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“Néo deve haver limites para o esforco humano. Somos todos diferentes.
Por pior do que a vida possa parecer, sempre ha algo que podemos fazer
em que podemos obter sucesso. Enquanto houver vida, havera
esperanga’.

(Stephen Hawking)
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RESUMO

Introducao: A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) acomete a fala em mais de 80%
dos diagnosticados, afastando-os do convivio social e interferindo em sua qualidade
de vida e de seus familiares e/ou cuidadores. Objetivo: Analisar a relacdo da
vulnerabilidade de comunicacdo em pessoas com ELA e a correlagdo com os
substratos cerebrais anatdémicos. Meétodo: Trata-se de pesquisa de coorte
longitudinal e abordagem quantitativa e qualitativa, aprovada pelo Comité de Etica
em Pesquisa (CEP) sob n® CAAE 62912416.4.0000.5404. Foram formados dois
grupos, G1 (pessoas com ELA) e G2 (familiares e/ou cuidadores de G1), com 30
sujeitos cada, constituindo amostra total de 60 participantes. Na coleta de dados de
G1, foram aplicados, em trés momentos diferentes, com intervalos de 3 a 4 meses:
Protocolo de Avaliagdo da Disartria e Escala de Avaliagdo Funcional da ELA
(ALSFRS-Re). Alem disso, foi realizado exame de Ressonancia Magnética (RM) do
cranio, somente no baseline. Com o G2, foi realizada entrevista semiestruturada,
apenas no primeiro contato com os participantes. Foi feita analise estatistica
descritiva e aplicados testes de correlacao préprios para as variaveis estudadas.
Resultados: Os resultados da pesquisa sdo apresentados no formato de quatro
artigos. No primeiro, revisdo de literatura, encontrou-se extensa produgao de
estudos cientificos relacionados a ELA, durante os anos pesquisados, de diferentes
areas, principalmente Fonoaudiologia e Neurologia. No segundo, verificou-se
comprometimento da inteligibilidade de fala nos participantes, apresentando
correlacao positiva com grau geral da disartria e com os parametros individuais. Na
ALSFRS-Re, constatou-se correlacdo negativa entre as sessbes bulbar, brago e
perna e a inteligibilidade. Respiracdo, fonacdo e ressonancia apresentaram
correlagao negativa com o item “fala” da ALSFRS-Re. No terceiro artigo, verificou-se
gue mais da metade dos entrevistados relataram ndo ter dificuldades em interagir
com a pessoa cuidada, uso limitado de formas proprias de comunicacao e mudanca
de rotina, dentro e fora de casa. Sinais de desanimo e frustragdo, na pessoa com
ELA, foram mencionados. Quase todos relataram angustia e preocupacdao em
relacdo a evolucéo e ao progndstico da ELA, sobrecarga emocional e mudanga em
sua rotina. No quarto artigo, observou-se que a diminuicdo da Anisotropia
Fracionada (FA) apresentou indicio de correlacdo com fonagcédo e ressonancia. O
volume do bulbo evidenciou correlacdo com a maior parte dos itens de fala
avaliados. No que se refere a taxa de progressdo, os resultados indicam maior
correlacdo entre a diminuicdo da FA do ramo posterior da capsula interna e
mesencéfalo, a direita, bulbo, a esquerda, assim como volume do trato
corticoespinhal bilateral e, portanto, podem ser marcadores da piora da disartria.
Conclusao: Os resultados mostram que as dificuldades de fala impactam na
funcionalidade da comunicacéao e participacéo social da pessoa com ELA e, aliadas
as limitacbes fisicas e emocionais, implicam no aumento da sobrecarga para o
familiar e/ou cuidador, o que pode interferir, diretamente, na vida de ambos os
grupos estudados. Além disso, os achados de neuroimagem e sua correlacdo com a
progressao das manifestagdes clinicas proporcionam a inferéncia de possiveis
marcadores neurais para piora destas funcbes, possibilitando o melhor
acompanhamento das condutas terapéuticas.

Palavras-chave: Esclerose Amiotréfica Lateral; Disartria; Barreiras de Comunicacao;
Familia; Diagnéstico por Imagem.



ABSTRACT

Introduction: Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) accommodates more than 80% of
diagnoses, depriving patients of social life and interfering with the quality of life of
patients and of their families and/or caregivers. Objective: To analyze the
relationship of communication vulnerability in people with ALS and its correlation with
anatomical brain substrates. Method: This is a longitudinal cohort study with a
qguantitative and qualitative approach, approved by the Research Ethics Committee
(CEP) under N°. CAAE 62912416.4.0000.5404. Two groups were formed, Gf
(people with ALS) and G2 (family members and/or caregivers of G1), with 30
subjects each, constituting a total sample of 60 participants. In G1 data collection, in
three different times, with intervals of 3 to 4 months, the following were applied:
Dysarthria Evaluation Protocol and ALS Functional Evaluation Scale (ALSFRS-Re).
In addition, Magnetic Resonance Imaging (MRI) of the skull was performed, only at
the baseline. With the G2, a semi-structured interview was carried out, only in the first
contact with the participants. Descriptive statistical analysis was performed and
correlation tests were applied to the studied variables. Results: The search results
are presented in the format of four articles. In the first one, literature review, it was
found an extensive production of scientific studies related to ALS, during the
researched years, from different areas, mainly Speech-Language and Hearing
Science and Neurology. In the second one, the impairment of speech intelligibility
was observed in the participants, showing a positive correlation with the general
degree of dysarthria and with individual parameters. In ALSFRS-Re, a negative
correlation was found between bulbar, arm and leg sessions and intelligibility.
Breathing, phonation and resonance showed a negative correlation with the item
“speech” of the ALSFRS-Re. In the third article, it was found that more than half of
the interviewees reported not having difficulties in interacting with the person being
cared for, limited use of their own forms of communication and change of routine,
inside and outside the home. Signs of discouragement and frustration in the person
with ALS were mentioned. Almost all of them reported anguish and concern for the
evolution and prognosis of ALS, emotional overload and change in their routine. In
the fourth article, it was observed that the decrease in Fractional Anisotropy (FA)
showed evidence of correlation with phonation and resonance. Bulb volume showed
a correlation with most of the evaluated speech items. With regard to the rate of
progression, the results indicate a greater correlation between the decrease in FA of
the posterior branch of the internal capsule and the midbrain, to the right, bulb, to the
left, as well as the volume of the bilateral corticospinal tract and, therefore, they can
be markers of dysarthria worsening. Conclusion: The results show that the speech
difficulties affect the communication functionality and the social participation of the
person with ALS and, together with the physical and emotional limitations, they imply
an increasing burden for the family member and/or caregiver, which can directly
interfere with the lives of both studied groups. In addition, neuroimaging findings and
their correlation with the progression of clinical manifestations provide the inference
of possible neural markers that show the worsening of such functions, enabling better
monitoring of therapeutic approaches.

Keywords: Amyotrophic Lateral Sclerosis; Dysarthria; Communication Barriers;
Family; Diagnostic Imaging.
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1. INTRODUGCAO
1.1 Caracterizacdo da Esclerose Lateral Amiotrofica

A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) é uma doenga neurodegenerativa
progressiva que afeta os neurdnios motores inferior (NMI) e superior (NMS),
cursando com uma série de sinais e sintomas que vao desde comprometimento
motor, dificuldades de fala e degluticdo, alteragbes cognitivas e comportamentais,
conferindo um carater heterogéneo a doencga'’). Apesar das principais alteragoes da
ELA estarem associadas com disfuncdo motora, o envolvimento cognitivo e/ou
comportamental estd presente em até 50% dos diagnosticados, ao longo do curso
da doenca, e 13% apresentam Deméncia Frontotemporal (ELA-DFT)

comportamental associada‘'-4.

A classificacao da ELA pode variar e leva em consideracao parametros,
como inicio dos sintomas (bulbar ou espinhal), confirmacao diagndstica de acordo
com a revisao Critérios de E/ Escorial e herdabilidade (esporadica ou familiar)('- 9.

No que se refere ao inicio dos sintomas, a forma espinhal acontece em
aproximadamente 70% dos diagnosticados, nos quais observa-se, inicialmente,
fraqueza e atrofia nos membros e tronco. A forma bulbar afeta 30% das pessoas e €
caracterizada, principalmente, pela presenca de dificuldades na fala (disartria) e
degluticao (disfagia). Vale ressaltar que 85% dos sujeitos que apresentam inicio
espinhal vao apresentar tais manifestagcdes, a medida que a ELA evolui* & 7).

De acordo com os Critérios de EI Escorial® 9, o diagnoéstico da ELA
acontece de acordo com a identificagdo dos sinais de neurénios motores superiores
e inferiores, nas regides do corpo, e foi dividido em quatro niveis de certeza
diagnéstica, originalmente, mas, apos revisado, em 2000, restaram apenas trés, a
saber:

o “ELA clinicamente definitiva: evidéncia de sinais de disfuncdo dos
neurénios motores superiores e inferiores em 3 regides;

e ELA clinicamente provavel: evidéncia clinica de disfun¢do de neurdnios
inferiores e de neurdnios motores superiores em pelo menos 2 regides,
com algum sinal de disfungdo de neurbnios motores superiores
necessariamente em um nivel mais cranial do que os sinais de
disfuncao dos neur6nios motores inferiores;

e ELA clinicamente provavel com apoio laboratorial: sinais clinicos de
disfuncdo de neurbnios motores inferiores e neurbnios motores
superiores sdo encontrados em somente uma regido e ha evidéncia
eletromiografica de disfungéo de neurdnios motores inferiores em pelo
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menos dois membros, desde que exames laboratoriais e de
neuroimagem excluam outras possiveis causas”.(®

A ELA ainda pode ser classificada nas formas familiar, que incide em 5 a
10% dos casos, podendo estar ligada a heranga autossOmica dominante e
recessiva, ou esporadica, que corresponde a maior parte, representando entre 90%
e 95% dos casos* 7).

Os fatores causais envolvidos na ELA esporadica ndo sdo conhecidos,
até o momento, no entanto, dados familiares e epidemiologicos indicam que o
componente genético contribui para a patogenicidade. Além disso, mutagcbes ou
polimorfismos nos genes envolvidos nas formas familiais, aliados a condigéo
ambiental, podem atuar como predisposicdo, o que caracteriza a doenca como
complexa e multifatorial. No que concerne a ELA familiar, sdo conhecidos mais de
30 genes ligados a doenca, e, dentre estes, o C9orf72, TARDBP (Proteina de
ligacdo ao DNA TAR- codofica a proteina TDP-43), SOD1 (codifica a enzima
superoxido dismutase) e FUS (codifica proteina FUS de ligacdo ao RNA) séao

responsaveis por até 70% dos casos('- ),

Os sinais clinicos da doenca s&o variados e vao desde caracteristicas de
fraqueza, atrofia muscular e hiporreflexia, espasticidade e hiperreflexia e sinais
bulbares (fraqueza na musculatura facial e do pescoco, disartria, disfagia e
sialorreia)'® com déficits progressivos que evoluem rapidamente e culminam na
perda da capacidade funcional e total dependéncia!), evoluindo a dbito em torno de
3 a 5 anos apds o inicio dos primeiros sintomas(”) e apenas 10% dos individuos com

a doenga sobrevivem mais de 10 anos(1").
1.2 Dados Epidemioldgicos da ELA

Estudos epidemioldégicos acerca da ELA tém sido realizados
mundialmente, com grande variabilidade nas taxas de incidéncia e prevaléncia. A
inconstancia desses achados dificulta a compreensédo do perfil desta populacéo,
entretanto, as pesquisas sao concordantes quanto ao aumento da incidéncia com a
idade, com provavel acréscimo de casos da doenca com o envelhecimento da
populacdo, que se somam aos fatores geograficos e ambientais, ja bastante
estudados('").
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De acordo com alguns estudos internacionais, a incidéncia, ao redor do
mundo, varia de 0,3 a 3,6 casos a cada 100.000 habitantes/ano, com maior numero
na populagdo europeia, que evidencia uma incidéncia de >3 casos por 100.000
individuos'®. Ja em relagdo a prevaléncia, 1.0 a 11.3 casos a cada 100.000
habitantes!"- 7 "), No Brasil, apesar de ndo existir estudos que abranjam todo o
territério, pesquisas com a populagao do estado de Séao Paulo, indicam que as taxas
de incidéncia e prevaléncia sdo de 0,4 casos/100.000 pessoas/ano e 0.9-1.5
casos/100.000 habitantes(”). Cabe salientar que o niimero reduzido de pesquisas
epidemioldgicas no pais e suas restricdes aos grandes centros urbanos, como Sao
Paulo, Rio de Janeiro e Minas Gerais, acaba por ndo representar, em sua totalidade,
o perfil dos sujeitos com ELA.

1.3 Biomarcadores Clinicos para a ELA

Nos ultimos anos, uma série de pesquisas tem sido desenvolvida com a
finalidade de descobrir biomarcadores preditivos para a ELA, uma vez que, tais
estudos permitem aprofundar a compreensdo da doenca a fim de conhecer seus
mecanismos fisiopatoldgicos, e facilitar seu monitoramento por meio de ensaios

clinicos(13),

De modo geral, de acordo com alguns autores, ndo ha dados consistentes
acerca de marcadores bioldgicos na ELAU: 13, A diversidade fenotipica dificulta a
obtencdo dos mesmos, e, portanto, sdo necessarios estudos longitudinais mais
aprofundados, permitindo diagnédstico, classificacdo e prognosticos mais assertivos
em relacdo a doenca. Contudo, outra pesquisa refere relagcdo com achados de
mutacdes de genes relacionados a ELA e reducdo da atividade da enzima
superdxido dismutase SOD1('. Achados sobre MicroRNAs do musculo esquelético
(miRNAs), MiR-424 e miR-206('%, indicam que o0os mesmos sdo potenciais

marcadores progndsticos para ELA.

Nenhum fator ambiental é conhecido, entretanto, sabe-se que o
tabagismo e a estrutura corpérea magra podem constituir fatores agravantes('>.

1.4 Aspectos Relacionados a Vulnerabilidade Comunicativa na ELA

As alteragbes motoras na fala, frequentes na ELA, denominadas
disartrias, se caracterizam pelo prejuizo da producdo oral, devido a disturbios no
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controle neuromuscular, que afetam cinco componentes: respiracdo, fonacéo,
articulacdo, ressonancia e prosédia®, tornando-a mais lenta, fraca e/ou

imprecisa('”).

A fala de pessoas disartricas limita sua comunicagcdo, por causa das
dificuldades presentes no controle respiratério, articulagdo ou alteragbes vocais,
podendo variar de acordo com a gravidade dos sintomas, o que pode interferir na
qualidade de vida e participagao social('®.

Na ELA, a disartria esta presente em mais de 80% dos individuos, em
algum momento da doenca'", e, geralmente, é caracterizada por diminui¢édo de forga
e dos movimentos velofaringeos, da laringe, dos labios, da lingua e da mandibula;
imprecisdo articulatéria; diminuicdo da velocidade de fala; hipernasalidade e

rouquidao; tenséo; soprosidade, aspereza e monotonia(1®-21),

A medida que a doenca evolui, ocorre o prejuizo da fala, o que
potencializa a vulnerabilidade da pessoa com ELA; dificulta a comunicagdo com
seus interlocutores, sejam familiares ou amigos préximos; gera medo, angustia e
ansiedade, comprometendo sua autonomia e tomada de decisdes. A vulnerabilidade
de comunicacdo pode ser definida como toda a alteracdo que pode acontecer no
processo de comunicagdo entre o individuo e seu interlocutor, que gera a privacéao
social e repercute, negativamente, na qualidade de vida ®?. Nesse sentido,
entende-se que todos os parceiros de comunicacao sao incluidos nesse conceito, e,

portanto, podem interferir no sucesso do dialogo.

A perda da condi¢éo da fala, na ELA, acontece num periodo de 18 meses
apds o aparecimento dos primeiros sintomas, em até 60% dos casos. Entretanto,
quando estdo presentes desde o inicio do diagnéstico, o tempo diminui para sete
meses, em média®d). Nesse momento, ou mesmo antes, que culmina na
impossibilidade de producdo oral, faz-se necessario o uso da Comunicacao
Suplementar e/ou Alternativa (CSA)®0 22 23) que se mostra eficaz, principalmente
quando introduzida precocemente.

O uso de alta tecnologia, como o Brain Computer Interface (BCl)@* 25 e o
Eye Tracking Communication Devices (ETCDs)®?% 27) em fases avangadas, se
mostra essencial, uma vez que se observa a impossibilidade do controle motor, com

manutencao apenas dos movimentos dos olhos.
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Além das alteracdes de fala, pessoas com ELA também podem cursar
com alteragbes de linguagem, encontrada em 35-40% dos casos diagnosticados,
principalmente quando hd comprometimento da funcdo executiva, apresentando
desordens do processamento linguistico, na maior parte das vezes, ligadas a
patologia frontal®®, o que dificulta ainda mais a comunicagdo. Nesses casos, sédo
frequentemente encontradas: anomia, dificuldade em encontrar palavras na
conversacao; ecolalia, perseveracao verbal, repeticio de palavras e frases;
alterac6es fonoldgicas; agramismo (em fala espontanea ou escrita), compreensao

prejudicada; dislexia superficial e deficiéncia ortografica®®.
1.5 Aspectos Relacionados a Cognicdao e Comportamento na ELA

A Sindrome da Disfuncado Frontotemporal (ELA-SDFT) tem sido descrita
na ELA, nos ultimos anos, de forma intensa, a qual esta presente em 50 a 60% dos
diagnosticados, independente da causa genética, e aponta para a presenca de
Deméncia Frontotemporal (DFT), comprometimento cognitivo e alteracbes de

comportamento(0),

ELA-SDFT tem impacto negativo na sobrevida, diminuindo-a em até um

ano, além de graves implicagdes na vida da pessoa com ELA e sua familia(® 30

Dentre as alteracbes mais frequentemente encontradas, que se

relacionam ao envolvimento cognitivo, estdo:

[...] “déficits de fluéncia verbal (considerados como marcadores da disfungao
do lobo frontal), linguagem, cognicdo social (que se refere ao
reconhecimento dos estados emocionais dos outros, assim como insights

sobre situagdes e protocolos sociais), fungdo executiva e meméria verba’l?
4).

No que se refere a variante comportamental, ela pode estar associada ou
nao a ELA-SDFT e incluir:

[...] “apatia, desinibicdo e irritabilidade e, em menor grau, habitos
alimentares anormais, comportamentos estereotipados e anormalidades
sensoriais, além de anosognosia, que apesar de ser uma caracteristica
comumente presente, normalmente esta associada a DFT”* 31,

Muitas vezes, a alteracdo de comportamento pode ser confundida com
insuficiéncia respiratéria, debilidade fisica e alteragdes psicologicas e/ou emocionais
relacionadas a ELA e, portanto, precisa ser avaliada com acuracia. Neste sentido,

deve-se considerar o comprometimento pseudobulbar, comumente confundido como
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desinibicdo comportamental, inadequacdo ou depressao, a fim de realizar o
diagnostico diferencial de apatia e depressao®.

1.6 Gerenciamento da ELA - Importancia da equipe multidisciplinar

A ELA apresenta manifestacdo fenotipica e curso clinico heterogéneo, o
que implica acompanhamento multi e interdisciplinar, desde o diagnoéstico inicial, a
fim de tratar os sintomas e permitir melhor qualidade de vida, até nas fases mais
avancgadas.

Uma equipe de saude formada por neurologistas, psicélogos,
nutricionistas, pneumologistas, fisioterapeutas, fonoaudiélogos, assistentes sociais,
enfermeiros e especialistas em cuidados paliativos prolonga a sobrevida, reduz
internagdes e permanéncia hospitalar, possibilitando melhora da qualidade de vida‘".

