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RESUMO

Objetivo: identificar o conhecimento produzido em pesquisas nacionais e internacionais das alteragoes
de fala e de linguagem na Esclerose Lateral Amiotrofica, quanto tipo de pesquisa e abordagens em dife-
rentes areas.

Métodos: revisdo integrativa realizada em bases de dados, utilizando-se os descritores Amyotrophic
Lateral Sclerosis, Dysarthria, Language Disorders, Speech Production Measurement e Speech Disorders.
Os critérios de inclusdo abrangeram artigos que abordassem alteragoes motoras de fala e de linguagem
de 2013 a 2018, excluindo-se duplicagdes, categorizando-se 0s validos para analise.

Resultados: selecionou-se 83 artigos, apds triagem dos titulos e resumos. Foi encontrada grande pro-
ducdo cientifica de diferentes paises e areas, principalmente Fonoaudiologia e Neurologia, na maioria
pesquisas clinicas (65,06%), com foco principal em alteragoes motoras da fala (42,16%), alteragoes
motoras de fala e linguagem, cognigéo e comportamento (27,71%) e alteragoes de linguagem (12,06%).

Conclusao: as pesquisas encontradas foram, na maioria, clinicas e com objetivo determinar diagnostico
das alteragoes em diferentes areas do conhecimento. No que se refere a comunicagdo, foram encontra-
dos poucos estudos no Brasil e os internacionais voltavam-se a alta tecnologia. Os resultados confir-
maram o carater heterogéneo doenca, que evidencia, além de comprometimento motor da fala, prejuizo
cognitivo, comportamental e de linguagem.

Descritores: Esclerose Amiotrofica Lateral; Disartria; Transtornos da Linguagem; Medida da Produgao da
Fala; Distlrbios da Fala

ABSTRACT

Purpose: to identify the knowledge produced in national and international researches on speech and lan-
guage disorders in Amyotrophic Lateral Sclerosis, regarding the type of research and approach in different
areas.

Methods: an integrative review performed on databases, using the following descriptors: Amyotrophic
Lateral Sclerosis, Dysarthria, Language Disorders, Speech Production Measurement and Speech
Disorders. The inclusion criteria covered articles that addressed motor speech and language disorders
from 2013 to 2018, excluding duplications, and categorizing valid articles for analysis.

Results: 83 articles were selected, after screening the titles and abstracts. A large scientific production
from different countries and areas, mainly Speech Therapy and Neurology, was found. Most of them was
clinical research (65.06%), with a main focus on speech motor disorders (42.16%), speech and language
motor disorders, cognition and behavior (27.71%), and language disorders (12.06%).

Conclusion: researches found were mostly clinical and aimed at determining the diagnosis of disorders
in different areas of knowledge. With regard to communication, few studies have been found in Brazil,
and international studies addressed high technology. The results confirmed the heterogeneous nature of
the disease, which shows, in addition to motor impairment of speech, cognitive, behavioral and language
impairments.

Keywords: Amyotrophic Lateral Sclerosis; Dysarthria; Language Disorders; Speech Production
Measurement; Speech Disorders
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INTRODUGAO

A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) é uma
doenga neurodegenerativa heterogénea, que resulta
em alteracdes na capacidade motora, cognicao e
comportamento, evidenciando sérios problemas nas
habilidades funcionais do individuo, o que limita suas
possibilidades de interacao social'2.

As alteracoes motoras da fala em individuos com
ELA vém sendo descritas, ao longo dos anos, com
mais intensidade e frequéncia naqueles sujeitos que
apresentam inicio dos sintomas bulbares?*. Estao
presentes em mais de 80% dos casos, em algum
momento da doenca, e 75-95% perdem a habilidade
de comunicagao oral.

As caracteristicas bulbares, no declinio motor da
fala, evidenciam comprometimento de todos os seus
subsistemas, principalmente respiracdo, fonacao,
articulacao e ressonancia?®, e sao percebidas a medida
que vai diminuindo a sua inteligibilidade.

Em fases avancadas, evolui com anartria, que
acontece aproximadamente ap6s 18 meses do apare-
cimento das alteracdes bulbares®, o que interfere na
participacao social do sujeito, mesmo com familiares
e amigos proximos, necessitando de sistemas alterna-
tivos de comunicagao® a fim de manter a autonomia e
qualidade de vida.

Apesar de a ELA ser uma doenca neurodegene-
rativa, que afeta principalmente os neurénios motores,
0 que determina a perda da capacidade funcional
para as atividades de vida diaria e vida pratica’,
alteracoes cognitivas também estdo presentes em 30%
dos sujeitos, principalmente relacionadas a funcao
executiva, déficits de fluéncia, linguagem e memoria.
Aproximadamente 10% apresenta deméncia
frontotemporal’.

