitzer et al.? (63% do total de
744 casos primarios), Klotz et al.' (74,3% de 214 pacien-
tes), Elmiyeh et al.'7 (62% de 68 pacientes), Ludlow et al.'®
(93,7% de 16 pacientes), e em outros estudos com distonia
laringea em que predominaram a de aduc¢ao, como no de
Tisch et al.'* (62,1% de 169 pacientes), Schweinfurth et
al.’? (79% de 168 pacientes), Soland et al.* (72,2% de 36
casos), Adler et al.?! (79,3% de 270 pacientes).

A presenca de tremor associado foi de 64%, e 55,6%,
nos casos focais e segmentares, respectivamente (Tabela
3), valores muito proximos do obtido por Koufman &
Blalock®, de 59%, mas acima do observado por Blitzer et
al.?2, de 29%.

A relacio com situacio traumdtica no presente
estudo ocorreu em 32,4%, variando de 24% a 55,6% res-
pectivamente (Tabela 2), nos casos focais e segmentares,
sem diferenca estatisticamente significativa, valor proximo
ao de 40% observado por Brodnitz?. Tal fato explica, em
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parte, a hipotese inicialmente considerada de um quadro
psicogénico. Esses fatores desencadeantes precisam ser
distinguidos entre o estresse de uma causa psicogénica
primdria e o estresse como um fator precipitante ou gatilho
para um transtorno neurolégico latente”®. E conhecido o
fato de que a laringe e as suas disfuncodes sofrem influ-
éncia de emocoes, sejam elas boas ou ruins, do estresse,
de fatores psicologicos. Novos estudos serdo importantes
para elucidar a patogénese da distonia e o papel que,
porventura, o trauma possa ter no desencadeamento da
disfuncao.

Os dados deste estudo, referentes a pacientes com
distonia laringea de aducao, sao semelhantes aos da litera-
tura, exceto o tempo decorrido entre o inicio dos sintomas
e o diagnéstico® e a porcentagem de casos segmentares,
na comparac¢io com um dos autores’.

Os dados do presente estudo demonstraram que
nao ha diferencas estatisticamente significativas para todos
os aspectos estudados, considerando o comprometimento
focal e segmentar.

CONCLUSAO

Nzo houve diferencas entre pacientes com distonia
laringea focal e distonia laringea segmentar quanto a idade
de inicio, idade do diagnostico, género, tempo de dura-
¢ao dos sintomas até o diagnostico, presenga de tremor
associado e relacdo com situacao traumatica.
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