Além disso, possibilita apoio especializado a familia, que, na maior parte
das vezes, encontra-se fragilizada, sobrecarregada pelo acumulo das atividades
realizadas no cuidado do individuo com ELA e vivenciando problemas psicolégicos e

emocionais®> 33 decorrentes desta situagao.
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2. OBJETIVOS
2.1 Objetivo Geral

e Analisar a relagdo entre vulnerabilidade da comunicacdo de pessoas
com Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) e os substratos cerebrais

anatémicos.
2.2 Objetivos Especificos

e Tracar um panorama das pesquisas realizadas, entre 2013 e 2018,
acerca das alteragbes de fala e linguagem em pessoas com ELA (Artigo

1)

e Caracterizar o perfil sociodemografico dos sujeitos com ELA quanto a
idade, sexo, anos de escolaridade (Artigos 2 e 4);

e Caracterizar o perfil sociodemografico dos cuidadores e/ou familiares
que realizam o cuidado dos diagnosticados com ELA participantes da
pesquisa quanto a idade, sexo, anos de escolaridade e relacdo de
cuidado (Artigo 3);

e Analisar a inteligibilidade de fala dos individuos participantes com ELA
(Artigo 2);

¢ Investigar as repercussdes na vida, comunicacao e participacao social
das pessoas com ELA, de acordo com a percepcdo de cuidadores e/ou
familiares, além do impacto na vida deles préprios (Artigo 3);

¢ Investigar a correlagao entre as alteragdes de fala, bem como sua taxa
de progressdo com os substratos cerebrais anatémicos (Artigo 4).
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3. METODO
3.1 Desenho do estudo

Trata-se de pesquisa de coorte longitudinal e abordagem quantitativa e
qualitativa.

3.2 Local da Pesquisa

O estudo foi realizado no Programa de Pés-Graduagdo em Saude,
Interdisciplinaridade e Reabilitacdo, em parceria com o Ambulatério de Doencas
Neuromusculares do Hospital das Clinicas da UNICAMP, sob responsabilidade do
coorientador, Prof. Dr. Marcondes Cavalcante Franca Junior. Foi aprovado pelo
Comité de Etica em Pesquisa (CEP) da FCM-UNICAMP sob n¢ CAAE
62912416.4.0000.5404 (vide Anexo 1). A pesquisa foi explicada aos participantes,
que assinaram o Termo de Consentimento Livre Esclarecido (vide Apéndices 1 e 2),

apds anuéncia.
3.3 Constituicao da Amostra

A amostra se constituiu de 60 participantes, divididos em dois grupos,
denominados: Grupo 1 (G1), pessoas com ELA e Grupo 2 (G2), seus familiares e/ou

cuidadores, com 30 participantes em cada um.

Os integrantes de G1, apresentavam a forma familiar ou esporadica da
ELA, e eram atendidos no Ambulatério de Doengas Neuromusculares do Hospital
das Clinicas da Faculdade de Ciéncias Médicas da Universidade Estadual de
Campinas, UNICAMP (Sao Paulo, Brasil).

Os critérios de inclusdao abrangeram: apresentar diagnostico de Esclerose
Lateral Amiotréfica na forma esporadica ou familiar, confirmado sob os critérios
revisados El Escorial, com caracteristicas demograficas heterogéneas e variados
estadios da doenca, de ambos os sexos e idade maior ou igual a 18 anos.

Adotou-se como critério de exclusao: ter condicbes neurolégicas néo-
relacionadas concomitantes; contraindicacdes para a realizacdo dos exames de
Ressonéancia Magnética (RM) (portadores de marca-passo ou proteses metdlicas,
claustrofébicos); impossibilidade de responder adequadamente aos instrumentos
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utilizados no estudo, mesmo com ajuda do pesquisador e fazer uso de
traqueostomia e/ou sonda nasogastrica.

O G2 foi constituido com o intuito de verificar sua percepcao quanto a sua
qualidade de vida e o impacto na participacdo social e funcionalidade da

comunicagéo das pessoas com ELA junto a familia e aos amigos proximos.

Foram utilizados como critérios de inclusdo: idade maior ou igual a 18
anos, ambos 0s sexos e ser familiar e/ou cuidador de participante da pesquisa com
ELA. Os critérios de exclusdo abrangeram: acompanhantes de pacientes do
Ambulatério que ndo tinham convivio proximo ou desconheciam o historico e as

condi¢gbes de comunicagao das pessoas com ELA participantes de G1.
3.4 Procedimentos e Coleta dos Dados

Os participantes do G1 foram contatados ap6s o atendimento médico no
Ambulatério de Doengas Neuromusculares, em que realizavam acompanhamento
periddico, com consulta pré-agendada, em horarios previamente estabelecidos pelo
setor. A aplicacao dos instrumentos se deu logo ap6s a consulta, sem deslocamento
do participante em outro dia, de modo que nao houvesse qualquer custo adicional.
As reavaliagbes aconteceram 3 ou 4 meses apO0s o0 primeiro contato com o

pesquisador, de acordo com a dindmica do setor.

O contato com os participantes de G2 foi realizado também no
Ambulatério de Doencas Neuromusculares do Hospital das Clinicas da UNICAMP,
sendo que foram convidados familiares e/ou cuidadores que estavam
acompanhando os patrticipantes de G1, durante 0 momento da coleta, portanto, sem

envolver deslocamento dos mesmos em outros dias e horarios.

Inicialmente, foram explicados os objetivos da pesquisa, com leitura do
Termo de Consentimento Livre e Esclarecido e apenas depois da concordancia com

os termos foi iniciada a coleta.

Para obtencdo dos dados, o participante foi encaminhado para uma sala
silenciosa, com o minimo de ruido externo, onde foram aplicados os instrumentos da
pesquisa, descritos, a seguir, na Figura 1.
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Figura 1 — Fluxograma de coleta dos dados

Coleta dos

Dados

Grupo 1 Grupo 2

Aplicacéo do Aplicacdo do \( Exame de Realizagao

Protocolo de ALSFRS-Re || Ressonancia da entrevista

Avaliagdo da Magnética
Disartria

Para a coleta das amostras de fala foram utilizados: camera digital Canon
Powershot SX530 HS, com visor LCD de 3 polegadas, sensor CMOS 16.0
megapixels de 1/2.3 polegadas, zoom optico 50x (24-1200mm), processador de
Imagem Canon DIGIC 4, que filma em Full HD 1920 x 1080, saida de video
NTSC/PAL (conector dedicado [fémea] com tipo unificado de digital, audio e video),
conector mini-HDMI, saida de &audio estéreo (conector dedicado [fémea] com tipo
unificado de digital, audio e video), bem como mini tripé para cadmera, utilizado para

melhor estabilizacédo e ajuste das imagens.

As gravacoOes de video foram realizadas com os participantes em posicao
sentada, a uma distdncia que permitisse visualizar seu tronco e cabega, para

posterior andlise das imagens.

Cabe ressaltar que alguns sujeitos, devido a gravidade dos sintomas de
fala, necessitaram do auxilio do pesquisador e/ou de um familiar ou acompanhante
para responder os protocolos. Para tanto, foram aceitos gestos com movimentos de

cabeca, quando possiveis, indicativos de “sim” e de “nao”, uso de figuras, escrita e
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digitacdo no celular, quando essas estratégias ja eram empregadas em sua rotina.
Nenhum deles fazia uso de dispositivos de CSA.

Seguem as descri¢des de cada instrumento utilizado na pesquisa, para
melhor entendimento de sua aplicacao.

3.4.1 Entrevista Inicial (Apéndice 3)

Foi realizado o levantamento de dados em relacdo a: sexo, idade, anos
de escolaridade, tempo de doenga, presenca de traqueostomia, uso de ventilacao
mecanica (invasiva e nao invasiva); habitos que interferem no controle motor

(tabagismo, etilismo, uso de drogas ilicitas, medicagédo) de cada participante.
3.4.2 Avaliacao da Disartria (Anexo 2)

A avaliacdo fonoaudiolégica da disartria foi realizada por meio da
aplicacdo do “Protocolo de Avaliagdo da Disartria”®4), traduzido e adaptado para o

portugués, o qual inclui a analise dos seguintes componentes da fala:

e Respiracdo: contagem do numero de ciclos respiratérios durante um
minuto; emissao sustentada dos fonemas /a/, /i/, /s/, /z/; e nUmero de

palavras por expiragao.

e Fonacao: analise realizada por meio da emissao sustentada de vogais,
palavras, frases e fala espontanea.

e Ressonancia: Emissao dos fonemas /a/ e /a/, alternadamente, repeticao
da silaba /ka/ e reproducao de palavras e frases orais e nasais.

e Articulagdo: Emissdao espontanea e forgada dos fonemas /i/, /u/ e da
silaba /pa/; repeticao espontanea, em velocidade crescente, das silabas
/ka/, /ta/ e diadococinesia (Pataka, Badaga, Fasacha); bem como
nomeacao de figuras (quando ndo conhecia ou nao lembrava o nome, ela
era desconsiderada). Foi realizada analise de precisdo articulatéria e
inteligibilidade de fala.

e Prosddia: Fala espontéanea e leitura de frases afirmativas, interrogativas e
exclamativas. Caso o participante ndo soubesse ler, as frases eram lidas



24

pelo avaliador, sem marca da entoacao correspondente a cada tipo de

frase.

Cada parametro avaliado foi mensurado de 0 (zero) a 6, onde 0 (zero)
corresponde a auséncia de alteracao e, 6, comprometimento grave. O grau geral foi
realizado pela somatdria das pontuacdes, que poderia variar de 0 (zero) a 30, de
modo que 0 (zero) representa auséncia de alteracéo, de 1 a 10, a comprometimento
leve, de 11 a 20, moderado e de 21 a 30, severo.

Cabe aqui ressaltar que, apesar deste instrumento nao ser validado, sua
utilizacdo em outras pesquisas (19, inclusive em pessoas com ELA, tem mostrado
que o mesmo possibilita a obtencdo de dados objetivos robustos, tornando-se sua
aplicagao viavel, na populagao estuda, e portanto, ndo diminui a forga deste estudo.

3.4.2.1 Inteligibilidade de fala

Para mensuracdo deste parametro foram utilizados trechos de fala e
provas de articulagédo, ressonancia e prosddia, contidos no Protocolo de Avaliacdo
da Disartria, uma vez que continham fala espontanea, frases e palavras a serem

executadas.

Os dados coletados do Protocolo de Avaliacdo da Disartria e de
inteligibilidade de fala foram analisados por dois juizes, para garantir a
imparcialidade do julgamento das amostras. Ambos eram fonoaudiélogos, com
experiéncia em alteracbes neuroldgicas, e receberam capacitacdo prévia
individualizada, por um dos pesquisadores responsaveis, quanto ao instrumento

aplicado, com a finalidade de aumentar a confiabilidade da analise.
3.4.3 Gravidade da ELA (Anexo 3)

Foi realizada, por meio da aplicagdo da versao revisada da Escala de
Avaliagcao Funcional da Esclerose Lateral Amiotréfica (ALSFRS-Re), traduzida e
validada®, que contempla a andlise de 12 itens: fala, salivagdo, degluticdo, escrita,
corte de alimentos e manuseio de utensilios, vestir e higiene, virar na cama, andar,

subir escadas, dispneia, ortopneia e insuficiéncia respiratéria.

Cada item tem cinco possibilidades de resposta, que variam de 0 (zero) a
4, onde 0 (zero) indica comprometimento grave e 4 sem alteracao. O somatério dos
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itens determina total do escore. Ainda € possivel dividir em 4 seg¢des do corpo:
bulbar, bracos, térax e pernas e a pontuacdo destas é calculada de 0,0 a 1,0.
Quanto mais préximo de 1,0 menor gravidade.

A aplicacdo da ALSFRS-Re foi realizada por um dos pesquisadores
responsaveis, por meio do questionamento direto ao participante acerca dos itens

que a compoe.
3.4.4 Entrevista com Familia/Cuidadores (Apéndice 4)

Foi realizada entrevista semiestruturada, baseada num roteiro construido
por um dos pesquisadores e revisto por um dos orientadores do projeto, com o
intuito de verificar as condicbes e meios de comunicagdo utilizados pelos
participantes da pesquisa, impacto das alteracdes de fala e linguagem das pessoas
com ELA na vida familiar, social e profissional, comunicacdo em diferentes
situagdes, relacionamento com familia e amigos proximos, experiéncia prévia com o
uso de CSA, participacdo ou ndo de um facilitador, interferéncias ambientais,
condi¢cdes de alerta, condicobes motoras, perceptivas e sensoriais, sinais de fadiga,
bem como os impactos das alteragbes vivenciadas no curso da ELA, na vida dos

familiares e/ou cuidadores.

Durante a entrevista, estavam presentes apenas o pesquisador
responsavel e o entrevistado, sem a pessoa sob seus cuidados, para evitar
interferéncias ou constrangimentos de quaisquer partes envolvidas, fosse o familiar
ou cuidador ou a pessoa com ELA. A entrevista teve duracdo média de 40 minutos,
tendo sido gravada em video, sob autorizacdo do participante, para posterior

transcricdo e andlise.

Cabe ressaltar que foi realizado estudo piloto com dois voluntarios que
atendiam os critérios de inclusdo para analise do roteiro construido, o que

possibilitou alteracdes e seu aperfeicoamento, além de verificar como aplica-lo.
3.4.5 Estudo de Imagens de Ressonancia Magnética (RM)

A Ressonancia Magnética e sua analise foram realizadas pela equipe do
Prof. Dr. Marcondes Cavalcante Franga Junior, coorientador do estudo, com
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acompanhamento do pesquisador principal para posterior correlagdo com os dados
encontrados na aplicagdo dos protocolos.

Os exames foram realizados no Laboratério de Neuroimagem (LNI) da
Faculdade de Ciéncias Médicas da Universidade Estadual de Campinas (FCM-
UNICAMP) e fazem parte do banco de dados do Ambulatério de Doengas

Neuromusculares.

Para este estudo, a realizacdo da RM aconteceu apenas no baseline. No
entanto, as pessoas com ELA deveriam ter até quatro meses entre a primeira
avaliacdo com o pesquisador principal e o exame, para maior fidedignidade dos
dados. Aqueles que ainda na&o haviam realizado, foram encaminhados para

obtencéo junto a equipe médica.

Todas as imagens de Ressonancia Magnética (RM) foram adquiridas com
equipamento Philips Achieva 3T, do Laboratério de Neuroimagem da FCM-
UNICAMP. O protocolo de aquisigao incluiu as sequéncias detalhadas, a seguir:

a) imagem volumétrica ponderada em T1: com voxels isotropicos de
1mm3, adquiridos no plano sagital (1Imm de espessura; flip angle: 8°; Tempo de
repeticdo (TR): 7.1; Tempo de eco (TE): 3,2; matriz: 240x240 e “field of view’ (FoV):
240x240).

b) imagens DTI axiais do cranio com 32 dire¢cdes: 2mm espessura; TR:
8500; TE: 60; fator-b: 1000; matriz: 116x115 e FoV: 232x232.

3.4.5.1 Processamento e analise das imagens de RM

3.4.5.1.1 Avaliacao de Substancia Cinzenta (SC)

Para analise das porcdes profundas da SC cerebral (ganglios da base e
tronco encefdlico), foi utilizado o software T1 Multi-Atlas. Este pipeline permite,
também de forma automatizada, o calculo do volume destas estruturas, sendo que
todo o processamento ocorre no ambiente virtual “MRICloud” (MRICloud.org),
seguindo diversas etapas de processamento, previamente descritas(®6-38),
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3.4.5.1.2 Avaliacao de Substancia Branca (SB)

A SB foi analisada por meio de Imagens de Tensor de Difusdo (DTI), que
se baseia na analise do sentido preferencial do movimento das moléculas de agua
nos tratos. Neste estudo, foi utilizada apenas a medida de Anisotropia Fracionada
(FA) derivada das imagens de DTI para analise da integridade microestrutural.
Entretanto, € importante salientar que apesar de altamente sensivel para os danos
microestruturais, ndo é tdo especifica para o tipo de alteragao®9.

3.4.6 Follow-Up

O estudo contou com uma avaliacdo inicial (baseline) e duas
reavaliagdes (follow-up), com cada participante, realizadas num periodo de trés a
quatro meses entre elas, de acordo com o retorno clinico, dos mesmos, ao
Ambulatério de Doengas Neuromusculares da UNICAMP, seguindo agendamento

prévio, sem que houvesse qualquer deslocamento e énus adicionais.

Em cada encontro, foram aplicados todos os instrumentos utilizados e
anteriormente citados, na avaliacédo inicial, tornando possivel a comparacdo dos

dados e acompanhamento das possiveis alteracoes.

Ao final do periodo da coleta, em dezembro de 2018, com duragao
aproximada de dois anos, obteve-se 30 participantes no baseline e apenas 10, com
os dois follow-up realizados. As perdas aconteceram em razao de oObito, desisténcia
e perda de seguimento, assim como indicado na Figura 2.

Cabe ressalvar que, da amostra total da primeira avaliacdo, 10
participantes nao realizaram o exame de neuroimagem, em tempo habil, ou as
imagens que tinham eram muito antigas e, deste modo, foram excluidos, por haver
perda de seguimento. Portanto, um total de 20 pessoas com ELA concluiram a
aplicacéo de todos os instrumentos da pesquisa e a RM no baseline e, somente oito,
ao final do terceiro encontro.
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Figura 2 — Fluxograma dos participantes da pesquisa

Sujeitos da
Pesquisa
| | |
Baseline (30) 12 Follow-Up (9) 2° Follow-Up (8)
| |
Obito (2) Desisténcia (1) Perda de Perda de
Seguimento (18) Seguimento (1)

3.5 Forma de Andlise

No artigo de revisao integrativa, foi realizado uma busca nos portais de
pesquisa Biblioteca Virtual em Saude (BVS) e Pubmed; bem como nas bases de
dados Embase e Scopus, utilizando os descritores citados a seguir, de acordo com
os DeCS (Descritores de Ciéncias da Saude), MeSH (Medical Subject Headings) e
equivalentes, da seguinte forma: Amyotrophic Lateral Sclerosis [AND] Dysarthria
[OR] Language Disorders [OR] Speech Production Measurement [OR] Speech
Disorders. Estes foram utilizados no idioma portugués, inglés e espanhol, para, em
seguida, aplicar os critérios de inclusdo, a saber: artigos em portugués e inglés,
disponiveis nas bases de dados escolhidas e publicados no periodo de 2013 a 2018.
Apés o levantamento, os artigos foram avaliados inicialmente pelo titulo e o resumo
e, em seguida, leitura do texto na integra daqueles que atenderam os critérios de
inclusdo. foram excluidos os estudos que néo tinham como foco as alteracdes de
fala e/ou linguagem, bem como aqueles que tratavam de outras patologias néo
relacionadas a ELA.

No segundo artigo, foi realizada analise descritiva dos dados de disartria,
inteligibilidade de fala e avaliagdo funcional da ELA por meio de medidas resumo
(média, desvio padrdo, minimo, mediana, maximo, frequéncia e porcentagem). A
concordancia entre os juizes foi analisada por meio do Coeficiente de Correlacao
Intraclasse (ICC). A correlagdo entre os instrumentos e desses com a idade e tempo
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de doenca foi por meio do Coeficiente de Spearman. O nivel de significancia
adotado foi de 5%.

Os dados foram tabulados e analisados, estatisticamente, por meio do
software The SAS System for Windows (Statistical Analysis System), versao 9.4.

Para a investigacao da inteligibilidade de fala foi utilizada a Escala Visual
Analdgica (EVA), cujos limites configuram os extremos do parametro avaliado®“?),
neste caso, de 0 (zero) a 100, de modo que zero representa maior prejuizo e cem,

auséncia de alteragéo.