Observa-se crescente interesse de pesquisas
voltadas as alteragcbes de comportamento, cognicao
social e aspectos emocionais®, relacionadas a uma
variante comportamental da disfungao frontotemporal®.
Nesse sentido, o suporte multidisciplinar se faz neces-
sario, a fim de minimizar os efeitos da progressao da
doenca'®1°,

As alteracbes motoras de fala e de linguagem na
ELA impdem a pessoa uma situagao de vulnerabilidade
comunicativa, caracterizada como qualquer falha no
processo de comunicagao entre o individuo e seu inter-
locutor, que interfere na sua participagao social e pode
levar ao desenvolvimento de problemas emocionais e/
ou ansiedade, frustracao, medo e tristeza®, afastando-a,
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gradativamente, do convivio social, de familiares e
amigos préximos.

De modo que vulnerabilidade na comunicacao
representa grande impacto na vida das pessoas com
ELA, justificando o foco desta revisdo, quanto as
alteracoes motoras de fala de linguagem.

Portanto, o objetivo da presente pesquisa foi
identificar o conhecimento produzido em pesquisas
nacionais e internacionais sobre as alteracdes de fala
e de linguagem na ELA, quanto tipo de pesquisa e
abordagens em diferentes areas.

METODOS

Este estudo utiliza o método de revisao integrativa
da literatura, que tem por objetivo sistematizar o
conhecimento ja produzido no meio cientifico, de
forma concisa, a fim de estabelecer um panorama
acerca do tema a ser discutido, possibilitando a pratica
baseada em evidéncias'"'2. Para tanto, foram seguidos
seis passos para revisoes integrativas'®, a fim facilitar a
sintese e andlise dos artigos elegiveis e minimizar os
possiveis vieses encontrados, a saber:

“1) Identificacdo do tema e selecdo da questédo
de pesquisa; 2) Estabelecimento dos critérios de
inclusédo e exclusdo; 3) Identificagdo dos estudos
pré-selecionados e selecionados; 4) Categorizacao
dos estudos selecionados; 5) Andlise e interpretacao
dos resultados; 6) Apresentagao da revisao/sintese do
conhecimento”s.

As perguntas norteadoras desta pesquisa foram:

Quais areas do conhecimento tem estudado a ELA
em relagao as alteragdes motoras de fala e linguagem?
Quais os focos de andlise e objetivos desses estudos
em relagcdo a esses aspectos? Qual o panorama da
producao cientifica nacional dessa tematica em relacao
ao internacional?

A busca foi realizada nos portais de pesquisa
Biblioteca Virtual em Saude (BVS) e Pubmed; bem
como nas bases de dados Embase e Scopus. A
escolha dessas bases de dados é devida ao fato delas
aglutinarem um vasto material de publicacbes na
area da saude e por serem o foco de busca da maior
parte dos profissionais da area. Considerando-se os
objetivos deste estudo, foram utilizados descritores
de acordo com os DeCS (Descritores de Ciéncias da
Saude), MeSH (Medical Subject Headings) e equiva-
lentes, como se seguem:

. Amyotrophic Lateral Sclerosis [AND]
Il. Dysarthria [OR]
Ill. Language Disorders [OR]



IV. Speech Production Measurement [OR]
V. Speech Disorders

Como estratégias de pesquisa, inicialmente, os
descritores e seus sindnimos, sugeridos nas bases de
dados, foram utilizados no idioma portugués, inglés
e espanhol, para, em seguida, aplicar os critérios de
incluséo, a saber: artigos em portugués e inglés, dispo-
niveis nas bases de dados escolhidas e publicados no
periodo de 2013 a 2018.

Apds o levantamento, os artigos foram analisados
inicialmente pelo titulo e o resumo e, em seguida,
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foi realizada leitura do texto na integra daqueles que
atenderam os critérios de inclusao. Durante a triagem,
foram excluidos os estudos que ndo estavam relacio-
nados a disartria e as alteragoes de linguagem, foco
principal do estudo, bem como aqueles que tratavam
de outras patologias nao relacionadas a ELA.

Aplicados os filtros, foram encontrados 571 artigos,
dos quais 294 foram excluidos por estarem duplicados
nas bases de dados e 194, apds andlise dos titulos e
resumos, totalizando 83 estudos validos para leitura
integral, como segue descrito na Figura 1.

( Identificagéo ) . .
Embase (n=218) Duplicacées
Scopus (n=177) 294
PubMed (n=90)
BVS (n=86)
| J
\ J
( : ) (T P p = N
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83 estudos
Estudos clinicos (54)
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Estudos de revisédo (9)

.

Figura 1. Fluxograma do levantamento, selecéo e andlise dos artigos

Os estudos selecionados foram analisados segundo
os critérios de instrumento, construido e aplicado em
outra pesquisa' (Anexo 1), e dispostos, para melhor
visualizacdo e entendimento, em tabelas, contendo
frequéncia absoluta (n) e relativa (%) e graficos.