A observacdo qualitativa dos dados das entrevistas realizadas com
familiares e/ou cuidadores, no terceiro artigo, seguiu-se a sequéncia de transcrigao
das mesmas, para posterior analise de conteudo, os quais foram categorizados
segundo temas®“!), a partir de critérios de repeticao e relevancia“?). Apos a leitura,
houve discussdo entre os pesquisadores, para estabelecimento dos eixos e
categorias.

No quarto artigo, os dados obtidos foram tabulados e analisados,
estatisticamente, por meio do software Python, verséo 3.7.

Para analise da normalidade da amostra foi realizado o teste de
Kolmogorov-Smirnov, os testes T de Student e de Mann Whitney para comparagao
entre 0s grupos.

A correlacao entre os instrumentos e os resultados da RM, no baseline, foi
realizada por meio da Correlacdo de Pearson, seguida de uma regressao. A
utilizacdo desta permite obter ndo s6 o grau de correlagdo, como também a sua
intensidade.

O mesmo teste foi utilizado para correlacionar a taxa de piora com o0s
dados de neuroimagem. O resultado (p de Pearson) pode variar de -1 a +1, e,

quanto maior for o valor absoluto, mais forte € a relagéo entre as variaveis.

O nivel de significaAncia adotado foi de 5% para todos os testes.
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RESUMO

Objetivo: Sistematizar o conhecimento produzido em pesquisas nacionais e
internacionais das alteracdes de fala e de linguagem na ELA, quanto ao foco do
estudo e objetivos de intervencao. Método: 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 alteracbes motoras de fala
e de linguagem de 2013 a 2018, excluindo-se duplicacdes, categorizando-se 0s
validos para andlise. Resultados: Selecionou-se 83 artigos, apos triagem dos titulos
e resumos. Encontrou-se grande producgéo cientifica de diferentes paises e areas,
principalmente Fonoaudiologia e Neurologia, na maioria pesquisas clinicas (65,06%).
Foco principal em alteracbes motoras da fala (42,16%); alteragdes motoras de fala e
linguagem, cognicdo e comportamento (27,71%) e alteragcbes de linguagem
(12,06%). Conclusao: A grande maioria sdo pesquisas clinicas com objetivo de
determinar diagnéstico em diferentes areas do conhecimento. No que se refere a
comunicagao, encontrou-se poucos estudos no Brasil e os internacionais voltam-se a
alta tecnologia (BCl e ETCDs). Os resultados confirmam o carater heterogéneo da
ELA, que evidencia, além de alteragcbes motoras de fala, prejuizo cognitivo,

comportamental e de linguagem.

Descritores: Esclerose Amiotréfica Lateral; Disartria; Transtornos da Linguagem;
Medida da Producgéo da Fala; Distarbios da Fala



32

ABSTRACT

Purpose: To systematize the knowledge produced in national and international
research on speech and language changes in ALS, regarding the focus of the study
and intervention objectives. Methods: integrative review carried out in databases,
using the descriptors Amyotrophic Lateral Sclerosis Dysarthria, Language Disorders,
Speech Production Measurement and Speech Disorders. The inclusion criteria
covered articles that addressed motor speech and language changes from 2013 to
2018, excluding duplications, categorizing those valid for analysis. Results: 83
articles were selected, after screening the titles and abstracts. There was a great
scientific production from different countries and areas, mainly Speech Therapy and
Neurology, mostly clinical research (62.65%). Main focus on motor speech disorders
(42.16%); motor changes in speech and language, cognition and behavior (27.71%)
and language changes (12.06%). Conclusion: The vast majority are clinical
research aimed at determining diagnosis in different areas of knowledge. In relation
to communication, few studies have been found in Brazil and international studies
are focused on high technology (BCl and ETCDs). The results confirm the
heterogeneous character of ALS, which shows, in addition to motor speech
disorders, cognitive, behavioral and language impairment.

Keywords: Amyotrophic Lateral Sclerosis; Dysarthria; Language Disorders; Speech

Production Measurement; Speech Disorders
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INTRODUCAO

A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) € uma doenga neurodegenerativa
heterogénea, que resulta em alteracbes na capacidade motora, cognicdo e
comportamento, evidenciando seérios problemas nas habilidades funcionais do
individuo, o que limita suas possibilidades de interacéo social-3.

As alteragcées 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®*. Estdo presentes em mais de 80% dos
casos, em algum momento da doenca, e 75-95% perdem a habilidade de
comunicacgéao oral®.

As caracteristicas bulbares, no declinio motor da fala, evidenciam
comprometimento de todos os seus subsistemas, principalmente respiracao, fonacgao,
articulacdo e ressonancia®®, e sdo percebidas a medida que vai diminuindo a sua
inteligibilidade.

Em fases avancadas, evolui com anartria, que acontece aproximadamente
ap6és 18 meses do aparecimento das alteragdes bulbares*, o que interfere na
participacdo social do sujeito, mesmo com familiares e amigos préximos,
necessitando de sistemas alternativos de comunicagéo?® a fim de manter a autonomia
e qualidade de vida.

Apesar de a ELA ser uma doenca neurodegenerativa, que afeta
principalmente os neurdénios motores, 0 que determina a perda da capacidade
funcional para as atividades de vida diaria e vida pratica’, alteragbes cognitivas
também estédo presentes em 30% dos sujeitos, principalmente relacionadas a fungéo
executiva, déficits de fluéncia, linguagem e memodria. Aproximadamente 10%
apresenta deméncia frontotemporal’.

Observa-se crescente interesse de pesquisas voltadas as alteracbes de
comportamento, cognicdo social e aspectos emocionais®, relacionadas a uma
variante comportamental da disfungdo frontotemporal®. Nesse sentido, o suporte
multidisciplinar se faz necessario, a fim de minimizar os efeitos da progressao da
doenga'-510,

As alteracbes motoras de fala e de linguagem na ELA impéem a pessoa uma
situacdo de vulnerabilidade comunicativa, caracterizada como qualquer falha no

processo de comunicacdo entre o individuo e seu interlocutor, que interfere na sua
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participacdo social e pode levar ao desenvolvimento de problemas emocionais e/ou
ansiedade, frustracdo, medo e tristeza®, afastando-a, gradativamente, do convivio
social, de familiares e amigos proximos.

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

Portanto, o objetivo é sistematizar o conhecimento produzido em pesquisas
nacionais e internacionais, acerca das altera¢cdes motoras de fala e de linguagem em

pessoas com ELA, relacionadas ao foco de estudo e objetivos de intervencao.
METODO

Este estudo utiliza o método de revisdo integrativa, 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'3, a fim facilitar a sintese e analise dos artigos elegiveis e minimizar os
possiveis vieses encontrados, a saber:

“1) Identificacdo do tema e selecdo da questdao de pesquisa; 2)
Estabelecimento dos critérios de inclusdo e exclusao; 3) ldentificacdo dos

estudos pré-selecionados e selecionados; 4) Categorizacdo dos estudos

selecionados; 5) Anélise e interpretacao dos resultados; 6) Apresentacdo da

revisdo/sintese do conhecimento” 3.

As perguntas norteadoras desta pesquisa foram:

Quais areas do conhecimento tem estudado a ELA em relacdo as alteracoes
motoras de fala e linguagem? Quais os focos de analise e objetivos de intervencao
desses estudos em relacdo a esses aspectos? Qual o panorama da producéo
cientifica nacional dessa temética em relagao 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
publicagbes na area da saude e por serem o foco de busca da maior parte dos
profissionais da area. Considerando-se o0s objetivos deste estudo, foram utilizados
descritores de acordo com os DeCS (Descritores de Ciéncias da Saude), MeSH
(Medical Subject Headings) e equivalentes, como se seguem:
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I.  Amyotrophic Lateral Sclerosis [AND]
Il.  Dysarthria [OR]
lll.  Language Disorders [OR]
IV.  Speech Production Measurement [OR]

V.  Speech Disorders

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

Apés o levantamento, os artigos foram analisados inicialmente pelo titulo e o
resumo e, em seguida, foi realizada leitura do texto na integra daqueles que
atenderam os critérios de inclusdo. Durante a triagem, foram excluidos os estudos
que nao estavam relacionados a disartria e as alteragbes 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 vélidos para leitura integral, como segue
descrito na Figura 1.

Figura 1 — Fluxograma do levantamento, selecdo e analise dos artigos
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Os estudos selecionados foram analisados segundo os critérios de
instrumento, originalmente validado pela autora’ (Anexo 1) e dispostos, para melhor
visualizacao e entendimento, em tabelas, contendo frequéncia absoluta (n) e relativa
(%) e graficos.

Os artigos validos foram distribuidos em trés categorias principais para
analise e discusséo dos resultados a posteriori, como se segue: (a) Tipo da pesquisa
e area de conhecimento do estudo; (b) Objetivo e area de conhecimento do estudo;
(c) Foco do estudo e objetivos de intervencao, subcategorizado em (i) Alteracdes
motoras da fala; (ii) Alteragbes motoras de fala, linguagem, cognicdo e
comportamento; e (iii) Alteracdes de linguagem.

APRESENTACAO E SINTESE COMENTADA DA REVISAO

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

Tabela 1 — Distribuicao dos artigos e acordo com a base de dados

Base de . . ApOs retirada das Apos analise do titulo e
dados Numero de artigos duplicacoes 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%) 16 (19,28%)

Total 571 (100%) 277 (100%) 83 (100%)

Dos artigos validos, 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 periddicos internacionais, com destaque
para a Amyotrophic Lateral Sclerosis and Frontotemporal Degeneration
correspondendo a 15,66% (13) de todas as publicagdes analisadas, além do Journal
of Neurology, Neurosurgery, and Psychiatry — 6,02% (5), seguidos do Journal of
Neurology; Journal of Speech, Language, and Hearing Research; Journal of
Communication Disorders; Journal of Speech, Language, and Hearing Research,

com trés artigos em cada uma dessas revistas.
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No que se refere ao ano de publicagdo, observou-se grande produgcdo em
todos os anos pesquisados, como demonstrado na Figura 2.

Figura 2 — Distribuicdo dos artigos de acordo com o ano de publicacao
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(a) Tipo da pesquisa e area de conhecimento do estudo

Observou-se uma extensa producao 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.

O grande numero de publicagdes encontradas denota a necessidade de se
conhecer mais sobre os mecanismos fisiopatolégicos fundamentais subjacentes a
doenga, uma vez que ainda ndo sdo bem compreendidos'. Destes, foram
encontrados trés estudos advindos do Brasil das regiées Sul e Sudeste, e, portanto,
nao se pode dizer que sejam representativos do perfil clinico da populacao 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 profissionais de saude, além do meédico, tais
como: fonoaudiblogo, fisioterapeuta, terapeuta ocupacional, psicologo, incluindo
especialistas em cuidados paliativos, possibilitam a manutencdo da qualidade de
vida dessas pessoas até estagios avangados da doenca, quando faltar capacidade
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funcional para a realizagdo de atividades rotineiras® '°. Contudo, a maior parte da
populacdo com ELA, ndo tem acesso a esses servigos de forma continuada', o que
torna a convivéncia com a doenca, tanto para a pessoa quanto para a familia, ainda
mais dificil.

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

Tabela 2 - Distribuicao dos artigos de acordo com a area de conhecimento e o tipo

de estudo

Area N9_ de Es}qdo Estudo de Rgviséo de
artigos Clinico Caso 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 (283,08%) 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 numero de pesquisas clinicas (62,65%), sendo
que, 32 (61,53%) destas, com amostra menor ou igual a 30 participantes. Sabe-se
que, quando o tamanho da amostra do estudo € muito restrito (<30), pode haver um
comprometimento das analises estatisticas, o que torna dificil a obtengdo de
inferéncias que representem a populagao alvo'®.

O numero limitado de participantes, presentes nos estudos clinicos e de caso,
também leva a questionar a dificuldade em se realizar pesquisas com essa
populacdo. A explicacdo para isso pode estar relacionada as limitagdes do préprio
individuo, pertinentes a evolugdo da doenga, como dificuldade de locomogao,
distancias geograficas e demandas emocionais de disponibilidade e interesse em

participar de pesquisas.
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Especialmente no Brasil, ainda se considera problemas de funcionamento do
Sistema Unico de Saude (SUS), que dificulta a obtencdo do diagnéstico de forma
precoce e ndo facilita o encaminhamento dos individuos com ELA para os centros
neuroldgicos'®, bem como as limitagdes no incentivo governamental as pesquisas

desenvolvidas em universidades publicas.
(b) Objetivos de intervencao e area de conhecimento do estudo
Segue na Tabela 3, a distribuicdo dos artigos de estudo clinico, de acordo

com a area e objetivo a que se destinam.

Tabela 3 — Distribuicdo dos artigos de acordo com a area e objetivo do estudo

Reabilitacao/

Area Ne de artigos Diagnéstico L Recursos
Assisténcia
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
diagnoéstico, utilizando-se de exames de neuroimagem'’, articulografia
eletromagnética'®, ultrassom', eletromiografia®®, assim como instrumentos
subjetivos de avaliagéo da fala?! e voz??. Estes achados apontam uma tendéncia em
se buscar compreender os parametros alterados da doencga, possivelmente, a fim de
definir os mecanismos da mesma, que sao passiveis de segmentacdo de drogas e
intervengdo terapéutica, bem como determinar quem sdo os pacientes que
responderédo a esses agentes terapéuticos’.

Em contrapartida, um numero reduzido de pesquisas se concentrou nas

possibilidades de assisténcia a essa populacao, sendo que apenas um estudo tinha
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por objetivo avaliar o impacto de solugdes terapéuticas na qualidade de vida de
pessoas com ELA?. Tal panorama de pesquisas pode interferir no suporte oferecido
a esse publico e, consequentemente, em seu bem-estar e qualidade de vida. No que
concerne a fala, a intervencao terapéutica € considerada mais eficaz nos estagios
iniciais, e, deste modo, pode contribuir para retardar o declinio da inteligibilidade?4,
embora ndo possa impedir a perda desta fungdo com a progresséo da doenca.

Além disso, outra pesquisa, considerando que a disartria tem uma influéncia
negativa na funcionalidade da comunicacdo e participacdo social da pessoa com
ELA, investigou o impacto da intervengdo com foco na fala e com uso de Sistemas
Suplementares e/ou Alternativos de Comunicagdo (SSAC), concluindo que a
segunda contribui, de forma mais expressiva, para melhorar ou pelo menos
estabilizar a qualidade de vida e o humor desse grupo populacional, em detrimento
da primeira, e portanto, deveriam ser oferecidos o mais precocemente possivel®3.

Verifica-se, particularmente nos paises desenvolvidos, interesse em
pesquisas com dispositivos de alta tecnologia de comunicacdo. Sete artigos
relacionavam o0 uso de recursos alternativos de comunicacdo, todos de alta
tecnologia, como o Brain Computer Interface (BCl)?*® e o Eye Tracking
Communication Devices (ETCDs)?6, com resultados positivos, principalmente em
estagios avancados da ELA.

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

Com o avanco da doenca e a precipitacao da anartria, ha necessidade do uso
de sistemas e dispositivos de Comunicacdo Suplementar e/ou Alternativa (CSA),
para favorecimento da comunicagdo e da interacdo, tendo sido encontradas
pesquisas, principalmente 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 voluntaria®, com restricio da
autonomia. Nesse momento, quando dispositivos convencionais de CSA nao sao
suficientes®, os recursos de alta tecnologia sdo as estratégias mais viaveis, para

manter e restaurar a possibilidade de comunicacdao com familiares, amigos proximos
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e equipe de saude, repercutindo positivamente na qualidade de vida e estado
emocional da pessoa®, sendo, possivelmente, esta uma das motivacbes de
tendéncia das pesquisas acerca dessa tematica.

No entanto, cabe ressalvar que a utilizagdo 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 econdémicas e a falta de investimento e desenvolvimento
de politicas publicas que possibilitem o acesso aos mesmos, bem como o niumero
reduzido de profissionais qualificados e especializados para esse tipo de suporte?®.

Os resultados relacionados ao uso efetivo dos SSAC, trazem a tona a
discussdao do foco das intervencdes terapéuticas na ELA em areas como a
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 estabilizacdo do
humor, sendo necessarios desde o inicio do curso da doenga?:.

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 alteracbes motoras de fala (42,16%), seguido de alteracdes
motoras de fala e de linguagem, cognigcdo e comportamento (27,71%), e alteragdes
de linguagem (12,06%).
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Figura 3 — Distribuicéo dos artigos de acordo com o foco do estudo
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Seguem resultados referentes as subcategorias estabelecidas:
(i) Alteracoes motoras de fala

A disartria, em pacientes com ELA, é frequentemente caracterizada por
imprecisdo articulatoria, fala lenta e laboriosa, hipernasalidade acentuada e
alteragOes vocais como rouquidédo, aspereza e soprosidade??.

Os artigos encontrados que se relacionam a fala, revelam uma inclinacao em
explorar aspectos cinematicos articulatérios e de inteligibilidade, a fim de identificar
os padrbes de alteracdo mais comuns e entender em quanto tempo o individuo com
a doenca 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 comunicacao 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 apos a primeira intervengédo fonoaudioldgica, 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, sdo encaminhadas para o fonoaudiélogo
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mais cedo e tém mais tempo para essa adaptacdo?, aumentando as chances de
manuteng¢do da comunicagdao, mesmo em estagios avangados da doenga.

Além disso, alguns indicadores se mostram sensiveis ao declinio bulbar
precoce, como a disfuncdo articulatéria e fonatéria, as quais se apresentam
alteradas antes da deterioracdo da inteligibilidade do discurso e diminuicdo
substancial da taxa de fala®.

Segundo alguns autores, a diminuicdo 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 situagdo expbe a
vulnerabilidade vivenciada e implica em restricbes na participagdo comunicativa, ao
longo do curso da doenga, causadas pela dificuldade em realizar tarefas e pelos
sentimentos negativos envolvidos a cada experiéncia'®.

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 o subsistema respiratério e que possibilita mensurar oito
medidas de fala, padrées 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;
nasémetro, para teste da efetividade da funcéo velofaringea; e, ainda, instrumentos
de medida da inteligibilidade, como o The Sentence Intelligibility Test (SIT).

Diante dos achados, a avaliacdo da fala, pelo fonoaudiélogo, se configura
como de suma importancia, participando do diagnéstico diferencial, indicando o
inicio das alteracdes bulbares e facilitando a intervencdo mais precocemente

possivel.

(ii) Alteracbes motoras de fala e de linguagem, cognicdo e
comportamento

Varios estudos das alteragdes motoras de fala e de linguagem encontrados
apresentam foco associado as alteragdes de cognicao e comportamento, geralmente
relacionados a disfungao frontotemporal encontrada em 50 a 60% da populagdo com
ELA, mesmo sem a presenca de componente genético e, que pode apresentar
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deméncia, disturbios cognitivos e de comportamento, bem como déficits de cognigao
social e de linguagem?3'.

Por meio de um consenso internacional, foram desenvolvidos critérios para
auxiliar na diferenciacao e diagnéstico dessa condigcdo que leva em consideracao
aspectos clinicos, eletrofisiolégicos, neuropsicoldgicos, 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 comportamental e/ou cognitiva como os dois principais perfis clinicos de
manifestacdes ndo motoras em pacientes com ELA nao demenciados®.

A Deméncia Frontotemporal (DFT) esta presente em aproximadamente 15%
dos sujeitos, e, normalmente, € 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 alterag6es cognitivas na ELA consistem em déficits de fluéncia, linguagem,
cognicdo social, fungdes executivas e memoéria verbal’. Ja as alteracdes
comportamentais mais frequentes incluem apatia, desinibicao e irritabilidade e, em
menor grau, habitos alimentares anormais, comportamentos estereotipados, bem
como anormalidades sensoriais®3. A apatia € o comportamento mais frequentemente
identificado, sendo detectado em até 70% dos pacientes®°32,

Em estudo clinico, autores observam, ap6s avaliacdo neuropsicolégica, que
12% da amostra tinham DFT, sendo que 64% apresentavam algum grau de
comprometimento cognitivo e/ou comportamental (incluindo deméncia). Os dominios
cognitivos mais comumente afetados foram: fungéo executiva (60%), memoria 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 psicocomportamental associado a ELA e,
guando presente, interfere no desempenho cognitivo34, no entanto, ndo é descrita de
forma intensa na literatura cientifica®3. A mesma tende a ser observada na fase
inicial da doenca, préximo ao diagnostico e frequentemente associada a presenca
do sintoma também em cuidadores?'.

E importante salientar que estas alteragdes podem estar presentes antes de
ocorrer as manifestacdes motoras e, uma vez diagnosticada a ELA-DFT e/ou
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alteracao da funcao executiva, o prognostico € pior em relagcdo aos que apresentam

sua forma pura, diminuindo sua sobrevida em um ano?®'.
(iii) Alteracoes de linguagem

As alterac6es cognitivas na ELA tém sido intensamente descritas na literatura
cientifica, nos ultimos anos, principalmente relacionadas ao comprometimento da
funcdo executiva, contudo, sabe-se que ndo estéo restritas a este dominio e podem,
também, apresentar deterioracao nas habilidades linguisticas.

Alguns autores referem que o perfil do prejuizo cognitivo na ELA tem um
carater heterogéneo, com alguns pacientes apresentando alteracdes
predominantemente da funcdo executiva, outros exclusivamente da linguagem ou
um padrdo misto8. Ainda ndo se sabe a razao pela qual tais dominios sdo afetados,
no entanto, aspectos do processamento linguistico tém sido relacionados a patologia
frontal na ELA34.

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 fungdo executiva ocorre igualmente em ambos os casos®.
De acordo com a mesma pesquisa, as alteracbes de linguagem mais
frequentemente encontradas sdo anomia, dificuldade em encontrar palavras na
conversacao, ecolalia, perseveracdo verbal, repeticao de palavras e frases,
alteracoes fonoldgicas, 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

agrafiase.

CONCLUSAO

Foi encontrada grande producao cientifica relacionada as alteracées motoras
de fala e de linguagem, com estudos advindos de diferentes paises e diversas areas
de conhecimento, principalmente Neurologia e Fonoaudiologia. Os resultados
confirmam o carater heterogéneo da ELA, que evidencia, além de alteracoes
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motoras, prejuizo cognitivo, comportamental e de linguagem. Tais achados ratificam
a necessidade de atuacdo multidisciplinar, desde o diagnostico, que se intensifica,
com o decorrer da doenca, a fim de proporcionar qualidade de vida a populacédo
estudada, haja vista a pouca oferta de possibilidades nas intervengdes terapéuticas.

A maior parte das pesquisas teve como objetivo principal o diagnéstico de
alteracbes de fala e linguagem, a fim de compreender a propria doenga e seus
mecanismos fisiopatolégicos. Para tanto, a utilizacdo de instrumentos e medidas
mais objetivas em detrimento das avaliagbes subjetivas, com utilizacdao de
parametros perceptuais, foram uma constante, indicando essa tendéncia dos
estudos na area.

As alteragbes motoras da fala foram o foco de andlise predominante,
evidenciando a inteligibilidade de fala como grande preocupacdo em funcao da
evolucao da doencga 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 ndo a deméncia.

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

Diante deste panorama, reafirma-se a importancia dos achados relacionados
a vulnerabilidade comunicativa na ELA e a necessidade de fomentar estudos
voltados a intervencado terapéutica, nesta populagcdo, e assim possibilitar maior
qualidade de vida, de comunicacao e de participacado social. Ainda neste sentido, a
presenca do fonoaudiélogo se configura de extrema importancia, desde o avaliacao
inicial, a fim de possibilitar a observacdo das alteragdes presentes, contribuindo,
inclusive, para o diagnéstico diferencial, e possibilitando uma intervengdo 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
fonoaudidlogo e outras profissdes afins, e suscitar interesse em areas de pesquisa
ainda pouco exploradas, possibilitando o melhor atendimento a esta populacao,
sendo esta, portanto, a maior contribuicdo deste artigo.
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RESUMO

Introducao: A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA), doenca neurodegenerativa,
compromete a funcionalidade motora, cognitiva e comportamental, com prejuizo no
convivio social e qualidade de vida desse grupo populacional. Objetivos: Avaliar a
inteligibilidade de fala e disartria, correlacionando com a avaliagao funcional da ELA.
Método: Estudo quantitativo-descritivo aprovado pelo CEP, sob n? CAAE
62912416.4.0000.5404, constituido por 19 pessoas com ELA, esporadica ou familiar.
Para coleta, aplicou-se o Protocolo de Disartria e Escala de Avaliagao Funcional da
Esclerose Lateral Amiotréfica (ALSFRS-Re). Para andlise, foi utilizada escala visual
analégica para inteligibilidade de fala e medidas de resumo e correlagdo dos
instrumentos pelo Coeficiente de Spearman com nivel de significancia de 5%.
Resultados: A inteligibilidade de fala estd comprometida (41,37+39,73) em graus
variados com correlagdo positiva com o grau geral de disartria (p=<,0001) e com
todos os parametros de fala analisados, indicando impacto na deterioracao da fala
do grupo estudado. Ha correlacao negativa entre inteligibilidade de fala e resultados
das secdes bulbar — fala e degluticao (p=0,0166), braco — atividades com membro
superior (p=0,0064) e perna — atividades com membro inferior (p=0,0391). Os
parametros de respiracao (p=0,0178), fonacao (p=0,0334) e ressonancia (p=0,0053)
apresentaram correlacao negativa com o item “fala” da ALSFRS-Re. Conclusao: Os
achados mostram prejuizo da inteligibilidade de fala e disartria e evidenciam
respiracao, fonagdo e ressonéncia como importantes marcadores da progressao da
doenca. Uma avaliagéo criteriosa e precoce da produc¢dao motora oral permite melhor
gerenciamento das alteragcdes na ELA.

Descritores: Inteligibilidade de fala. Disartria. Distirbios da Fala. Medida da
Producéao da Fala. Esclerose Amiotrofica Lateral.
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ABSTRACT

Introduction: The Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS), a neurodegenerative
disorder, compromises motor, cognitive and behavioral functionality, affecting the
social life and life quality of this population group. Objectives: To evaluate speech
intelligibility and dysarthria, correlated to the functional assessment of ALS. Method:
Quantitative-descriptive  study approved by REC under n°  CAAE
62912416.4.0000.5404, comprised by 19 persons with sporadic or familiar ALS. For
data collection, the Dysarthria Protocol and the Revised Amyotrophic Lateral
Sclerosis Functional Rating Scale (ALSFRS-Re) were used. For the analysis, visual
analogue scale (VAS) was used to assess speech intelligibility and summary
measures, and Spearman's coefficients of correlation was used for the instruments
with significance level of 5%. Results: Speech intelligibility is compromised
(41.37£39.73) in varied degrees with positive correlation with the general degree of
dysarthria (p=<.0001), and with all the analyzed speech parameters, indicating
impact on the speech deterioration of the studied group. There is negative correlation
between speech intelligibility and the results of the bulbar sections — speech and
deglutition (p=0.0166), arm — activities with the upper limb (p=0.0064) and leg —
activities with the lower limb (p=0.0391). Breathing (p=0.0178), phonation (p=0.0334)
and resonance (p=0.0053) parameters showed a negative correlation with the item
“speech” of the ALSFRS-Re. Conclusion: Results show a prejudice of speech
intelligibility and dysarthria, and evidence breathing, phonation and resonance as
important markers of the disease progression. A thorough and early evaluation of the
oral motor production allows for a better management of alterations in ALS.

Keywords: Speech Intelligibility. Dysarthria. Speech Disorders. Speech Production
Measurement. Amyotrophic Lateral Sclerosis.
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1. INTRODUCAO

A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) € uma doenga neurodegenerativa, de
carater heterogéneo, que apresenta alteragcbes motoras, cognitivas e
comportamentais. Estudos fisiopatol6gicos recentes indicam causas genéticas,

ambientais e do estilo de vida como principais determinantes da doenca(®.

De acordo com a literatura, 90% dos casos aparecem na sua forma
esporadica e 10%, aproximadamente, sdo de natureza familiar. Apesar de nao existir
biomarcadores especificos da doenca relatados na literatura, pesquisa anterior
refere relagcdo com achados de mutagbes de genes relacionados a ELA e reducgéo
da atividade de dismutagdo da enzima superdxido dismutase SOD1?. Além disso,
estudo recente indica que os microRNAs do musculo esquelético (miRNAs), MiR-424
e miR-206, sdo potenciais marcadores progndsticos para ELA®. Nenhum fator
ambiental significativo é relatado, no entanto, o tabagismo e a estrutura corpérea
magra podem constituir fatores agravantes().

Diversos sintomas sao observados no curso da doencga, sendo a fraqueza
muscular a caracteristica mais perceptivel, que afeta todos os musculos do corpo,
incluindo os musculos respiratorios. Além disso, 30% da populagdo apresenta inicio
bulbar dos sintomas, comumente associado a um pior progndstico, evidenciando,
desde o diagndstico, alteragbes graduais da producdo da fala e da degluticdo, de
forma mais intensa e mais de 80% dos casos evidenciam os mesmos sintomas

durante sua progresséo, até aqueles que chegam a anartria’- 46

Na ELA, as frequentes alteracbes motoras de fala, isto é, a disartria,
caracterizadas pelo prejuizo da producao oral, devido ao comprometimento no
controle neuromuscular, tornam a comunicacdo mais lenta, fraca e/ou
imprecisa, podendo haver prejuizo na respiracdo, fonagdo, ressonancia,
articulagdo e prosédia, com ampla variabilidade dos sintomas”- A medida que
as disartrias progridem, comprometem a funcionalidade da comunicagdo nas
atividades do dia a dia, na participagdo social e interferem, negativamente, na
qualidade de vida da pessoal®2).
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A disartria, na ELA, geralmente, € caracterizada por diminuicdo da
forca e do movimento velofaringeo, laringe, labios, lingua e mandibula;
imprecisdo articulatéria, diminuicdo da velocidade de fala, hipernasalidade,

rouquiddo; tenséo, soprosidade e aspereza e monotonia* 9.

A inteligibilidade da fala relaciona-se ao quanto a mensagem é compreendida
pelo interlocutor, ou seja, a facilidade de se entender o conteudo dito numa
conversa. Sendo assim, deve ser percebida do ponto de vista do falante e do seu
parceiro de comunicagao®. Na ELA, a diminuigcdo da velocidade de fala marca o

inicio do declinio deste parametro®).

Estudos longitudinais, que avaliam a progressdo da disartria na ELA, sao
escassos, todavia, a literatura refere que aproximadamente em um ano e meio ha a
evolucao do grau leve para grave e a anartria pode ocorrer 17 meses apos o inicio

das primeiras alteracdes de fala®).

A alteracédo da fala, vivenciada pela pessoa com ELA, e a precipitacdo da
perda desta funcao, gera uma vulnerabilidade de comunicacéo, pois compromete o
discurso(. O uso da Comunicagdo Suplementar e/ou Alternativa (CSA) se
configura, nessa situacdo, como uma estratégia de comunicagdo com familiares,
equipe de saude e amigos proximos, facilitando a socializagdo, autonomia e tomada
de decisdes('?). A situagcdo de vulnerabilidade comunicativa vivenciada pela pessoa
com ELA, principalmente apdés a perda da comunicagdo, pode levar ao
desenvolvimento de problemas emocionais e/ou ansiedade, frustracdo, medo e

tristeza® 2 e pode ser considerada como um dos piores aspectos da doenga®.

Diante do exposto, ressalta-se a importdncia do cuidado com a fala na
manutengdo da qualidade de vida da pessoa com ELA, principalmente, num
contexto onde se observa limitacbes progressivas com o curso da doenca, 0 que
motiva a busca por marcadores especificos que permitam o diagndstico precoce da
alteracao bulbar e possibilitem o tratamento do agravo da producao motora de fala,

desde as fases iniciais, quando aparecerem 0s primeiros sintomas.

Deste modo, este artigo tem por objetivo avaliar a inteligibilidade de fala e
disartria, correlacionando com a avaliacao funcional da ELA, baseado nas seguintes

perguntas norteadoras: Quais componentes de fala interferem mais intensamente
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em sua inteligibilidade e podem ser possiveis marcadores da deterioracdo da
producao motora oral? A disartria e o prejuizo da inteligibilidade de fala tém relacao
com a avancgo da gravidade da doenca?

2. METODO

Trata-se de estudo quantitativo e descritivo, aprovado pelo Comité de Etica e
Pesquisa (CEP), sob n® CAAE 62912416.4.0000.5404.

2.1 Constituicao da Amostra

O estudo foi composto por 19 participantes com diagnéstico de ELA, sendo 15
na forma esporadica e 4, familiar, atendidos em um Ambulatério de Doengas
Neuromusculares. Foram considerados o0s seguintes critérios de inclusdo: ter
diagnéstico de Esclerose Lateral Amiotrofica na forma esporadica ou familiar,
confirmado de acordo com os critérios revisados El Escorial, com caracteristicas
demogréficas heterogéneas e variados estadios da doenca, de ambos os sexos e
idade maior ou igual a 18 anos. Os critérios de exclusdo abrangem: pessoas em
estagio avancado da ELA, ter condigbes neuroldégicas nao-relacionadas
concomitantes; impossibilidade de responder adequadamente aos instrumentos
utilizados na pesquisa, mesmo com ajuda do pesquisador e fazer uso de
traqueostomia e/ou sonda nasogastrica.

2.2 Procedimentos de Coleta de Dados

Os participantes foram contatados durante o atendimento médico, no
Ambulatério de Doencas Neuromusculares, em acompanhamento periédico com
consulta pré-agendada, em hordrios previamente estabelecidos pelo setor e

convenientes ao mesmo, sem acarretar nenhum prejuizo no seguimento.

Para coleta dos dados, o participante foi encaminhado pelo pesquisador a
uma sala reservada, com o minimo de ruido externo, para nao interferir nos
procedimentos de obtencdo dos dados, onde foram aplicados os instrumentos da

pesquisa, descritos a seguir:

a) Entrevista inicial para levantamento de dados relacionados ao sexo, idade, anos
de escolaridade, habitos de leitura e lazer, tempo de doenca e inicio dos sintomas,
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bem como habitos que interferem no controle motor (tabagismo, etilismo, uso de
drogas ilicitas, medicagao) de cada entrevistado.

b) Avaliacdo da disartria por meio do “Protocolo de Avaliagdo da Disartria”('®), o
qual inclui a andlise dos seguintes componentes: espiracao, fonacao, ressonancia,
articulacao e prosédia. O Protocolo foi traduzido e adaptado para o Portugués, e
apesar de nao ser validado, mostrou-se sensivel para avaliagdo da fala de sujeitos
com ELA, conforme estudo anterior”). O instrumento abrange a andlise desses cinco

parametros, brevemente descritos, a seguir:

e Respiracdo: andlise da frequéncia respiratoria por meio da contagem do
namero de ciclos respiratorios durante um minuto e o tempo maximo de
fonagédo (observagcdo da manutencéo tonal) dos seguintes fonemas: /a/ /i/ /s/
/z/; relacdo entre s/z e a emissdo de palavras por expiracdao, a partir da

contagem numeérica inversa dos numeros de 40 a 1.

e Fonacdo: analise da qualidade vocal (normal, pastosa, trémula, rouca, aspera
ou soprosa), ataque vocal (isocrbnico, brusco, aspirado), intensidade vocal

(adequada, alta ou baixa) e altura vocal (adequada, grave ou aguda).

e Ressonancia: andlise da movimentagdo velar faringea pela emissdo dos
fonemas /a/ e /a/, alternadamente, e durante a repeticdo da silaba /ka/. Os
movimentos sao classificados como ausente, minimo ou adequado. A
emissao nasal € avaliada por meio da producéo de palavras e frases orais e
nasais, sendo classificada em normal, hipernasal ou hiponasal, nos niveis

leve a grave.

e Articulagdo: andlise da amplitude dos movimentos de labios, lingua e
mandibula quanto a constancia e velocidade por meio da emissao
espontanea e de forma sobrearticulada dos fonemas /i/ e /u/, silabas /pa/ e
/ka/ e /ta/, alternadamente, com velocidade crescente. Para avaliar a
articulacdo, sao observadas a fala espontanea, a descricdo de figuras e a
leitura de palavras isoladas, com pontos e modos articulatérios distintos
(plosivas, fricativas, nasais, liquidas, retroflexas e vibrantes, encontros
consonantais e vogais). Cada item é classificado como normal ou alterado e a

precisdo articulatéria graduada de inteligivel a ininteligivel.
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e Prosddia: andlise de fala espontanea e leitura de frases afirmativas,
interrogativas e exclamativas. Caso o participante ndo soubesse ler, as frases
eram lidas pelo avaliador, sem qualquer entonacdo, visando nao induzir a

resposta do mesmo.

c) Aplicacao da versdo revisada da Escala de Avaliagdo Funcional da Esclerose
Lateral Amiotréfica (ALSFRS-Re)'¥. A ALSFRS-Re consiste de um inventario
funcional especifico para ELA, validado para a lingua portuguesa e composto por 12
itens: fala, salivacdo, degluticdo, escrita, corte de alimentos e manuseio de
utensilios, vestir e higiene, virar na cama, andar, subir escadas, dispneia, ortopneia e
insuficiéncia respiratéria’*). Cada item tem cinco possibilidades de resposta, que
variam de 0 a 4, sendo que zero indica comprometimento grave e 4, auséncia de
alteragéo. O somatorio dos itens determina o total do escore. O protocolo é dividido
em 4 secbes do corpo: bulbar, bracos, térax e pernas, sendo que a pontuacao
destas secdes é calculada de 0,0 a 1,0. Quanto mais préximo de 1,0, menor o

comprometimento.

Para a coleta das amostras de fala foram utilizados: Camera Digital Canon
Powershot SX530 HS com visor LCD de 3 polegadas, sensor CMOS 16.0
megapixels de 1/2.3 polegadas, zoom éptico 50x (24-1200mm), processador de
Imagem Canon DIGIC 4, filma em Full HD 1920 x 1080, saida de video NTSC/PAL
(conector dedicado [fémea] com tipo unificado de digital, audio e video) Conector
mini-HDMI; saida de audio estéreo (conector dedicado [fémea] com tipo unificado de
digital, audio e video), bem como mini tripé para camera, utilizado para melhor

estabilizacao e ajuste das imagens.

As gravacOes de video foram realizadas com os participantes em posicao
sentada, a uma distancia que permitisse visualizar seu tronco e cabega para
posterior andlise das imagens.

Os dados do Protocolo de Disartria e de inteligibilidade de fala, coletados,
foram analisados por dois juizes para garantir a imparcialidade do julgamento das
amostras. Estes eram fonoaudidélogos com experiéncia em alteracdes neuroldgicas,
sendo que ambos receberam treinamento individualizado prévio, por um dos
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pesquisadores responsaveis quanto ao protocolo aplicado, com a finalidade de
aumentar a confiabilidade da analise.

A aplicacdo da Escala de Avaliacdao Funcional foi realizada por um dos
pesquisadores, por meio do questionamento direto ao participante acerca dos itens
contidos na ALSFRS-Re.

Cabe ressaltar que alguns sujeitos, devido a gravidade dos sintomas de fala,
necessitaram do auxilio do pesquisador e/ou de um familiar ou acompanhante para
responder ambos os protocolos. Para tanto, foram aceitos gestos com movimentos
de cabeca, quando possiveis, indicativos de “sim” e de “n&o”, uso de figuras, escrita
e digitacdo no celular, quando os participantes ja faziam uso de alguma dessas
estratégias. Nenhum deles fazia uso de dispositivos de Comunicacdo Suplementar
e/ou Alternativa.