Os artigos validos foram distribuidos em trés
categorias principais para analise e discussao dos
resultados a posteriori, como se segue: Os artigos
validos foram distribuidos em trés categorias principais
para andlise e discussao dos resultados a posteriori,
como se segue: (a) Tipo da pesquisa e area de conheci-
mento do estudo; (b) Objetivo e area de conhecimento
do estudo; (c) Foco do estudo, subcategorizado em

(i) Alteracdes motoras da fala; (ii) Alteracdes motoras
de fala, linguagem, cognicdo e comportamento; e (jii)
AlteracOes de linguagem.

Para fins de andlise, a area de cada estudo
selecionado foi definida de acordo com o departa-
mento do autor principal.

REVISAO DA LITERATURA

Foram encontrados artigos que tratavam da
tematica estudada em todas as bases de dados
selecionadas apés aplicacdo dos filtros, assim como
apresentado na Tabela 1.

DOI: 10.1590/1982-0216/20212318220 | Rev. CEFAC. 2021;23(1):e8220



4/13 | Leite Neto L, Franca Junior MC, Chun RYS

Tabela 1. Distribuigéo dos artigos de acordo com a base de dados

Nimero de artigos

Apos retirada das duplicacdes I B LD

Base de dados resumo
N/% N/ % N/ %
Embase 218 (38,17%) 213 (76,90%) 55 (66,27%)
BVS 86 (15,06%) 12 (4,33%) 5 (6,02%)
Scopus 177 (31,00%) 23 (8,30%) 7 (8,43%)
PubMed 90 (15,77%) 29 (10,45%) 6 (19,28%)
Total 571 (100%) 277 (100%) 83 (100%)

Dos artigos vélidos, 62,65% (52) eram pesquisas
clinicas, nao-experimentais, e 22,89% (19) estudos de
caso, classificados como nivel de evidéncia 4 e 5',
respectivamente. Todos disponiveis em periédicos
internacionais, com destaque para a Amyotrophic
Lateral Sclerosis and Frontotemporal Degeneration
correspondendo a 15,66% (13) de todas as publi-
cagOes analisadas, além do Journal of Neurology,
Neurosurgery, and Psychiatry — 6,02% (5), seguidos do
Journal of Neurology; Journal of Speech, Language,
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Figura 2. Distribuicdo dos artigos de acordo com o pais do estudo
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and Hearing Research; Journal of Communication
Disorders; Journal of Speech, Language, and Hearing
Research, com trés artigos em cada uma dessas
revistas.

Observou-se uma extensa producdo de estudos
acerca do tema, durante os anos investigados, com
pesquisas de diferentes areas da saude, assim como
da Engenharia Biomédica e Linguistica, provenientes
de diferentes lugares, a saber, Estados Unidos, Europa,
Asia e América do Sul, como demonstrado na Figura 2.
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(a) Tipo da pesquisa e area de conhecimento do
estudo

O grande numero de publicagbes encontradas
denota a necessidade de se conhecer mais sobre os
mecanismos fisiopatolégicos fundamentais subja-
centes a doenca, uma vez que ainda nao sao bem
compreendidos’. Destes, foram encontrados trés
estudos advindos do Brasil das regides Sul e Sudeste,
e, portanto, ndo se pode dizer que sejam representa-
tivos do perfil clinico da populagéao brasileira com ELA'™.

As diferentes areas de pesquisa encontradas
indicam o carater heterogéneo da doenca e reafirmam
a importancia do atendimento multidisciplinar.
Uma equipe formada por cuidadores, diferentes
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profissionais de salde, além do médico, tais como:
fonoaudidlogo, fisioterapeuta, terapeuta ocupacional,
psicologo, incluindo especialistas em cuidados palia-
tivos, possibilitam a manutengao da qualidade de vida
dessas pessoas até estagios avancados da doenca,
quando faltar capacidade funcional para a realizacao
de atividades rotineiras®'°. Contudo, a maior parte da
populagdo com ELA, ndo tem acesso a esses servicos
de forma continuada', o que torna a convivéncia com
a doenca, tanto para a pessoa quanto para a familia,
ainda mais dificil.

A distribuicdo dos artigos, de acordo as areas
de conhecimento e o tipo de estudo realizado, esta
detalhada na Tabela 2.