2.3 Forma de Analise dos Dados

Na literatura, sdo descritos varios métodos para avaliacdo deste parametro,
divididos em dois grupos: os de identificagcdo e de graduacéao, fazendo parte deste
ultimo, a escala visual analdgica, utilizada pelos juizes, a qual é considerada um

método viavel, de facil execucido, e amplamente utilizado no meio cientifico(19).

A escala visual analégica consiste numa linha horizontal com limites que
determinam seus extremos, neste caso, de 0 a 100, sendo que zero indicava maior
prejuizo e cem, auséncia de alteracdo da inteligibilidade de fala. O julgamento foi
realizado por meio das gravacées de amostras de fala espontdnea e das provas

contidas no Protocol Disartria.

Os dados foram tabulados e analisados, estatisticamente, por meio do
software The SAS System for Windows (Statistical Analysis System), versao 9.4.

Foi realizada andlise exploratéria dos dados por meio de medidas resumo
(média, desvio padrdo, minimo, mediana, maximo, frequéncia e porcentagem). A
concordancia entre os juizes foi analisada por meio do Coeficiente de Correlacédo
Intraclasse. A correlagao entre os instrumentos e dos mesmos com a idade e tempo
de doenca foi analisada por meio do Coeficiente de Spearman. O nivel de
significAncia adotado foi de 5%.
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3. RESULTADOS

Os achados indicam que os participantes sao semelhantes em idade, sexo e
tempo de estudo, como pode ser observado na Tabela 1.

Tabela 1 — Caracterizacdo dos participantes quanto a idade, sexo e tempo de

estudo

Variaveis Participantes

Idade Média 58,42
Mediana 61,00
Minimo-Maximo 31-79
Desvio Padrao 13,27

Sexo Feminino 8 (42,11%)
Masculino 11 (57,89%)

Tempo de Estudo (anos) Média 9,95

Mediana 11,00
Minimo-Maximo 2-15
Desvio Padrao 4,25

A média de idade dos participantes é de 58,42+13,27, inferior a média de
inicio dos sintomas, encontrada na literatura, situada na sexta década de vida'': 1>
16), Cabe ressaltar que nove participantes (47,36%) da pesquisa tinham idade inferior
a 60 anos, fator que pode influenciar no progndstico e declinio funcional dos
individuos com a progressao da doenga(1%).

Estudos epidemioldgicos abordam que ha pouca variabilidade da doenca em
relagdo a idade, todavia, hd uma prevaléncia maior no sexo masculino('”), aspecto

que corrobora os achados aqui encontrados.

De acordo com o teste de concordancia intrajuizes quanto aos parametros de
respiracdo, fonacao, ressonancia, articulacdo, prosédia, grau geral da disartria e
inteligibilidade de fala, observou-se uma concordancia alta ou muito alta, entre os

juizes, para os itens analisados, o que confere maior confiabilidade a anélise.
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As medidas de resumo da amostra do estudo relacionadas aos parametros

avaliados (respiragao, fonacdo, ressonancia, articulagdo, prosodia), grau geral da

disartria e inteligibilidade de fala seguem na Tabela 2.

Tabela 2 — Medidas de resumo de acordo com os parametros de fala e grau geral da

disartria

Variaveis Amostra (n=19)*
Respiracao Média 2,9
Mediana 2,0
Minimo-Maximo 0,5-6,0
Desvio-Padrao 2,0
Fonacao Média 2,7
Mediana 2,0
Minimo-Maximo 0,0-6,0
Desvio-Padrao 2,2
Ressonancia Média 2,2
Mediana 1,0
Minimo-Maximo 0,0-6,0
Desvio-Padrao 2,3
Articulacao Média 2,4
Mediana 1,5
Minimo-Maximo 0,0-6,0
Desvio-Padrao 2,4
Prosodia Média 2,0
Mediana 0,5
Minimo-Maximo 0,0-6,0
Desvio-Padrao 2,3
Grau Geral Média 12,4
Mediana 7,5
Minimo-Maximo 0,5-30,0
Desvio-Padrao 10,7
Inteligibilidade Média 41,37
Mediana 20,5
Minimo-Maximo 2-100
Desvio-Padrao 39,73

Legenda: (*) foi usada a média dos dois juizes

A média do grau geral da disartria dos participantes foi de 12,4+10,7, o que

indica comprometimento moderado, no entanto, com grande variagao de resultados

entre as pessoas com ELA (0,5-30,0).

Quanto a inteligibilidade de fala, a média dos participantes é de 41,37+39,73,

0 que evidencia comprometimento importante desta varidavel. Entretanto, tais

resultados nao apresentam correlacao significativa com tempo de doenca e idade,

sendo que participantes com menor tempo de diagndstico e mais jovens, também

apresentaram alterac6es na fala, como observado na Figura 1.
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Figura 1 — Correlacéo da idade e tempo de doencga com inteligibilidade de fala®
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Segue comparacao entre inteligibilidade de fala e parametros de respiracéo,
fonagéo, ressonancia, articulagao, prosddia e grau geral da disartria na Tabela 3.

Tabela 3 — Comparacado entre inteligibilidade de fala com respiracdo, fonacgao,

ressonancia, articulacao, prosodia e grau geral da disartria

Variaveis Respo Fona Ress Artic Pros Total
Intel 0,83314 0,82192 0,89138 0,94748 0,86010 0,96047
<,0001 <,0001 <,0001 <,0001 <,0001 <,0001

Legenda: Resp — Respiragao; Fona — Fonacédo; Ress — Ressonancia; Artic — Articulagao; Pros —
Prosédia; Total — Grau Geral; Intel — Inteligibilidade
Observa-se correlacao positiva entre os parametros analisados, evidenciando

que todos os componentes de fala pesquisados exercem influéncia significativa na
inteligibilidade. Cabe aqui ressaltar que na analise da disartria, todos os itens
avaliados indicam comprometimento leve a moderado, permitindo a inferéncia de
que, mesmo em fases iniciais e/ou com alteragdo leve da produgédo oral, ha

comprometimento da inteligibilidade de fala.

Quando realizada comparacdo entre as seg¢des da ALSFRS-Re com os
parametros do Protocolo de Disartria do grupo estudado, observou-se correlacado
negativa entre o grau geral e inteligibilidade de fala com se¢bes bulbares, bragos e
pernas, como se observa na Tabela 4, ou seja, hd um avancgo no prejuizo da fala
com a piora da gravidade das fung¢des avaliadas, que compdem essas secbes. Tal

interpretacdo se justifica, uma vez que, enquanto na ALSFRS-Re o nivel de
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comprometimento € menor com uma pontuagcao maior, no Protocolo de Disartria

acontece o inverso, ha comprometimento maior com pontuagédo menor.

Tabela 4 — Correlacéo entre os resultados do Protocolo de Disartria e as se¢des da
ALSFRS-Re

secoes/ Resp Fona Ress Artic Pros Total Intel
variaveis
B -0,53599 -0,52612 -0,62119 -0,45129 -0,28546 -0,56519 -0,54179

0,0180 0,0207 0,0045 0,0524 0,2362 0,0117 0,0166

A -0,60748 -0,66058 -0,60627 -0,60496 -0,41614 -0,67065 -0,60204
0,0058 0,0021 0,0059 0,0061 0,0764 0,0017 0,0064

C -0,28236  -0,30125 -0,47654 -0,44825 -0,03047 -0,30959 -0,30708
0,2415 0,1541 0,0391 0,0543 0,9015 0,1971 0,2010

L -0,51050 -0,34019 -0,47654 -0,44825 -0.25961 -0,46435 -0,47653
0,0255 0,1541 0,0391 0,0543 0,2831 0,0452 0,0391

Legenda: Resp — Respiragao; Fona — Fonagédo; Ress — Ressonancia; Artic — Articulagao; Pros —
Prosédia; Total — Grau Geral; Intel — Inteligibilidade; B: Bulbar; A: Brago (Arms); C: Térax (Chest); L:
Perna (Leg)

Quando se compara a gravidade da fala com os parametros da disartria e
inteligibilidade dos participantes, observa-se correlagdo negativa entre o avango do
comprometimento funcional com os itens respiracdo, fonacdo, ressonancia e
inteligibilidade, indicando que estes tém maior impacto na deterioragdo da fala.
Sendo assim, a medida que ha uma piora destes componentes, a comunicacgao fica
mais prejudicada, o que nao acontece com articulacdo e prosodia, que,
provavelmente, interfere, de forma mais tardia, como segue demonstrado na Tabela
5.
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Tabela 5 — Comparacéo entre a gravidade da fala, respiragéo, fonagao, articulagéo,
prosddia e inteligibilidade de fala

Questoes Resp Fona Ress Artic Pros Intel
1. Fala -0,53691 -0,48956 -0,61266 -0,45322 -0,26617 -0,54823
(0,0178) (0,0334) (0,0053) (0,0513) 0.2707) (0,0151)

Legenda: Resp — Respiragdo; Fona — Fonacédo; Ress — Ressonancia; Artic — Articulagcdo; Pros —
Prosddia; Intel — Inteligibilidade

4. DISCUSSAO

A ininteligibilidade no discurso se configura como uma das principais
manifestagbes encontradas em pessoas com comprometimentos de fala adquiridos
e, apesar de n&o existir consenso na literatura acerca de métodos avaliativos deste
parametro, sabe-se que sofre interferéncia de varios fatores em seu julgamento, tais
como: tarefa de fala utilizada, estimulo ofertado, modo de apresentacdo das
amostras a serem avaliadas, tipo de resposta na identificagdo dos estimulos, analise
na transcricdo, sexo do ouvinte e familiaridade com o falante('9). De acordo com os
mesmos autores, a escala visual analdgica, estratégia utilizada neste estudo, € um
método de graduacéo que possibilita a andlise deste parametro, o qual, em conjunto
com o Protocolo de Disartria, mostrou-se sensivel em pesquisa anterior(”). Além
disso, foi aplicada a Escala de Avaliacao Funcional (ALSFRS-Re), de uso cientifico

consagrado, para a obtencao dos dados da pesquisa.

Os resultados mostram que a inteligibilidade de fala esta comprometida
(41,37£39,73) nas pessoas com ELA estudadas e que este aspecto sofre influéncia
de todos os componentes analisados, a saber, respiracao, fonacéo, ressonancia,
articulagéo e prosddia.

Tais achados corroboram estudos anteriores que referem que, com a
progressao da ELA, ocorre prejuizo da inteligibilidade de fala, o qual evidencia perda
gradual do controle e da forga muscular dos 6rgéaos fonoarticulatérios, reducéo e
aumento da duragdo dos movimentos articulatérios®, diminuicdo progressiva das
taxas de fala e aumento do nimero e duragdo das pausas no discurso('®. Ainda
nesse sentido, outros autores reforcam sobre o impacto negativo destas alteracdes
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para o empobrecimento da linguagem, que torna o discurso cada vez mais laborioso
e reduzido”- 19), afastando o individuo do convivio social('?).

Nao foi observada correlagdo entre inteligibilidade e tempo de doenga nem
com a idade na populagao aqui estudada. Tais achados permitem inferir que, mesmo
em fases iniciais, as pessoas com ELA podem apresentar comprometimento
significativo da fungdo motora de fala, 0 que compromete seu contato com outras
pessoas, mesmo familiares e amigos préximos, e limita sua autonomia como indica a

literatura”: 12),

Os resultados aqui encontrados divergem de outros estudos®* 9, que
abordam que a perda de inteligibilidade de fala vai acontecer em fases mais
avancadas da doenca. Tais autores pontuam que a idade do inicio dos sintomas
interfere no progndstico e declinio da funcao bulbar e respiratéria, apesar de nao se
entender, de forma clara, 0 mecanismo pelo qual isso acontece. E importante
considerar que alguns fatores prognédsticos conhecidos, como disturbio cognitivo e
estado nutricional ndo foram levados em consideragao nos estudos, o que pode se
configurar como fator limitante do mesmo, apesar de ratificar a heterogeneidade
genética e fisiopatologica da ELA. Nesta direcdo, outros autores reforcam a
importancia do tempo de inicio doenga, como sendo um dos fatores mais
significativos que contribuem para a deterioragdo das fungdes de fala, entretanto,
indicam que nem idade nem sexo sao significativos, em relagdo ao declinio dessas

fungoes®.

Por outro lado, os achados desta pesquisa indicam que ha correlagcéo positiva
da inteligibilidade de fala com os parametros de disartria analisados, o que corrobora
o apontado pela literatura de que, a medida que ha piora das alteragdes disartricas,
a fala fica cada vez mais ininteligivel®).

Nos resultados do Protocolo de Disartria observou-se grau geral de alteracao
moderado, no grupo estudado, resultado similar a estudo anterior”), sendo a
respiracao (2,9+2,0), fonagao (2,71£2,2) e articulagdo (2,4t2,4) as variaveis mais
comprometidas, dentre os parametros de fala analisados.

Os achados deste estudo, relacionados a respiracao, apontam a presenca de

comprometimento leve a moderado, consonantes com a literatura que indica a
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presenca do comprometimento desta funcdo na ELA, a qual afeta os musculos
inspiratérios, expiratérios e bulbares e pode gerar dessaturacdo de oxigénio, devido
a hipercapnia, tosse e aspiragdo excessiva de saliva. Além disso, em fases
avancadas da doenca, € possivel observar sintomas de fraqueza muscular
respiratéria, como dispneia por esforgo, fadiga, cefaleia matinal ou disturbios do
sono, culminando na hipoventilagdo noturna, tornando-se necessario o uso de

ventilagdo mecanica, na maior parte das vezes(0.

Os resultados desta pesquisa mostram correlagao positiva entre a gravidade
da fala com o parametro respiragdo, o que demonstra que o avango do prejuizo da
fungéo respiratoria impacta negativamente na comunicagdo. Tal achado converge
com outro estudo que aborda que o estado respiratério geral pode afetar o
desempenho de fala de pacientes com ELA e complicar a execugao articulatoria®.

No que se refere a fonacdo, assim como no parametro de respiracdo, ha
presenca de comprometimento leve a moderado e correlagdo positiva entre este
com a gravidade da fala, nos sujeitos analisados, reforcando que estas alteragdes
interferem na comunicagao, de modo significativo. Tal achado coincide com outros
estudos, os quais acrescentam que o comprometimento fonoarticulatério é um dos
primeiros sintomas bulbares a aparecer e, frequentemente, cursa com aspectos
vocais de soprosidade, rouquidéo, tensao, intensidade diminuida e hipernasalidade(”:
21), Além disso, os mesmos autores reiteram que a avaliagdo da presenga dessas
alteracbes vocais € importantes e pode contribuir no diagnéstico diferencial da

doenca, bem como propiciar subsidios em relagdo a sua evolugao.

Nesta pesquisa, como citado anteriormente, identificou-se a presenca de
alteracdo do parametro articulacdo, que variou de leve a moderado, e correlacao
positiva do mesmo com inteligibilidade de fala, 0 que demonstra que a medida que
h& piora dos movimentos articulatérios, a fala se torna menos inteligivel. Este
achado converge com a literatura que refere que, na ELA, a capacidade de produzir
tais movimentos de forma precisa fica prejudicada, a medida que ocorre o declinio
da fungdo motora da fala®®, tornando-a, uma vez que que essas alteracdes
progridem, ininteligivel('® 22 23) Qutros autores explicam que o diagnéstico do
prejuizo articulatorio, precocemente, € essencial na detecgdo do envolvimento bulbar

e deve ser considerado®).
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Embora a articulagdo tenha apresentado influéncia na inteligibilidade, nao foi
observada correlagdo com a gravidade da fala, o que permite inferir que apesar da
presenca do seu comprometimento, 0 mesmo nao é percebido e/ou diagnosticado

com frequéncia.

Os outros parametros da disartria analisados neste estudo, ressonancia e
prosddia, mostraram-se alterados e apresentaram correlagdo positiva com
inteligibilidade de fala, apesar de evidenciarem menor impacto sobre a mesma. Tais
achados se mostram consoantes com o0s encontrados na literatura que refere que a
doenga cursa com diminuicdo da forca e movimento velofaringeo, que produz

hipernasalidade® e voz moné6tona, com poucas variagdes melddicas(”).

Nesta pesquisa, quando realizada a comparacao entre as se¢des da Escala
de Avaliacao Funcional (ALSFRS-Re) com a inteligibilidade e grau geral da disartria,
observa-se correlagdo negativa entre as segdes bulbar, braco e perna, evidenciando
que a piora da fala acompanha a perda da fungcao motora. Os resultados indicam
que a ALSFRS-Re se configura como uma medida sensivel para avaliar a
funcionalidade da fala, desde o inicio do aparecimento dos sintomas bulbares,

diferente de outro estudo®.

Além disso, os achados da ALSFRS-Re também permitem indicar a
necessidade do uso de CSA. Com o prejuizo da inteligibilidade e a possibilidade da
perda total da fala, a necessidade do uso da Comunicacdo Suplementar e/ou
Alternativa se mostra essencial, desde as fases iniciais('? 25 26). Em estudo anterior,
60% dos participantes necessitaram do uso dessa estratégia para manutengédo da

funcionalidade da comunicagao®).

Ainda nessa direcdo, os resultados evidenciam que os parametros de
respiracdo, fonacao e ressonancia parecem ter maior impacto na gravidade da fala
na percep¢ao do grupo estudado, o que permite inferir que tais componentes podem
se constituir importantes marcadores da perda da inteligibilidade de fala, na ELA.
Sendo assim, uma avaliagdo de fala acurada, por um profissional especialista, como
o fonoaudidlogo, desde as primeiras consultas diagnésticas, pode favorecer a
percepcao dos primeiros sintomas bulbares, se configurando como aspecto
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fundamental para o diagndstico diferencial, bem como para nortear o seguimento
clinico-terapéutico e indicar formas alternativas de comunicagao como a CSA.

Por fim, os resultados reafirmam que é essencial, no gerenciamento das
alteracbes e assisténcia a pessoa com ELA, a presenca de uma equipe
multidisciplinar e interdisciplinar, composta por neurologistas, psicélogos,
nutricionistas, pneumologistas, fisioterapeutas, fonoaudiélogos e enfermeiros
especializados, a fim de prolongar a sobrevida, reduzir tempo e custos de
hospitalizacdo e melhorar a qualidade de vida desse grupo populacional, como

discutido por autores da area(".
5. CONCLUSAO

Os achados indicam correlacado positiva entre a inteligibilidade de fala e as
alteracoes disartricas na populacao estudada, as quais influem de forma negativa na
funcionalidade da comunicacéo da pessoa com ELA. Os resultados mostram que os
parametros de respiracdo, fonacdo e ressonancia produzem maior impacto na
producdo da fala, evidenciando que podem se constituir como importantes
marcadores para ininteligibilidade do discurso.

Sendo assim, os achados reafirmam a importdncia de uma avaliacao
criteriosa da fala, por um profissional especializado, a saber, o fonoaudiélogo, desde
0 processo de diagndstico inicial da doenga, junto a equipe de cuidados, o que
possibilitard o gerenciamento continuo das alteracbes da producao motora oral,
mesmo quando ainda nao ha prejuizo importante da inteligibilidade de fala, além de
representar contribuicdo relevante no diagnéstico diferencial da ELA, uma vez que
pode indicar comprometimento bulbar. Destaca-se, ainda, que o diagndstico precoce
e seguimento especializado poderédo favorecer a promoc¢ao de outras formas de
comunicagado, a medida que houver necessidade, a fim de minimizar o impacto

negativo na comunicacao e qualidade de vida dessas pessoas.

Nesta direcéo, os resultados ratificam que € essencial, na assisténcia integral
a pessoa com ELA, a participacao de uma equipe multidisciplinar e interdisciplinar, a
fim de prolongar a sobrevida, reduzir tempo e custos de hospitalizacao e melhorar a
qualidade de vida desse grupo populacional.
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Os resultados reiteraram a aplicabilidade do Protocolo de Disartria para
andlise dos componentes da fala, na ELA, como encontrado em pesquisa anterior.
Bem como a ALSFRS-Re constitui uma escala sensivel para analisar as alteracoes
de fala, desde a fases iniciais, possibilitando nortear o seguimento clinico-terapéutico

nessa area.

Além disso, os achados da ALSFRS-Re apresentaram correlagdo negativa
entre as se¢des bulbar, braco e perna com a inteligibilidade de fala e disartria, o que
permite inferir que o prejuizo dessas variaveis acompanha a deterioracdo da funcao

motora da fala.

Portanto, o estudo mostra que a perda da inteligibilidade de fala na ELA é
inevitavel, sendo que um olhar atento a este aspecto € essencial para manutencao
da comunicacéo, autonomia, tomada de decisdes e qualidade de vida desse grupo
populacional, em prol de uma assisténcia a saude multi e interdisciplinar, integral e
humanizada. Por esse motivo, os resultados desta pesquisa podem gerar seguranca
na pratica clinica e se configuram como aliados para sensibilizar os profissionais de
saude a desenvolver estratégias para melhor aceitacdo do uso da Comunicacao
Suplementar e/ou Alternativa, entre as pessoas com ELA e seus familiares e/ou
cuidadores.
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RESUMO

OBJETIVO: Investigar as repercussdes na vida, comunicagao e participacao social
das pessoas com Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) na percepcao de familiares
e/ou cuidadores, além do impacto na vida deles proprios. METODO: Estudo de
coorte transversal e abordagem qualitativa, aprovado pelo Comité de Etica e
Pesquisa (CEP) sob CAAE 62912416.4.0000.5404. Realizou-se entrevista
semiestruturada com 30 participantes, familiares e/ou cuidadores de pessoas com
ELA, transcrita e analisada sob critérios de repeticao e relevancia. RESULTADOS: A
maioria dos participantes era do sexo feminino, conjuges, entre 50 e 70 anos, com
tempo meédio de cuidado menor de 3 anos. Grande parte dos entrevistados relatou
nao ter dificuldades de comunicacao, pouco uso de Comunicacao Suplementar e/ou
Alternativa (CSA), participacao social restrita, além de perceber sinais de desanimo
e tristeza na pessoa sob seus cuidados. Em relagédo a si proprios, referiram angustia
em relagcdo ao prognostico, sobrecarga emocional e mudancga intensa de rotina em
suas vidas. CONCLUSAO: Dificuldades de comunicacdo ndo foram relatadas com
frequéncia na perspectiva dos entrevistados, apesar de indicarem interacdo e
participacao social restritas. Os achados mostram os impactos negativos dos sinais
e sintomas na qualidade de vida da pessoa e de seu familiar e/ou cuidador, os quais

séo vividos com angustia, medo e ansiedade.

Palavras-chaves: Esclerose Amiotréfica Lateral, Vulnerabilidade em Saulde,
Familia, Barreiras de Comunicacéo.



78

ABSTRACT

PURPOSE: To investigate the repercussions on Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS)
individuals’ life, communication and social participation as perceived by family
members and/or caregivers, in addition to the impact on the lives of such family
members and/or caregivers. METHOD: Cross-sectional and qualitative approach
study, approved by the Ethics and Research Committee (ERC) under CAAE
62912416.4.0000.5404. Semi-structured interviews were conducted with 30
participants, family members and/or caregivers of individuals with ALS, which were
then transcribed and analyzed under repetition and relevance criteria. RESULTS:
Most of the participants were women, spouses, between 50 to 70 years of age, in
average being a caregiver for less than 3 years. Most of the interviewees reported
the following not having communication difficulties, little use of Augmentative and/or
Alternative Communication (AAC), restricted social participation, in addition of
perceiving signs of hopelessness and sadness in the person under their care. In
regard to themselves, they mentioned anguish related to the prognosis, emotional
overload, and intense change of routine in their lives. CONCLUSION:
Communication difficulties were not frequently reported by the interviewees, although
they have indicated restricted social interaction and participation. Findings show the
negative impacts of signs and symptoms in the life quality of the individual, and of
this individual’s family member and/or caregiver, which are experienced as anguish,

fear and anxiety.

Keywords: Amyotrophic Lateral Sclerosis, Vulnerability in Health, Family,

Communication Barriers.
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I. INTRODUCAO

A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) é uma doenca neurodegenerativa, que
afeta os neurénios motores em nivel bulbar, cervical, toracico e lombar e cursa com
fraqueza nos membros superiores e inferiores, disartria, disfagia, alteracdes
cognitivas e comportamentais, culminando com a perda da capacidade funcional do
individuo(™. Nao se conhece, nos dias atuais, uma cura definitiva para a mesma,
sendo que as pessoas necessitam atencao a saude multidisciplinar e interdisciplinar
no decorrer de sua progressao, a fim de retardar o aparecimento das alteracdes e

melhorar sua qualidade de vida® 3 4.

Neste contexto, as alteragbes da fala e a possivel auséncia da mesma, em
fases avancadas, dificulta o contato com familiares, equipe médica e amigos
proximos, cerceando a autonomia e a tomada de decisdes, pelo individuo, inclusive
quanto ao proéprio tratamento, o que gera medo, ansiedade, frustragéo e tristeza®. O
impacto dessa situagdo de vulnerabilidade comunicativa é vivenciado no ambito
familiar, de forma significativa, e, muitas vezes, com pouca orientacao e falta de

acompanhamento clinico e terapéutico especializados.

O uso dos Sistemas Suplementares e/ou Alternativos de Comunicacéo
(SSAC) se configura como uma estratégia viavel e efetiva nessas condi¢cdes de
comprometimento da fala, nesses casos, com vistas a minimizar seu impacto e
facilitar a interacdo com o interlocutor, de forma que a comunicagdo nédo seja
dependente da presenga de um mediador/intérprete ®). No entanto, ndo é raro
encontrar dificuldades e barreiras na incorporacéo dos sistemas de comunicagédo na
rotina do individuo com ELA, o que contribui para pouca aderéncia a CSA, tanto por
quem cuida quanto por quem é cuidado® como também abordado em outros
estudos com outras patologias!”.

Essas alteracdes progressivas da fala e dificuldade de adaptacao de recursos
interferem na participagdo comunicativa, que pode ser entendida pelo envolvimento
em atividades relacionadas a comunicagdo em cada contexto social que ocorrem(®),
0 que gera maiores agravos a qualidade de vida do individuo, uma vez que o afasta,
cada vez mais, do convivio com outras pessoas®. Além disso, cria uma condicdo de
vulnerabilidade comunicativa, como discutido em outro trabalho, no ambiente

hospitalar, decorrente também de outras condigdes neuroldgicas®).
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A natureza rapida e progressiva da doenga, a qual se somam efeitos
particularmente debilitantes, como: perda da fala, transicdo para ventilagdo assistida
e cuidados paliativos, nos ultimos meses de vida, frequentemente, tornam as
pessoas diagnosticadas dependentes de terceiros, necessitando de auxilio para a
maioria das atividades de vida('?. A grande demanda de trabalho, combinada com
as incertezas do tratamento, pode gerar sentimentos de sobrecarga e frustracdo ao

familiar e/ou cuidador, o que impacta diretamente na sua assisténcia('’- 12).

Desde o diagndstico inicial, a familia tem um papel fundamental, sendo,
geralmente, a principal responsavel por dar apoio no tratamento e no processo de
aceitacdo da realidade. Na maior parte das vezes, é necessaria uma grande
adaptacao da rotina diaria as necessidades da pessoa que esta sendo cuidada, com
abandono do trabalho por parte do familiar, bem como abdicac¢ao da participagdo em

atividades de lazer e vida social(13.

Quando se convive/cuida de alguém com uma doenga neuroldgica crdnica,
como a ELA, a pessoa lida com o inesperado e, ao mesmo tempo que precisa gerir
sua prépria vida e de sua familia (conjuge e filhos), tem a responsabilidade do

suporte emocional, fisico, psicoldgico e financeiro da pessoa sob seus cuidados.

Nesse contexto, os familiares sentem-se solitarios e colocam as necessidades
de quem esta sendo cuidado como prioridade e negligenciam desejos préprios e

questoes pessoais'4),

Nesse cenario, é importante que os profissionais envolvidos na assisténcia a
pessoa com ELA estejam atentos as demandas dos familiares e/ou cuidadores, que
nem sempre podem oferecer a ajuda necessaria no dia a dia, e, muitas vezes,
sentem-se exaustos pela rotina diaria('® 3 4. Sobrecarregados e, nio raro, sob
grande estresse, tal situacdo pode afetar a qualidade do cuidado proporcionado no
ambiente hospitalar e fora dele(1%).

Nessa direcdo, varias pesquisas(!’- 13 9 tém sido desenvolvidas no intuito de
compreender as repercussdes vivenciadas pelos cuidadores/familiares no processo
de cuidado, bem como seu olhar diante das situacbes a que estdo expostos,
inclusive quanto a evolugcéo das dificuldades diarias apresentadas pela pessoa com
agravo de saude, a fim de proporcionar o melhor atendimento a esse grupo

populacional.



81

Diante do exposto, justifica-se a importancia de investigagbes voltadas aos
familiares e cuidadores de pessoas com ELA para maior adensamento da tematica e
qualidade da assisténcia prestada aos mesmos e, consequentemente, a pessoa
cuidada.

Portanto, o objetivo deste trabalho é analisar as repercussdes da Esclerose
Lateral Amiotréfica (ELA) na vida, comunicagdo e participagdo social da pessoa
diagnosticada, na percepcéao de familiares e/ou cuidadores e o impacto na vida deles

proprios.
Il. METODO

O estudo foi estruturado de acordo com o Consolidated Criteria for Reporting
Qualitative Research (COREQ), composto por 32 itens, divididos em trés dominios:
“‘equipe de pesquisa e reflexividade” (8 itens), “desenho do estudo” (15 itens) e

“analise e achados” (9 itens)(6),

Trata-se de pesquisa de coorte transversal e de abordagem qualitativa, com
aprovacio do Comité de FEtica e Pesquisa (CEP) sob n° CAAE
62912416.4.0000.5404.

Durante o processo de desenvolvimento do estudo, todas as etapas e
procedimentos foram discutidos pelo pesquisador responsavel, orientador e co-
orientador, desde a elaboracdo do roteiro de entrevista utilizado a anélise e
discussao dos resultados, e contou com a participacédo de aluna de Fonoaudiologia,
que auxiliou na transcricdo das entrevistas e na andlise parcial dos dados.

2.1. Constituicao da Amostra

A amostra foi constituida por conveniéncia com 30 participantes, familiares
e/ou cuidadores de pessoas com ELA em atendimento no Ambulatério de Doencas
Neuromusculares do Hospital-Escola de uma universidade do interior do estado de
Sao Paulo. Nao houve contato entre os entrevistados e o pesquisador responsavel
pela coleta antes do inicio da mesma, que aconteceu, presencialmente, em horarios
previamente agendados, de acordo com a rotina estabelecida pelo setor, sem que
houvesse necessidade de deslocamento dos participantes em outros dias e horarios.
Os critérios de inclusdo abrangeram: ter idade maior ou igual a 18 anos, ser do sexo

feminino ou masculino e ser familiar/cuidador de uma pessoa com ELA em
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acompanhamento meédico nesse Ambulatério. Os critérios de exclusdo foram:
familiares ou acompanhantes que n&o tinham convivio préximo com a pessoa com
ELA, em atendimento no Ambulatério, ou que desconheciam o histérico e as
condicées de comunicacao da pessoa sob seus cuidados no periodo de coleta de

dados.
2.2. Procedimentos de Coleta

No primeiro contato com os participantes, foi realizada a apresentacdo da
pesquisa e do pesquisador responsavel pela coleta, incluindo formacao, experiéncia
com a pesquisa e motivagao para realizagcdo do estudo, além de serem explicados
0s objetivos e procedimentos da mesma, com leitura do Termo de Consentimento
Livre e Esclarecido. Apenas depois da concordancia com os termos e assinatura do
TCLE foi iniciada a coleta de dados.

Para obtencdo dos dados, os participantes foram encaminhados, pelo
pesquisador, para uma sala silenciosa, com o minimo de ruido externo, onde foi

realizada a entrevista individualmente, por meio de roteiro semiestruturado.

O roteiro de entrevista foi construido pelo pesquisador principal e revisto por
um dos orientadores, com o intuito de verificar as condicbes e meios de
comunicacao da pessoa com ELA, o impacto das alteracdes de fala e linguagem na
vida familiar, social e profissional, comunicacdo em diferentes situacoes,
relacionamento com familia e amigos préximos, experiéncia prévia com o uso de
CSA, participacado ou ndo de um facilitador, interferéncias ambientais, condi¢cbes de
alerta, condicbes motoras, perceptivas e sensoriais, sinais de fadiga, bem como o
impactos das alteragdes vivenciadas no curso da ELA, na vida dos familiares e/ou
cuidadores.

Durante a entrevista, estavam presentes apenas o pesquisador responsavel e
o entrevistado, sem a pessoa sob seus cuidados, para evitar interferéncias ou
constrangimentos de quaisquer partes envolvidas, fosse o familiar ou cuidador ou a
pessoa com ELA. A entrevista teve duracdo média de quarenta minutos, tendo sido
gravada em video, sob autorizagcdo do participante, para posterior transcricdo e
analise. Foi utilizada camera digital Canon Powershot SX530 HS e mini tripé para
melhor estabilizacdo e ajuste das imagens. Os participantes permaneceram

sentados.
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Foi realizado estudo piloto com dois voluntarios, que atendiam os critérios de
inclusdo para analise do roteiro construido, possibilitando alteragbes e seu

aperfeicoamento, além de verificar como aplica-lo.
2.3. Forma de Analise dos Dados

A partir da leitura dos dados transcritos foram estabelecidos eixos tematicos e
categorias de andlise!'”), utilizando-se critérios de repeticéo e relevancia''®, descritos

a sequir, nas Figuras 1 e 2.
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Figura 1 — Eixos tematicos e categorias de analise das pessoas sob cuidados dos

entrevistados
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Figura 2 — Eixo tematico e categorias de analise relacionados ao familiar e/ou

cuidador
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As transcricdes das entrevistas ndo foram devolvidas para os participantes,

pois tal procedimento ndo foi previsto na rotina do atendimento ambulatorial das

pessoas com ELA, sendo que poderia variar o acompanhante no retorno clinico.
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lll. RESULTADOS

3.1. Perfil sociodemografico e de cuidado dos participantes da pesquisa

Segue, no Quadro 1, perfil dos participantes do estudo quanto ao sexo,
idade, anos de estudo, relagao de cuidado e tempo de cuidado da pessoa com ELA
sob sua responsabilidade. Tais dados foram levantados durante a realizacao das
entrevistas, por isso, optou-se por apresenta-las como resultados.



Quadro 1 — Perfil sociodemografico e de cuidado dos participantes (n=30)

Idade Sexo Anos de estudo Relacgéao de cuidado Tempo de cuidado (anos)
S1 35 M 11 Filho 9
S2 60 F 11 Mae 4
S3 29 F 15 Irma 8
S4 42 F 15 Filha 4
S5 56 F 4 Cunhada 5
S6 57 M 11 Irméo 1
S7 45 F 15 Nora 2
S8 60 F 11 Esposa 1
S9 28 F 15 Filha 9
S10 51 F 15 Esposa 5
S11 54 F 15 Esposa 6
S12 51 F 8 Cuidadora 1
S13 65 M 4 Cunhado 2
S14 51 F 15 Esposa 1
S15 42 M 11 Esposo 4
S16 35 F 11 Esposa 8
S17 30 M 15 Filho 2
S18 31 M 11 Filho 1
S19 52 F 2 Cuidadora 2
S20 61 F 6 Esposa 1
S21 64 F 11 Cuidadora 1
S22 32 M 15 Filho 3
S23 43 F 5 Esposa 13
S24 60 M 10 Irméao 3
S25 40 F 15 Cuidadora 1
S26 51 F 11 Esposa 2
S27 30 M 11 Filho 1
S28 57 F 11 Mae 1
S29 49 F 11 Esposa 1
S30 56 F 11 Esposa 1

87
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Segue, na Tabela 1, a distribuicio dos familiares e/ou cuidadores
participantes por faixa etaria, sexo, anos de estudo, tempo de cuidado e relagéo de
cuidado com a pessoa com ELA.

Tabela 1 — Distribuicdo dos participantes por faixa etaria, sexo, anos de estudo,

tempo de cuidado e relagédo de cuidado com a pessoa com ELA (n=30)

Faixa etaria Frequéncia n (%)
< 30 anos 2 (6,67)
30 a 49 anos 12 (40,00)
50 a 70 anos 16 (53,33)
Sexo

Feminino 21 (70,00)
Masculino 9 (30,00)

Anos de estudo

< 5 anos 3 (10,00)
5a 11 anos 17 (56,67)
> 11 anos 10 (33,33)

Anos de cuidado

< 3 anos 17 (56,67)
3 a6 anos 8 (26,67)
> 6 anos 5 (16,66)

Relacao de cuidado

Familiar 26 (86,67)
Cuidador 4 (13,33)

A maior parte dos entrevistados sao conjuges e filhos das pessoas com ELA e
mantém relacdo de cuidado desde os primeiros sintomas. Um numero pequeno sao
cuidadores formais ou informais e, destes, apenas um tem formagcdo na area da
Saude (técnico de enfermagem), sendo que 0s demais sdo amigos ou vizinhos
préximos.

3.1.1. Comunicacao, participacao social e impacto na vida da pessoa
comELA
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Seguem, na Tabela 2, os resultados referentes a percepgao dos familiares
e/ou cuidadores em relagdo a comunicagao da pessoa com ELA sob seus cuidados.

by

Tabela 2 — Percepcado dos familiares e/ou cuidadores quanto a comunicacdo da

pessoa sob seus cuidados (n=30)

Comunicagao Sim Nao
Frequéncia n (%) Frequéncia n (%)
Dificuldades de comunicacao 11 (36,66) 19 (63,34)
Qutras formas de comunicagao 7 (23,33) 23 (76,67)
Autonomia/tomada de decisao 5 (16,66) 25 (83,34)

A maior parte dos entrevistados referiu que o convivio facilita o didlogo e, no
dia a dia, conseguem entender a fala da pessoa cuidada, como ilustram trechos das
entrevistas dos participantes S2 e S11:

“J4 acostumei. As vezes, alguma coisa, assim quando ele t4 mais agitado que, é,
ele vai falar rapido tem dificuldade de expressdao, mas normalmente da pra

entender tudo.” (Participante S2)

“(...) por exemplo, eu e meus filhos né, a gente entende porque convive direto com
ele, mas assim, as pessoas da familia geral, pergunta de novo o que é que
foi.” (Participante S11)

Dos participantes que declararam perceber dificuldades na comunicacéo,
todos reforcaram que na relacdo com amigos proximos e vizinhos essa questdo é

ainda pior, para a pessoa sob sua responsabilidade.