Tabela 2. Distribuigéo dos artigos de acordo com a area e o tipo de estudo

iirea N° de artigos Estudo Clinico Estudo de Caso Revisao de Literatura
N/ % N/ % N/ % N/ %
Fisiatria 1(1,21%) 1(1,92%) 0 (0,00%) 0 (0,00%)
Odontologia 1(1,21%) 1(1,92%) 0 (0,00%) 0 (0,00%)
Terapia Ocupacional 1(1,21%) 1(1,92%) 0 (0,00%) 0 (0,00%)
Otorrinolaringologia 2 (2,40%) 1(1,92%) 1(5,26%) 0 (0,00%)
Linguistica 3 (3,62%) 2 (3,85%) 0 (0,00%) 1(8,33%)
Engenharia Biomédica 5 (6,02%) 1(1,92%) 2 (10,53%) 2 (16,67%)
Neuropsicologia 5 (6,02%) 4 (7,70) 1(5,26%) 0 (0,00%)
Psicologia/Neurociéncia 10 (12,05%) 7 (13,46%) 1 (5,26%) 2 (16,67%)
Neurologia 27 (32,53%) 12 (23,08%) 11 (57,90%) 4 (33,33%)
Fonoaudiologia 28 (33,73%) 22 (42,31%) 3 (15,79%) 3 (25%)
Total 83 (100%) 52 (100%) 19 (100%) 12 (100%)

Os resultados mostram maior nimero de pesquisas
clinicas (62,65%), em sua grande maioria transversais
(83,62%), longitudinais (14,46%), e apenas uma
(1,92%) apresentando dados longitudinais e trans-
versais. 32 (61,53%) destas, com amostra menor
ou igual a 30 participantes. Sabe-se que, quando o
tamanho da amostra do estudo é muito restrito (<30),
pode haver um comprometimento das analises estatis-
ticas, o que torna dificil a obtencao de inferéncias que
representem a populacéo alvo's.

O ndmero limitado de participantes, presentes
nos estudos clinicos e de caso, também leva a
questionar a dificuldade em se realizar pesquisas
com essa populacdo. A explicagdo para isso pode
estar relacionada as limitacbes do préprio individuo,
pertinentes a evolugcao da doenga, como dificuldade

de locomocao, distancias geograficas e demandas
emocionais de disponibilidade e interesse em parti-
Cipar de pesquisas.

Especialmente no Brasil, ainda se considera
problemas de funcionamento do Sistema Unico de
Saude (SUS), que dificulta a obtencao do diagndstico
de forma precoce e nao facilita o encaminhamento dos
individuos com ELA para os centros neuroldgicos's,
bem como as limitagoes no incentivo governamental as
pesquisas desenvolvidas em universidades publicas.

(b) Objetivos de intervencao e area de
conhecimento do estudo

Segue na Tabela 3, a distribuicao dos artigos de
estudo clinico, de acordo com a area e objetivo a que
se destinam.
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Tabela 3. Distribuicao dos artigos de acordo com a drea e objetivo do estudo

N° de artigos

Recursos

L alternativos de

Diagnéstico

Area Assisténcia comunicagdo
N/ % N/ % N/ % N/ %
Fisiatria 1(1,92%) 0 (0,00%) 0 (0,00%) 1 (14,28%)
Odontologia 1(1,92%) 1(2,27%) 0 (0,00%) 0 (0,00%)
Terapia Ocupacional 1(1,92%) 0 (0,00%) 0 (0,00%) 1 (14,28%)
Otorrinolaringologia 1(1,92%) 1(2,27%) 0 (0,00%) 0 (0,00%)
Linguistica 2 (3,85%) 2 (4,54%) 0 (0,00%) 0 (0,00%)
Engenharia Biomédica 1(1,92%) 0 (0,00%) 0 (0,00%) 1 (14,28%)
Neuropsicologia 4 (7,69%) 3 (6,82%) 0 (0,00%) 1(14,28%)
Psicologia/Neurociéncia 7 (13,47%) 7 (15,91%) 0 (0,00%) 0 (0,00%)
Neurologia 12 (23,08%) 11 (25,00%) 0 (0,00%) 1 (14,28%)
Fonoaudiologia 22 (42,31%) 19 (43,19) 1(100%) 2 (28,55%)
Total 52 (100%) 44 (100%) 1(100%) 7 (100%)

Dentre os 52 estudos clinicos, 84,61% tinham por
objetivo determinar diagnostico, utilizando-se de
exames de neuroimagem?'’, articulografia eletromag-
nética'®, ultrassom', eletromiografia®, assim como
instrumentos subjetivos de avaliacdo da fala?' e voz?.
Estes achados apontam uma tendéncia em se buscar
compreender os parametros alterados da doenca,
possivelmente, a fim de definir os mecanismos da
mesma, que sdo passiveis de segmentagao de drogas
e intervengao terapéutica, bem como determinar quem
s80 0s pacientes que responderdo a esses agentes
terapéuticos'.

Em contrapartida, um nUmero reduzido de
pesquisas se concentrou nas possibilidades de
assisténcia a essa populagao, sendo que apenas um
estudo tinha por objetivo avaliar o impacto de solugcdes
terapéuticas na qualidade de vida de pessoas com
ELA%. Tal panorama de pesquisas pode interferir
no suporte oferecido a esse publico e, consequen-
temente, em seu bem-estar e qualidade de vida.
No que concerne a fala, a intervencéao terapéutica é
considerada mais eficaz nos estagios iniciais, e, deste
modo, pode contribuir para retardar o declinio da inteli-
gibilidade®, embora ndo possa impedir a perda desta
funcéo com a progressao da doenca.