De acordo com os relatos, as dificuldades de fala/comunicacdo aparecem de
forma mais intensa em momentos especificos, como conversas ao telefone, situagéao
de estresse, além de falta de disposicao para se comunicar ou ainda por variagéo do
humor e estado emocional, como demonstram os trechos dos entrevistados S3 e
S12:

“Ele néo pega o telefone por exemplo para ligar para ninguém, por que ele diz que
sempre alguém néo vai entender (...)” (Participante S3)
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“Hoje ela nao tava assim muito disposta e a gente nota que ela fica um pouco

calada, sem muito assim, sem se comunicar muito”. (Participante S12)

Sete entrevistados relataram que as pessoas cuidadas utilizavam outras
formas de comunicacdo, quando nao ha sucesso por meio da fala. As estratégias
mais frequentemente referidas incluiam gestos, escrita e digitagdo no celular, como
pontuam os participantes S7, S8 e S18, a segquir:

“Tem dias que assim eu consigo entender mais, mas quando eu estou com muita
dificuldade eu dou uma prancheta pra ela e falo escreve pra mim’”.
(Participante S7)

“E com dificuldade e se a gente presta aten¢do a gente acaba entendendo. E ai, se
ele vé que a gente néo ta entendendo, ai ele faz algum gesto”. (Participante
S8)

“As vezes quando ela t4 até um pouco nervosa mesmo ela ndo consegue falar entdo

€ na base do digitado mesmo”. (Participante S18)

Outra forma relatada, apenas por um participante, foi o uso de um sino para
que a pessoa pudesse chamar a atencao da familia.

“Uma das primeiras coisas que a gente arrumou pra ela foi o sininho porque por
exemplo, se ela ta em outro cémodo ela ndo tem como gritar por exemplo ou

chamar a gente”. (Participante S17)

Um dos participantes referiu ser contrario ao uso de outras formas de
comunicacao, como a escrita, por acreditar que poderiam atrapalhar a possibilidade

de fala.

“Ah, eu acho que néo é¢é legal, porque se ela nao tiver possibilidade de tipo, de
consequir, é, de tentar falar, eu acho que é ruim ela escrever. Entdo, acho
que limita né? (...) é uma desvantagem usar a escrita porque impede que ela

fale, estimule a fala”. (Participante S19)

Quando questionados se as dificuldades de comunicacdo apresentadas
interferiam na autonomia e tomada de decisdo das pessoas com ELA, quase a
totalidade referiu ndo perceber este aspecto. No entanto, os relatos daqueles que
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concordaram com a interferéncia se mostraram bastante significativos e trouxeram a
tona temas como isolamento e vergonha das limitacbes presentes na ELA. Segue

trecho de depoimento do participante S11.

“Ele tem evitado sabe outras pessoas pra falar, parece que fica meio ressabiado pra
falar, porque acho que algumas pessoas estdo percebendo, comeca a

questionar e ja fica fechado”. (Participante S11)
Tais temas nos reporta a participacdo social e mudancas relacionadas a
rotina, dentro e fora de casa, como segue na Tabela 3.

Tabela 3 — Percepcao dos familiares e/ou cuidadores quanto a mudancas na

participacao social da pessoa sob seus cuidados (n=30)

Participacao social Sim Nao
Frequéncia n (%) Frequéncia n (%)

Mudancas na rotina de vida 24 (80,00) 6 (20,00)
Diminuicao de atividades em casa 24 (80,00) 6 (20,00)
Afastamento do trabalho 27 (90,00) 3 (10,00)
Diminuicao das atividades de lazer 24 (80,00) 6 (20,00)
Perda de autonomia nas AVD pelas condigbes motoras 16 (53,33) 14 (46,67)

Ir a Igreja 3 (10,00) 27 (90,00)
Seguimento médico e terapéutico 29 (96,67) 1 (3,33)

Legenda: AVD — Atividade de Vida Diaria

A maior parte dos participantes foi categérica quanto a mudancas na
participacdo social da pessoa sob seus cuidados e rotina de vida, vivenciadas por
alguns de forma abrupta e, por outros, de modo gradativo, conforme a progresséo
da ELA. Foi relatada diminuicdo da realizacao de atividades em casa, afastamento
do trabalho e reducéo na participacdo em atividades que antes a pessoa gostava de
fazer, como lazer e ir a igreja. Tais mudancas foram relacionadas, pelos
entrevistados, as condigbes emocionais e motoras e representam impacto na
qualidade de vida das pessoas cuidadas, como mostram os trechos das entrevistas
de S5, S7 e S11:
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“Antes ele saia na rua, ia tomar café na padaria, agora ele ja ndo ta mais porque ta
com dificuldade de andar, entdo acho que ele ta ficando assim, com medo de

ficar andando muito, se esforgar e ficar cansado, é isso”. (Participante S5)

“Ele gostava muito de domingo ir aos bingos, as vezes indo pra igreja, ele
participava muito assim, fazia novena ne?, na igreja, fazer reza e hoje nao faz

mais, né?” (Participante S7)

“Entao ele levanta meio que se arrastando. Ele ja mudou a rotina dele porque ele
saia mais e hoje em dia ele ndo faz mais isso, por exemplo, dependendo do

lugar, ele ja pensa pra ir”. (Participante S11)

Alguns entrevistados referiram a perda de autonomia para realizagdo de
atividades de vida diaria, pelas dificuldades motoras, executando-as de forma mais

lenta e desajeitada, como no caso de S9.

“Entao, ela tem dificuldade, o banho eu ponho ela na cadeira e ela toma banho
sozinha, as vezes eu dou uma ajuda (...) ela precisa de ajuda pra ir no
banheiro, pra levantar do vaso, pra se vestir né?, a parte de baixo que fica

mais dificil pra ela se equilibrar’. (Participante S9)

A principal atividade realizada, em casa, pelas pessoas com ELA, de acordo
com o relatado pelos familiares e/ou cuidadores, foi assistir televisédo, na maior parte
do tempo, ir a igreja, de forma esporadica, e aos atendimentos médicos/terapéuticos.

Na Tabela 4, a seguir, estdo expostos os resultados referentes a percepcao
dos familiares e/ou cuidadores quanto aos sentimentos das pessoas cuidadas

decorrentes da ELA.
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Tabela 4 — Percepcdo dos familiares e/ou cuidadores quanto aos sentimentos das
pessoas cuidadas decorrentes da ELA (n=30)

Sentimentos Sim Nao
Frequéncia n (%) Frequéncia n (%)
Sinais de desanimo e frustracao 18 (60,00) 12 (40,00)
Deséanimo pelas dificuldades de comunicacao 1(3,33) 29 (96,67)
Desanimo pelas condigbes motoras 15 (50,00) 15 (50,00)
Preocupacéo com a evolugcédo da ELA 6 (20,00) 24 (80,00)
Angustia com o trabalho dado ao cuidador 3 (10,00) 27 (90,00)

Os entrevistados indicaram perceber sinais de desanimo e tristeza, por parte
das pessoas sob sua responsabilidade, expressos por choro constante, estresse,
frustracdo e preocupacéo com a evolucao da doenga, como exemplificam os trechos
de depoimentos dos participantes S7 e S14.

“Ah, eu acho que ela deprimiu sim, pelo fato dela ndo mais querer sair de casa
mesmo né?, mesmo que estamos la, as vezes eu falo: vem aqui na sala,
vamos assistir um filme, vamos colocar, e ela ndo quer, fica na cama dela

deitadinha, ou sentada na poltrona”. (Participante S7)

“Entao, eu percebo que, as vezes ele fica triste, ele fica abatido com essa doencga e
ele fala que ele ta indtil (...). Ele comentou que ta mais emotivo, sente mais

vontade de chorar e é isso mesmo”. (Participante S14)

Os relatos dos entrevistados demonstram que a angustia vivenciada pelo
avanco da doenga também se relaciona com a insatisfagéo pelo trabalho causado
ao familiar e/ou cuidador e apenas um participante relacionou a tristeza da pessoa,
sob sua responsabilidade, com as dificuldades de comunicagdo. Outros fizeram
referéncia as condigbes motoras e perda da capacidade funcional trazida pela ELA.
Como se observa nos relatos de S8 e S17:

“Tem dias que ele fica chateado, triste, porque por mais que eu tente ser forte eu

ndo consigo, entdo tem dias que eu também choro. Domingo, por exemplo,
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ele olhava pra minha cara e eu chorava o tempo todo, ai obvio que ele

comega a chorar por me ver desse jeito”. (Participante S8)

“Um pouco eu acho ela tem de frustracdo, de ter essa dificuldade de se comunicar
mesmo (...), as vezes ela até reclama um pouco mesmo que na cabecga dela
assim "eu té dando trabalho", mas a gente ja fala pra ela que se fosse com a
gente vocé também faria a mesma coisa, entdo ndo adianta ficar’.
(Participante S17)

Em algumas entrevistas, foram apresentados relatos importantes referentes
ao preconceito, de outras pessoas, relacionado a doenga, uma vez que algumas
evitavam o contato. Além disso, relataram que as pessoas com ELA se sentiam
envergonhadas e referiam nao se sentir bem quando eram interpeladas sobre suas

limitacdes.

Essa foi a principal justificativa dos familiares e/ou cuidadores para o
isolamento percebido, expresso pela diminuicdo da vida social e das atividades de
lazer, por parte da pessoa cuidada, mesmo quando convidada a sair, optando por

permanecer em casa.

3.1.2. Autopercepcdao dos familiares e/ou cuidadores quanto ao
processo de cuidado

Seguem, na Tabela 5, os resultados relativos a autopercepgédo dos familiares
e/ou cuidadores, participantes da pesquisa, a partir da vivéncia do processo de

cuidado.
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Tabela 5 — Autopercepcao dos familiares e/ou cuidadores relacionada aos aspectos
vivenciados no processo de cuidado (n=30)

Aspectos vivenciados Sim Néao
Frequéncia n (%) Frequéncia n (%)

Angustia/preocupacao 28 (93,33) 2 (6,67)
Sobrecarga emocional e fisica 12 (40,00) 18 (60,00)
Mudanca da rotina pessoal 20 (66,66) 10 (33,34)
Dificuldades no cuidado 10 (33,33) 20 (66,67)
Conhecimento suficiente da ELA 12 (40,00) 18 (60,00)
Apoio na religido 3 (10,00) 27 (90,00)

A maior parte dos participantes se mostrou angustiada e/ou preocupada com
a evolucéo da doenca e perda gradativa da capacidade motora da pessoa sob seus
cuidados. Uma mée expressou revolta com a situacao do filho. Dentre as mudancgas
na prépria rotina de vida, mencionou, principalmente, o abandono do trabalho pelo
dia a dia centrado na pessoa cuidada. Além disso, essa responsabilidade, aliada a
sobrecarga fisica e emocional do cuidado gera grande sofrimento aos entrevistados,
como demonstram os depoimentos de S2 e S8:

“Sinto revolta [choro]. Desculpa filho, mas fico revoltada porque meu filho néo
merecia isso, eu tenho uma revolta muita grande dentro de mim, mas muita fé
sabe? Eu ndo aceito isso com ele, nunca falei isso, mas eu nao aceito e pra

mim ele ndo tem isso, eu ndo aceito”. (Participante S2)

“Eu tenho vivido como uma prisioneira de uma doencga, cada dia mais eu t6 me
preparando para o pior, e me sinto extremamente num barco a deriva {(...) té
me sentindo um burro de carga, uma pessoa sem vida que ta vivendo pra

uma outra pessoa, é isso”. (Participante S8)

Quando questionados sobre as dificuldades especificas no processo de
cuidado, uma pequena parcela dos participantes relatou vivencia-las, principalmente,
relacionadas as limitacbes fisicas e emocionais das pessoas sob seus cuidados,
como nota-se nos depoimentos de S7 e S20:
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“A minha maior dificuldade é a parte emocional, porque minha sogra, ela sempre foi
assim muito, ela era menos emotiva e agora qualquer coisa ela chora. Eu
sinto dificuldade porque ndo quero ser muito invasiva, sabe?”. (Participante
S7)

“A minha dificuldade pra cuidar dele € que ele gosta de tomar banho de chuveiro e
nem sempre alguém ta disponivel pra levar, eu tenho que dar banho nele na

sala. E a dificuldade de carregar ele pra la e pra ca (...)” (Participante S20)

O apoio na religiao foi citado por trés participantes, de forma mais clara,
evidenciando que se apoiam na fé como fonte de suporte para conviver com as
demandas apresentadas pelo familiar cuidado e a sobrecarga emocional. Em algum
momento, esperam, ainda, a cura por um milagre, como apresentado nos trechos de
fala de S4 e S16:

“Eu t6 muito confiante em Deus, que eu sou bem evangélica e sei que o que ele tiver

que passar, a gente ta pra apoiar né? No que for preciso”. (Participante S4)

‘A gente ainda cré que algum milagre na vida dele, que ele ainda vai sair dessa

cadeira, eu acho que tudo volta né”. (Participante S16)

A maior parte dos entrevistados relatou acreditar ter conhecimento suficiente
sobre a doenca e citou que as principais fontes de informacdo sdo os médicos, a
equipe de saude e a internet. Poucos patrticipantes tinham formacado em saude ou
citaram ja ter cuidado de pessoas com ELA ou dificuldades parecidas.

“Eu tenho conhecimento devido as experiéncias que eu tive, meu sogro, minha
sogra, minha mae, minha vo e no posto de saude. Eu leio muito! Pesquiso
muito! O doutor google me da muito conhecimento, de muita coisa”.
(Participante S2)

“Eu tenho conhecimento sim porque fiz alguns anos de fisioterapia né? Faculdade
de fisioterapia, inclusive cheguei a atender um paciente com ELA”.
(Participante S9)

As limitacbes das pesquisas atuais sobre estratégias que retardem a
progressao da doenca, possibilidades de cura, melhores recursos e equipamentos
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que auxiliem no tratamento, foram outras questées presentes no depoimento do

familiar e/ou cuidador, que intensificavam o sentimento de impoténcia dos mesmos.
IV. DISCUSSAO

Os achados evidenciam que a percepcao e a vivéncia de familiares e/ou
cuidadores de pessoas com ELA tém um impacto significativo na vida da propria
pessoa assim como em suas vidas e, consequentemente, na relagdo de cuidado. Os
entrevistados trazem relatos de tristeza, frustracdo, desanimo, estresse e ansiedade,
de ambas as partes, relacionados a progressao da doenca, particularmente, as

limitac6es motoras.

Além disso, referem, principalmente, sobrecarga fisica e emocional,
resultados similares a outros estudos, que mostram que a dependéncia se torna
maior, & medida que ha o avango da doenga®, quando ha perda da mobilidade,
dificuldades de comunicagéo e insuficiéncia respiratoria, o0 que causa uma série de
interferéncias na rotina, salude e bem-estar das pessoas com ELA(®:20),

Nesta pesquisa, a prevaléncia de mulheres com idade superior a 45 anos,
esposas, e que cuidavam desde os primeiros sintomas, foi maior, 0 que, segundo
outro estudo('®), aumenta o risco de morbidade, uma vez que se relaciona a falta de
apoio social, maior numero de horas de cuidado da pessoa com ELA, além de
desatencédo com relagdo a sua propria saude, reafirmando a importancia do apoio de
profissionais especializados a este grupo de familiares e cuidadores.

Na ELA, os comprometimentos de fala evoluem rapidamente, limitam a
relacdo social e causam isolamento, sendo que essa vulnerabilidade vivida, no
processo de comunicagao, dificulta a expressdo de desejos, anseios e
necessidades, causa frustracdo e tem grande impacto na rotina® e na vida, tanto
das pessoas cuidadas quanto dos familiares e cuidadores entrevistados, como

mostram os resultados aqui encontrados.

Apesar de ser uma realidade frequente nas pessoas com ELA, os achados
deste estudo evidenciam que os entrevistados relataram ter poucas dificuldades de
comunicagdo com a pessoa cuidada, indicando entender a maior parte de suas

demandas, no dia a dia. A justificativa para tal relaciona-se a referéncia de conhecer
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a rotina e necessidades mais urgentes, o que facilita o dialogo e minimiza os efeitos
do comprometimento de fala e de linguagem presentes.

Na percepcdo da quase totalidade dos familiares e/ou cuidadores, tais
dificuldades, mesmo quando presentes, julgam que interferem pouco na interagéao e
comunicagdo com a pessoa com ELA. Contudo, relatam prejuizo de comunicagao

com outros interlocutores, tais como vizinhos e amigos.

Do mesmo modo, os participantes do estudo acreditam que essas
dificuldades de comunicagao pouco interferem na autonomia e tomada de deciséao
por parte das pessoas com ELA sob sua responsabilidade. Contudo, ressalva-se
que o0s entrevistados causaram a impressdo, aos pesquisadores, durante a
realizacdo das entrevistas, de nao terem clareza quanto ao real significado de
“autonomia” e “independéncia na tomada de decisdo”. Ao nosso ver, os achados
pareceram, em certa medida, contraditérios, uma vez que os participantes relataram
que a escolha era feita pela convivéncia e/ou conveniéncia e por acreditarem
entender as necessidades, e, ndo por se constituir em uma escolha da propria

pessoa sob seus cuidados.

Ainda que as dificuldades de comunicacao estivessem presentes nos relatos
de alguns participantes, o uso da CSA, como estratégia facilitadora da interacédo
dialégica, foi referido com pouca frequéncia. Ademais, alguns indicaram n&o
conhecer tais sistemas e outros pontuaram que sua utilizacdo poderia atrapalhar a
melhora da fala. Nota-se, contudo, o uso de outras formas de comunicacao, tais
como celular, escrita e gestos, que, por definicdo, sdo considerados sistemas
suplementares e/ou alternativos de comunicacao, embora as pessoas, de modo

geral, ndo tenham esse conhecimento.

Diferentemente da crenga de que a CSA pode inibir a fala, a literatura
cientifica da area aborda que sua utilizagao favorece a linguagem e a interacéo de
pessoas com necessidades complexas de comunicagdo, com impacto positivo na
qualidade de vida, humor e saude mental de pessoas com ELA e de seus
cuidadores® %, uma vez que facilita a autonomia, participagdo social e auxilia nas
tomadas de deciséo.

Apesar do relato do uso de outras estratégias para facilitar a comunicacao e

do reconhecimento da importancia das mesmas nos momentos em que a fala nao é
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inteligivel, os participantes também indicaram que n&o conseguem maior progresso
devido as dificuldades motoras apresentadas. Os entrevistados pontuam que tais
limitac6es nao facilitam o acesso a CSA, além de temerem provocar fadiga, em curto

espaco de tempo.

A falta de orientagédo profissional constitui uma das grandes barreiras para o
uso da CSA, que acontece de forma descontinuada, o que converge com achados
de outros estudos® 7).

Apesar de nao ter sido relatada, com frequéncia, dificuldade de
comunicagdo com familia e cuidador, com outras pessoas do convivio, tais como
amigos e vizinhos, a realidade referida foi diferente. Tais resultados reiteram outros
estudos de que dificuldades de fala, com necessidade de repeticdo das frases, por
exemplo, acabam por causar frustracdo, isolamento e diminuigcdo nas situacoes de

comunicagao™.

De acordo com os entrevistados, a medida que ocorria a piora do quadro,
diminuiam as atividades realizadas, relatando que as pessoas cuidadas passavam a
maior parte do tempo assistindo televisdo. Quando questionados sobre o impacto
disso na vida da pessoa cuidada, ainda referiam sentir que tal situacdo a deixava
mais triste, sem animo e cada vez mais calada. Mesmo a depressao sendo um dos
sintomas associados a ELA, sua frequéncia é pequena, na literatura®),
diferentemente da percepcao dos participantes desta pesquisa que indicaram notar
maior desanimo, tristeza e isolamento social das pessoas cuidadas no curso da

doenca, como mostram os achados aqui encontrados.

A medida que a ELA progride, o sofrimento de familiares e/ou
cuidadores também aumenta, de acordo com os achados. A tensdo do papel
exercido, devido as muitas demandas geradas pelo cuidado, tanto fisicas quanto
emocionais, bem como a responsabilidade cotidiana do gerenciamento das
necessidades de saude e administrativa, acabam por causar prejuizo também na
qualidade de vida como abordam outros estudos('®, o que corrobora os resultados
desta pesquisa.