Além disso, outra pesquisa, considerando que a
disartria tem uma influéncia negativa na funcionalidade
da comunicacao e participacao social da pessoa com
ELA, investigou o impacto da intervencao com foco
na fala e com uso de Sistemas Suplementares e/ou
Alternativos de Comunicacao (SSAC), concluindo que
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a segunda contribui, de forma mais expressiva, para
melhorar ou pelo menos estabilizar a qualidade de vida
e 0 humor desse grupo populacional, em detrimento
da primeira, e portanto, deveriam ser oferecidos 0 mais
precocemente possivel®.

Verifica-se, particularmente nos paises desenvol-
vidos, interesse em pesquisas com dispositivos de alta
tecnologia de comunicacao. Sete artigos relacionavam
0 uso de recursos alternativos de comunicacao, todos
de alta tecnologia, como o Brain Computer Interface
(BCl)*® e o Eye Tracking Communication Devices
(ETCDs)?¢, com resultados positivos, principalmente
em estagios avancados da ELA.

Além destes, foram encontradas pesquisas sobre
o uso de prétese elevadora de palato®, para melhorar
0 padrao disartrico, em que se observou aumento
da taxa de movimento sequencial, taxa de fala,
capacidade vital, nivel de pressdo sonora, inteligibi-
lidade e diminuicdo da nasalidade nas pessoas com
ELA estudadas; e micro-interruptor de boca?', que
se mostrou mais Aagil quando comparado ao micro-
-interruptor o6tico, ativado por meio de movimento da
cabeca.

Com o avanco da doenca e a precipitagao da
anartria, ha necessidade do uso de sistemas e dispo-
sitivos de Comunicacdo Suplementar e/ou Alternativa
(CSA), para favorecimento da comunicacdo e da
interacao, tendo sido encontradas pesquisas, princi-
palmente oriundas de outros paises, relacionadas
ao uso de recursos de controle ocular, que fazem
uso da interface com o computador, uma vez que



ocorre a perda do controle da musculatura volun-
taria®, com restricao da autonomia. Nesse momento,
quando dispositivos convencionais de CSA nao sao
suficientes®, os recursos de alta tecnologia sao as
estratégias mais viaveis, para manter e restaurar a
possibilidade de comunicacao com familiares, amigos
proximos e equipe de saude, repercutindo positi-
vamente na qualidade de vida e estado emocional
da pessoa®, sendo, possivelmente, esta uma das
motivacoes de tendéncia das pesquisas acerca dessa
tematica.

No entanto, cabe ressalvar que a utilizacdo desses
recursos, especialmente os de alta tecnologia, apesar
de estarem disponiveis no mercado, ndo sao acessiveis
para a maioria da populacao, especialmente no Brasil,
devido a inUmeras dificuldades, principalmente econé-
micas e a falta de investimento e desenvolvimento
de politicas publicas que possibilitem o acesso aos
mesmos, bem como o numero reduzido de profis-
sionais qualificados e especializados para esse tipo de
suporte?.

Os resultados relacionados ao uso efetivo dos
SSAC, trazem a tona a discussao do foco das inter-
vengbes terapéuticas na ELA em éareas como a
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Figura 3. Distribuigdo dos artigos de acordo com o foco do estudo
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Fonoaudiologia e a Terapia Ocupacional, por exemplo.
Este achado se configura como uma contribuicdo
importante deste artigo, corroborando estudo que
indica que a maioria dos pacientes descreve um
impacto positivo dos dispositivos de comunicacao
em sua qualidade de vida, e evidenciam melhora ou
estabilizagdo do humor, sendo necessarios desde o
inicio do curso da doenca®.

Os achados apontam a necessidade urgente de
debate acerca da vulnerabilidade comunicativa e das
demandas e aplicabilidade dos SSAC na ELA, que
poderao contribuir para fomentar politicas publicas que
favorecam o acesso dos usuarios, no sistema publico
de saude, a esse tipo de tecnologia, permitindo melhor
assisténcia a essa populagao.

(c) Foco do Estudo

Na Figura 3, encontram-se os resultados referentes
ao foco de estudo subcategorizados em alteragoes
motoras de fala (42,16%), seguido de alteracOes
motoras de fala e de linguagem, cognicao e comporta-
mento (27,71%), e alteracdes de linguagem (12,06%).

Alteracdes de linguagem
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Seguem resultados referentes as subcategorias
estabelecidas:

(i) Alteragdes motoras de fala

A disartria, em pacientes com ELA, é frequen-
temente caracterizada por imprecisao articulatéria,
fala lenta e laboriosa, hipernasalidade acentuada
e alteracbes vocais como rouquidao, aspereza e
soprosidade®.

Os artigos encontrados que se relacionam a fala,
revelam uma inclinagdo em explorar aspectos cinema-
ticos articulatérios e de inteligibilidade, a fim de identi-
ficar os padrdes de alteragdo mais comuns e entender
em quanto tempo o individuo com a doenga se torna
incapaz de se comunicar oralmente.

Estudo longitudinal aponta a perda da habilidade
de fala em 60% dos participantes, durante dois anos
de follow-up, entretanto, nesses individuos, a fala
permaneceu adequada e a comunicagcado funcional,
em média, durante 18 meses apds o aparecimento dos
primeiros sintomas bulbares*.

Contudo, pessoas com ELA, de inicio bulbar,
perdem a habilidade de fala em torno de sete meses
apbs a primeira intervencao fonoaudioldégica, o que
resulta em um tempo limitado para se adaptar um
recurso de CSA apropriado. Em contrapartida, aquelas
que apresentam inicio espinhal, uma vez que ja
realizam acompanhamento por outros sintomas, sao
encaminhadas para o fonoaudiélogo mais cedo e tém
mais tempo para essa adaptacado®, aumentando as
chances de manutencdo da comunicacdo, mesmo em
estagios avancados da doenca.

Além disso, alguns indicadores se mostram
sensiveis ao declinio bulbar precoce, como a disfuncao
articulatéria e fonatoria, as quais se apresentam
alteradas antes da deterioracao da inteligibilidade do
discurso e diminuicao substancial da taxa de fala®.

Segundo alguns autores, a diminuicao da taxa de
fala em 120 palavras por minuto (PPM) marca o inicio
do rapido declinio da inteligibilidade na comunicagao
oral®. Neste sentido, uma vez que comeca a ter
dificuldade em ser compreendido, o individuo com
ELA passa a necessitar repetir constantemente as
palavras e frases, optando por evitar se comunicar com
outras pessoas?. Esta situacao expode a vulnerabilidade
vivenciada e implica em restricdbes na participacao
comunicativa, ao longo do curso da doenca, causadas
pela dificuldade em realizar tarefas e pelos sentimentos
negativos envolvidos a cada experiéncia'®.
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De modo geral, observa-se uma constante no uso
de instrumentos e medidas objetivas® para se avaliar
as caracteristicas e a gravidade da disartria nesses
sujeitos, como o software Phonatory Aerodynamic
System (PAS) (KayPentax, USA), utilizado para avaliar
0 subsistema respiratorio e que possibilita mensurar
oito medidas de fala, padroes de pausa e duas
medidas de pressao subglética; o Multidimensional
Voice Profile (MDVP, Model 5105) e PRAAT?® para
avaliacdo acustica da voz e da fala; dispositivos para
identificar movimentos articulatérios; nasdmetro, para
teste da efetividade da funcao velofaringea; e, ainda,
instrumentos de medida da inteligibilidade, como o
The Sentence Intelligibility Test (SIT)%.

Diante dos achados, a avaliacdo da fala, pelo
fonoaudidlogo, se configura como de suma impor-
tancia, participando do diagndstico diferencial,
indicando o inicio das alteragdes bulbares e facilitando
a intervencao mais precocemente possivel.

(i) AlteragGes motoras de fala e de linguagem,
cognicao e comportamento

Varios estudos das alteracoes motoras de fala e de
linguagem encontrados apresentam foco associado as
alteracoes de cognicao e comportamento, geralmente
relacionados a disfuncdo frontotemporal encontrada
em 50 a 60% da populacao com ELA, mesmo sem
a presenga de componente genético e, que pode
apresentar deméncia, distdrbios cognitivos e de
comportamento, bem como déficits de cognicao social
e de linguagem?'.

Por meio de um consenso internacional, foram
desenvolvidos critérios para auxiliar na diferenciacao
e diagnostico dessa condicdo que leva em conside-
racdo aspectos clinicos, eletrofisiolégicos, neuropsi-
colégicos, genéticos e neuropatolégicos. O mesmo
reconhece que a ELA pode ser uma sindrome pura
ou coexistir com uma Deméncia Frontotemporal
(ELA-DFT)®, bem como refere a variante comporta-
mental e/ou cognitiva como os dois principais perfis
clinicos de manifestagbes nao motoras em pacientes
com ELA nao demenciados®.

A Deméncia Frontotemporal (DFT) esta presente
em aproximadamente 15% dos sujeitos, e, normal-
mente, € encontrada com a variante comportamental,
que se caracteriza por ser uma sindrome progressiva,
que leva a uma alteracdo na regulacdo da conduta
interpessoal e embotamento emocional, e pode ser



descrita por cuidadores como irritabilidade incomum,
egoismo ou desinteresse®.

As alteracOes cognitivas na ELA consistem em
déficits de fluéncia, linguagem, cognigdo social,
fungoes executivas e memoria verbal’. Ja as alteracoes
comportamentais mais frequentes incluem apatia,
desinibicao e irritabilidade e, em menor grau, habitos
alimentares anormais, comportamentos estereoti-
pados, bem como anormalidades sensoriais®. A apatia
€ o comportamento mais frequentemente identificado,
sendo detectado em até 70% dos pacientes®®3,

Em estudo clinico, autores observam, apos
avaliacdo neuropsicolégica, que 12% da amostra
tinham DFT, sendo que 64% apresentavam algum
grau de comprometimento cognitivo e/ou comporta-
mental (incluindo deméncia). Os dominios cognitivos
mais comumente afetados foram: funcdo executiva
(60%), memodria verbal ou visual (35%) e fluéncia
verbal (31%). Os sintomas psicocomportamentais
mais comuns foram: irritabilidade (40%), impaciéncia
(30%), depressao (24%), apatia (12%) e desinibicao
(10%). Labilidade emocional foi observada em 58%
dos casos’.

A depressao pode ser um sintoma psicocomporta-
mental associado a ELA e, quando presente, interfere
no desempenho cognitivo®, no entanto, ndo é descrita
de forma intensa na literatura cientifica®. A mesma
tende a ser observada na fase inicial da doenca,
proximo ao diagnostico e frequentemente associada a
presenca do sintoma também em cuidadores®'.

E importante salientar que estas alteracdes podem
estar presentes antes de ocorrer as manifestacoes
motoras e, uma vez diagnosticada a ELA-DFT e/ou
alteragdo da funcdo executiva, o prognostico é pior
em relacdo aos que apresentam sua forma pura,
diminuindo sua sobrevida em um ano®'.

(iii) Alteragoes de linguagem

As alteragbes cognitivas na ELA tém sido intensa-
mente descritas na literatura cientifica, nos ultimos
anos, principalmente relacionadas ao comprometi-
mento da funcdo executiva, contudo, sabe-se que
nao estao restritas a este dominio e podem, também,
apresentar deterioragao nas habilidades linguisticas.

Alguns autores referem que o perfil do prejuizo
cognitivo na ELA tem um carater heterogéneo, com
alguns pacientes apresentando alteracbes predomi-
nantemente da funcdo executiva, outros exclusiva-
mente da linguagem ou um padrdo misto®. Ainda nao
se sabe a razao pela qual tais dominios sao afetados,
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no entanto, aspectos do processamento linguistico
tém sido relacionados a patologia frontal na ELA%.

Estudo realizado com 241 sujeitos, sendo 185
com a variante comportamental e 56 com ELA-DFT,
evidencia que mudancas comportamentais e afetivas
sdo mais frequentes no primeiro grupo, enquanto
deficiéncias linguisticas foram mais comuns no
segundo. Prejuizo na funcao executiva ocorre igual-
mente em ambos os casos®. De acordo com a mesma
pesquisa, as alteracbes de linguagem mais frequen-
temente encontradas sao anomia, dificuldade em
encontrar palavras na conversacao, ecolalia, perseve-
racao verbal, repeticao de palavras e frases, alteracoes
fonolégicas, agramismo (em fala espontanea ou
escrita), compreensao prejudicada, dislexia superficial
e deficiéncia ortografica®.

Outros  estudos referem  comprometimento
semantico®, déficits do processamento sintatico®,
dificuldades em organizar discurso narrativo®®, afasia®”
e agrafia®.

Limitacao do Estudo

De acordo com os dados do levantamento, grande
parte dos estudos aqui revisados possuem numero
amostral limitado, e, portanto, ndo apresenta bom grau
de generalidade externa. Sendo assim, ha necessidade
de validacao sistematica futuras, com amostra maiores,
a fim de permitir o conhecimento mais aprofundado
em relacao as alteragbes motoras da fala e linguagem
em pessoas com ELA, principalmente no que concerne
as possibilidades terapéuticas disponiveis, e assim
permitir uma conducgao terapéutica mais assertiva.

Outro ponto importante a ser considerado, se refere
ao numero limitado da producao nacional, que impos-
sibilita a aquisicdo de dados epidemioldgicos represen-
tativos da populacgéo brasileira, e recursos terapéuticos
mais coerentes com a realidade da socioeconémica do
pais.

CONCLUSAO

Foi encontrada grande producdo cientifica
relacionada as alteracbes motoras de fala e de
linguagem, com estudos advindos de diferentes paises
e diversas areas de conhecimento, principalmente
Neurologia e Fonoaudiologia. Foi encontrado um
numero reduzido de pesquisas nacionais em compa-
racdo as internacionais, o que possibilita a inferéncia
de que questdes relacionadas ao desenvolvimento de
politicas publicas, incentivo a producao de pesquisa,
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além de caracteristicas sociodemograficas da
populacado brasileira, bem como dificuldade de acesso
aos servigos publicos, podem interferir neste quesito.

Os resultados confirmam o carater heterogéneo
da ELA, que evidencia, além de alteragbes motoras,
prejuizo cognitivo, comportamental e de linguagem.
Tais achados ratificam a necessidade de atuacéao multi-
disciplinar, desde o diagnodstico, que se intensifica,
com o decorrer da doencga, a fim de proporcionar
qualidade de vida a populacao estudada, haja vista
a pouca oferta de possibilidades nas intervencoes
terapéuticas.

A maior parte das pesquisas teve como objetivo
principal o diagndstico de alteracbes de fala e
linguagem, a fim de compreender a prdpria doenca e
seus mecanismos fisiopatoldgicos. Para tanto, a utili-
zacao de instrumentos e medidas mais objetivas em
detrimento das avaliaces subjetivas, com utilizagdo
de parametros perceptuais, foram uma constante,
indicando essa tendéncia dos estudos na area.

As alteragcbes motoras da fala foram o foco de
analise predominante, evidenciando a inteligibi-
lidade de fala como grande preocupacao em fungao
da evolucdo da doenca para quadros de disartria e
anartria. Verificou-se também grande interesse dos
pesquisadores em relacdo as alteragdes cognitivas e
de comportamento presentes na ELA, associadas ou
nao a deméncia.

Outro achado importante, se refere a caréncia de
pesquisas sobre atendimento e recursos terapéu-
ticos eficientes na assisténcia a populagcdo com ELA,
restritos a eficacia do uso de dispositivos de comuni-
cacado de alta tecnologia (interface cérebro-compu-
tador), especialmente nos paises desenvolvidos,
porém distantes da realidade brasileira.

Diante deste panorama, reafirma-se a importancia
dos achados relacionados a vulnerabilidade comuni-
cativa na ELA e a necessidade de fomentar estudos
voltados a intervencéo terapéutica, nesta populacao,
e assim possibilitar maior qualidade de vida, de
comunicacao e de participacdo social. Ainda neste
sentido, a presenca do fonoaudiélogo se configura de
extrema importancia, desde o avaliagao inicial, a fim
de possibilitar a observacao das alteracdes presentes,
contribuindo, inclusive, para o diagndstico diferencial,
e possibilitando uma intervencdo mais precocemente
possivel.

Nesse caminho, os achados apontam, de forma
mais precisa, quais as evidéncias cientificas da
tematica, de modo a nortear a pratica clinica do
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fonoaudidlogo e outras profissdes afins, e suscitar
interesse em &reas de pesquisa ainda pouco explo-
radas, possibilitando o melhor atendimento a esta
populagao, sendo esta, portanto, a maior contribuicao
deste artigo.
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ANEXO 1

Instrumento de coleta de dados

A. Identificacéo
Titulo do artigo
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Titulo do periodico

Autores Nome

Local de trabalho

Graduacéo

Pais

Idioma

Ano de publicacdo

B. Instituicao sede do estudo
Hospital

Universidade

Cenfro de pesquisa

Instituicao unica

Pesquisa multicénirica

Qutras instituicoes

Nao idenfifica o local

C. Tipo de publicacio
Publicacéo de enfermagem

Publicacéo médica

Publicacéo de outra drea da saide. Qual?

D. Garacteristicas metodologicas do estudo
1. Tipo de publicacio

1.1 Pesquisa
() Abordagem guantitativa
() Delineamento experimental
() Delineamento quase-experimental
() Delineamento néo-experimental
() Abordagem qualitativa

1.2 Néo pesquisa
() Revisao de literatura
() Relato de experiéncia
() Outras

2. Objetivo ou guestdo de investigacdo

3. Amostra
3.1 Selecdo
() Randdmica
() Conveniéncia
() Outra

3.2 Tamanho (n)
() Inicial

() Final

3.3 Caracteristicas
Idade

Sexo:M () F()
Raca

Diagnostico

Tipo de cirurgia

3.4 Critérios de inclusdo/exclusao dos sujeitos

4. Tratamenio dos dados

5. Intervencoes realizadas
5.1 Variavel independente

5.2 Variavel dependente

5.3 Grupo controle: sim ( ) ndo ()
5.4 Instrumento de medida: sim () néo ()
5.5 Duracdo do estudo

5.6 Métodos empregados para mensuracéo da intervencao
6. Resultados

7. Andlise
7.1 Tratamento estatistico

7.2 Nivel de significancia

8. Implicacdes
8.1 As conclusoes sao justificadas com base nos

8.2 Quais sdo as recomendacoes dos autores

9. Nivel de evidéncia

E. Avaliacéo do rigor metodoldgico

Clareza na identificacdo da trajetoria metodologica no texto (método empregado, sujeitos participantes, critérios de incluséo/ex
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