Os achados mostram que esse processo € vivido com grande angustia e
sofrimento, assim como em pesquisa que associa o declinio da qualidade de vida de

quem cuida as demandas fisicas e mudancas de comportamento presentes na
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ELA(9), Ainda neste sentido, tais autores observam que as modificagdes na rotina do
casal, perda da intimidade e troca de papéis no cuidado, intensificam ainda mais
este impacto.

Além disso, outros autores('® pontuam que uma das consequéncias mais
comuns, nesta situacdo, € uma sensacao de desequilibrio no relacionamento com o
membro da familia que esté recebendo os cuidados. Esses pesquisadores abordam
que pode haver um afastamento nessa relacéo, seja entre os parceiros de vida, ou
seja, entre um adulto e o pai idoso, pois fica-se mais centrado na atencao e
gerenciamento de recursos, sendo ainda mais intenso quando ha comprometimento

cognitivo e comportamental da pessoa.

Os resultados mostram o impacto na rotina de vida do familiar e/ou cuidador,
apods o diagndstico da ELA, que implica atencao centrada na pessoa sob cuidados.
Os discursos dos participantes sao significativos e expressam insatisfacéao,
sobrecarga fisica e emocional, soliddao, sinais de depressdo, ansiedade e

preocupagdo com a propria satde, assim como em outros estudos('.

Os achados evidenciam a espiritualidade e crencas religiosas como fontes de
suporte e formas de lidar com as angustias decorrentes da realidade da ELA, como
discorrem alguns autores('¥, que consideram haver correlagio entre espiritualidade
e estresse. Os mesmos sugerem, inclusive, que um conselheiro espiritual poderia

fazer parte da equipe de assisténcia da pessoa com ELA.

Nesta pesquisa, a maior parte dos familiares e/ou cuidadores referiram nao
ter dificuldades no cuidado da pessoa sob sua responsabilidade. Além disso,
consideravam ter conhecimento suficiente sobre a ELA. Este achado difere de outros
estudos que apontam o desconhecimento sobre a doenga e experiéncias negativas
no diagnostico e tratamento, principalmente relacionadas a falta de empatia da
equipe médica, como um fator agravante na qualidade de vida, tanto da pessoa com
ELA, quanto do seu familiar e/ou cuidador().

V. CONCLUSAO

De acordo com os achados deste estudo, observa-se que a maioria dos
participantes sao familiares que desempenham o papel de cuidadores da pessoa

com ELA, desde o inicio dos primeiros sintomas. Os mesmos nao referiram
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dificuldade de comunicacé&o na rotina diaria, indicando que o convivio facilita a
conversacao, mesmo quando hd a presenca de alguma alteracdo na fala. Apesar
das dificuldades de comunicacado terem sido citadas, elas ndo foram percebidas
como limitadoras da autonomia e tomada de decisdo, quando comparadas as
limitacbes fisicas e emocionais. O uso de formas proprias de comunicacao foi
relatado por poucos participantes, evidenciando, de acordo com depoimentos,

desconhecimento sobre os recursos disponiveis e seus beneficios.

Os resultados indicaram diminuicdo da participacdo social, pela pessoa com
ELA, dificuldades para realizagdo de atividades dentro casa, afastamento do
trabalho e diminuicdo de praticas de lazer, observando-se, sinais de isolamento.

Quanto ao impacto da doenca e suas limitagcdes na vida dos familiares e/ou
cuidadores, os mesmos referem que ao longo de sua progressdo, ha uma
repercussao negativa na percepgao e sentimentos deles préprios, causando prejuizo
em sua qualidade de vida.

O estudo aponta sinais de angustia, ansiedade e preocupacao acerca do
prognéstico e evolucdo das limitacbes da pessoa com ELA. Neste sentido houve
referéncia de sobrecarga fisica e emocional, uma vez que se percebem na
responsabilidade de realizar o gerenciamento das necessidades de saude e
administrativa da pessoa sob seus cuidados, tornando sua rotina centrada na

mesma.

Desta forma, é importante um olhar atento as necessidades de quem cuida
para além da pessoa com ELA, criando uma rede de apoio para o acompanhamento
dos prejuizos causados pela ELA nesta relagédo de cuidado.
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RESUMO

Objetivo: Analisar a correlagdo entre as alteragdes de fala de pessoas com
Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) e os substratos cerebrais anatdmicos. Método:
Pesquisa de coorte transversal e longitudinal com abordagem quantitativa, aprovada
pelo Comité de Etica e Pesquisa (CEP), sob n°® CAAE 62912416.4.0000.5404. A
amostra constituiu-se de dois grupos, um, de 20 participantes com ELA (GPELA) e o
Grupo Controle (GC), com 16 pessoas sem queixas e/ou alteracdes neuroldgicas,
pareadas por idade e sexo. Para a coleta de dados, foram aplicados dois protocolos:
Protocolo de Disartria e Escala de Avaliagdo Funcional da ELA (ALSFRS-Re). Os
procedimentos foram realizados em trés momentos distintos: avaliagdo inicial
(baseline) e duas reavaliacdes (follow-up), com intervalos de trés meses entre si,
sendo que apenas 8 participantes completaram os trés seguimentos. O exame de
Ressonancia Magnética (RM) constituiu procedimento apenas no baseline. Foi
realizada analise descritiva dos dados. Para avaliacdo da normalidade da amostra,
foi aplicado o teste de Kolmogorov-Smirnov, os testes T de Student e de Mann
Whitney para comparacgao entre os grupos e Coeficiente de Correlacao de Pearson
para correlacdo entre os instrumentos e sua taxa de piora com a RM. O nivel de
significincia adotado foi de 5%. Resultados: A diminuicdo da Anisotropia
Fracionada (FA) apresentou indicio de correlagdo com fonacdo e ressonancia do
Protocolo de Avaliacdo da Disartria. A atrofia do bulbo, a esquerda, apresentou forte
correlacdo com os parametros de fala e se configura como achado importante deste
estudo. No que tange a taxa de progressdo da disartria, observou-se maior
correlacdo com diminuicdo da FA do ramo posterior da capsula interna e
mesencéfalo, a direita, e bulbo, a esquerda, assim como volume do trato
corticoespinhal bilateral. Conclusao: Os resultados mostram importantes
correlagcbes entre os achados das RM e as manifestagdes clinicas de disartria no
GPELA e indicam que os parametros fonacao e ressonancia sofrem maior impacto
na disartria em decorréncia do dano estrutural. Os achados longitudinais indicam
que a diminuicdo da FA do ramo posterior da capsula interna, mesencéfalo e bulbo,
assim como volume do trato corticoespinhal, podem ser marcadores neurais da

progressao das alteracdes de fala.

Palavras-Chave: Esclerose Amiotrofica Lateral. Imagem por Ressonéancia

Magnética. Disartria. Patologia da Fala e Linguagem.
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ABSTRACT

Objective: To analyze the correlation between speech disorders of people with
Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) and anatomical brain substrates. Method:
Cross-sectional and longitudinal cohort research with a quantitative approach,
approved by the Ethics and Research Committee (CEP), under N° CAAE
62912416.4.0000.5404. The sample was composed of two groups, one of 20
participants with ALS (GPELA) and the Control Group (CG) with 16 people without
complaint and/or neurological disorders, paired according to age and sex. For data
collection, two protocols were used: Dysarthria Protocol and ALS Functional
Assessment (ALSFRS-Re). The procedures were performed in three different times:
in the initial assessment (baseline) and in two reevaluations (follow-up), with intervals
of three months between them, with just 8 participants completing the three follow-
ups. Magnetic Resonance Imaging (MRI) is a baseline only procedure. Descriptive
analysis of the data was performed. To assess the normality of the sample, the
Kolmogorov-Smirnov test, for comparison between groups, Student's T and Mann
test and Pearson's correlation coefficient for correlation between the instruments
were used, as well as their rate of worsening, with the results of the magnetic
resonance. The significance level adopted was 5%. Results: The decrease in
Fractional Anisotropy (FA) showed evidence correlation with phonation and
resonance in the Protocol for Evaluation of Dysarthria. Bulb atrophy, to the left,
shows a strong correlation with speech parameters and is an important finding of this
study. Regarding the rate of dysarthria progression, greater correlation was observed
with the decrease in FA of the posterior branch of the inner capsule and midbrain, to
the right, and bulb to the left, as well as with the volume of the bilateral corticospinal
tract. Conclusion: The results show important correlations between the MRI findings
and the clinical manifestations of speech in the GPELA, and indicate that the
phonation and resonance parameters have a greater impact on dysarthria due to
structural damage. The longitudinal findings indicate that decreased FA in the
posterior branch of the internal capsule, midbrain and bulb, as well as the volume of
the corticospinal tract may be neural markers of the progression of speech disorders.

Keywords: Amyotrophic Lateral Sclerosis. Magnetic Resonance Imaging. Dysarthria.

Speech-Language Pathology.
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1. INTRODUGCAO

A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) € uma doenga neurodegenerativa,
que afeta os neurdnios motores inferior (NMI) e superior (NMS), e cursa com
alteragcbes motoras, bulbares, cognitivas e de comportamento, 0 que impacta na

rotina de vida e culmina com perda da capacidade funcional do individuo(".

A disfagia e a disartria sdo as principais alteracoes bulbares relatadas na
literatura cientifica e podem aparecer durante a progressido da ELA® 3. Quando
presentes no inicio dos sintomas, estdo associadas ao declinio mais rapido da
funcdo motora e menor sobrevida®. A disartria afeta a coordenagdo dos
subsistemas da fala (respiracao, fonacado, ressonancia, articulacdo e prosodia) e
esta presente desde o aparecimento das primeiras alteragcdes em 30% dos casos.
Ao longo da doencga, essencialmente todos os pacientes acabam desenvolvendo
algum grau de dificuldade na comunicacéo oral™ 4.5,

A medida que evolui, h4& maior comprometimento da inteligibilidade de
fala, podendo ocorrer a anartria em cerca de 18 meses apds o0 aparecimento dos
primeiros sintomas bulbares™®. Nestes casos, os sistemas de Comunicagéo
Suplementar e/ou Alternativa (CSA) podem favorecer a interacdo com os familiares,
amigos préximos e a equipe de saude, possibilitando uma participacdo mais ativa e
autdbnoma da pessoa com ELA, por exemplo, para a tomada de decisdes, inclusive
aquelas relacionadas ao seu tratamento clinico, com consequente melhora de sua

qualidade de vida®).

Além do comprometimento da fala, na ELA, os estudos apontam
envolvimento cognitivo, presenca de deméncia, alteragdes de comportamento e de
linguagem, que, quando presentes, podem impactar ainda mais na sobrevida dos
pacientes®. Geralmente, estes sintomas estio associados a Sindrome da Disfungéo
Frontotemporal (SDF), que ocorre em aproximadamente 20% dos casos(®-12).

Devido a sua heterogeneidade, € dificil entender, de forma clara, os
mecanismos fisiopatologicos da ELA, e, por este motivo, ha uma tendéncia de
pesquisas que visam determinar biomarcadores diagnosticos e prognosticos. No
entanto, apesar do grande esforco, os resultados ainda ndo séo consistentes(’- 13),



109

Neste sentido, as técnicas de imagem de Ressonancia Magnética (RM),
principalmente os métodos de segmentagdo volumétrica e Imagem de Tensor de
Difusao (DTI) tém obtido grande avanco e evidenciado resultados promissores no
diagnéstico de pessoas com ELA. A primeira, possibilita verificar a presenca de
atrofia da Substancia Cinzenta (SC), nas estruturas cerebrais, que € um correlato da
perda neuronal e/ou gliose local!’*'®) enquanto a segunda é utilizada para avaliar a
integridade dos tratos de Substancia Branca (SB), por meio do direcionamento do

movimento das moléculas de 4gua em suas fibras.

Estudos de RM, em pessoas com ELA, tém demonstrado alteragdes
estruturais em diversas partes do cérebro, incluindo regides corticais e subcorticais,
como giro pré-central, corpo caloso e trato corticoespinhal('® 7). Entretanto, a
correlacdo com as manifestacdes clinicas presentes nem sempre € clara. Neste
contexto, este artigo tem por objetivo caracterizar o substrato anatémico do
comprometimento da fala, em pessoas com ELA, utilizando técnicas avangadas de
neuroimagem estrutural. Além disso, determinar se os parametros de RM podem ser

uteis como marcadores prognosticos relativos a disartria.
2. METODO

Trata-se de pesquisa de coorte transversal e longitudinal com abordagem
quantitativa, aprovada pelo Comité de Etica e Pesquisa (CEP), sob n® CAAE
62912416.4.0000.5404. A coleta ocorreu em um periodo de dois anos, entre janeiro
de 2017 a dezembro de 2018. O estudo foi realizado no Ambulatério de Doencas
Neuromusculares do Hospital de Clinicas da Faculdade de Ciéncias Médicas da
Universidade Estadual de Campinas — FCM/UNICAMP, Campinas, Sao Paulo,

Brasil.
2.1 Constituicao da Amostra e critérios de inclusao e de exclusao

A amostra constituiu-se de dois grupos, um, de 20 participantes
diagnosticados com ELA, doravante denominado GPELA e o Grupo Controle (GC),
com 16 pessoas sem queixas e/ou alteracbes neuroldgicas, pareadas por idade e
sexo. O GC foi constituido para comparacao dos achados da RM quanto ao dano
estrutural das pessoas com ELA.
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Note-se que como o0s procedimentos de coleta ocorreram em trés
momentos distintos: avaliacdo inicial (baseline) e duas reavaliacdes (follow-up)
realizadas com intervalo de trés meses, entre si, segundo rotina do Ambulatério
onde os participantes eram acompanhados, o baseline foi composto pelos 20
participantes do GPELA, sendo que apenas 8 realizaram os dois follow-ups, devido

a perda de seguimento.

Adotou-se como critérios de inclusdo para GPELA, ter diagndstico de ELA
confirmado, de acordo com os critérios revisados E/ Escorial, com caracteristicas
demogréficas heterogéneas e variados estadios da doenca, de ambos os sexos e
idade maior ou igual a 18 anos. Foram excluidas pessoas em estagio avancado da
ELA, que tinham condicdes neurolégicas nao-relacionadas concomitantes;
contraindicagfes para a realizagcdo dos exames de RM (portadores de marca-passo
ou préteses metalicas, claustrofobicos); que apresentaram impossibilidade de
responder adequadamente aos instrumentos utilizados na pesquisa, mesmo com

ajuda do pesquisador e que faziam uso de traqueostomia e/ou sonda nasogastrica.

Para a composicdo do GC adotou-se os critérios de inclusdo de
pareamento por faixa etaria e sexo, em relacdo ao GPELA, sem histéria/queixa de
alteracbes neurolégicas. Foram excluidos aqueles que apresentavam
contraindicagfes para a realizacdo dos exames de RM (portadores de marca-passo

ou préteses metalicas, claustrofébicos).
2.2 Procedimentos de Coleta de Dados

Os participantes da pesquisa foram abordados apdés acompanhamento
médico periédico, em consulta pré-agendada, de acordo com a conveniéncia do
servico no qual eram atendidos, sem acarretar nenhum prejuizo aos mesmos pela

participacao no estudo.

Em cada encontro, os participantes foram encaminhados para uma sala

reservada, onde foram aplicados os instrumentos de investigacdo, descritos a seguir:

a) Protocolo de Avaliacdo da Disartria!’® — inclui a avaliagao de cinco
parametros, a saber: respiracdo, fonagado, ressonancia, articulacido e
prosddia. Para cada item, determina-se o grau de comprometimento de 0

(zero) a 6, em que zero indica auséncia de alteracao e 6, comprometimento
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severo. A somatéria dos pontos possibilita determinar o grau da disartria em
leve (1 a 10), moderada (11 a 20) e severa (21 a 30).

b) Avaliacao Funcional da Esclerose Lateral Amiotrofica (ALSFRS-
Re)("® — composto por 12 itens: fala, salivagdo, degluticdo, escrita, corte de
alimentos e manuseio de utensilios, vestir e higiene, virar na cama, andar,
subir escadas, dispneia, ortopneia e insuficiéncia respiratéria. Cada item tem
cinco possibilidades de resposta, que variam de 0 (zero) a quatro, onde zero
indica comprometimento grave e quatro sem alteracdo. O somatorio dos itens
determina o total do escore.

Os instrumentos foram aplicados, individualmente, pelo pesquisador
principal, na presenca de um familiar e/ou cuidador da pessoa com ELA, com o
participante em posicdo sentada, numa distancia que permitisse a visualizacdo do
tronco e da cabeca, a fim de facilitar a flmagem e analise das imagens das amostras
de fala.

Para gravacdo em video, foram utilizados: camera digital Canon
Powershot SX530 HS com visor LCD, sensor CMOS 16.0, megapixels de 1/2.3
polegadas, processador de imagem, saida de video NTSC/PAL; saida de &udio

estéreo e mini tripé para camera, para melhor estabilizagao e ajuste das imagens.

Alguns participantes necessitaram do auxilio do pesquisador e/ou do
acompanhante para responder os protocolos, sendo aceitos gestos com movimentos
de cabeca, quando possiveis, indicativos de “sim” e de “nao”, uso de figuras, escrita

e digitacao no celular, quando os participantes ja faziam uso destas estratégias.

Para analisar os dados do Protocolo de Avaliagdo da Disartria, a fim de
garantir a imparcialidade do julgamento, foram convidados dois juizes,
fonoaudiélogos, com experiéncia clinica em alteragbes neurolégicas. Ambos
passaram por treinamento individualizado prévio, oferecido pelo pesquisador
principal deste estudo, com o intuito de aumentar a confiabilidade das analises.

2.3 Progressao das Manifestacoes Clinicas

Para obter a taxa de progressao das alteragdes encontradas no Protocolo
de Disartria (P1) e do ACE-R (P2), foram criadas algumas estratégias de analises,
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uma vez que a coleta ocorreu em trés momentos diferentes, baseline (10) e dois

follow-ups (t1 e t2), como seguem:
e Caso 1: com piora de t0 para t2
e (Caso 2: com piora de t0 para t1 e de t1 para t2
e Caso 3: com piora de t0 para t1 ou de t1 para t2

Para facilitar o entendimento, foram estabelecidas as seguintes

marcacgdes de piora, como segue na Figura 1.

Figura 1 - Marcacdes de piora estabelecidas para o Protocolo de Disartria (P1)

—{  caso1(f_P1_20)

Caso 2 (fl_P1_E)

L Caso3(i_P1_0U)

Frotocolo de Avaliagao da Disartria (P1)

2.4 Aquisicao das Imagens de Ressonancia Magnética (RM)

As imagens de RM foram obtidas apenas no baseline. O intervalo maximo
entre 0 exame de imagem e a avaliagdo clinica foi de 3 meses, para cada

participante.

Todos os achados de RM foram obtidos no equipamento Philips Achieva
de 3T, do Laboratério de Neuroimagem da FCM/UNICAMP. O protocolo de
aquisicao incluiu as sequéncias detalhadas, a seqguir:

A) Imagem volumétrica ponderada em T1: com voxels isotropicos de
1mms3, adquiridos no plano sagital (1mm de espessura; flip angle: 8°; TR: 7.1 ms; TE:
3.2 ms; matriz: 240x240 e FOV: 240x240)
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B) Imagens DTI (Imagem Ponderada por Difusdo) axiais do cranio com 32
direcbes: 2 mm espessura; tempo de repeticao (TR), 8500 ms; tempo de eco (TE) 60
ms; fator-b, 1000; e “field of view” (FOV), 232x232.

2.5 Processamento e andlise das imagens de RM
2.5.1 Avaliacao de Substancia Cinzenta (SC)

Para analise das porgdes profundas da substancia cinzenta cerebral
(ganglios da base e tronco encefalico), foi utilizado o software T1 Multi-Atlas. Este
pipeline permite, também de forma automatizada, o calculo do volume destas
estruturas, sendo que todo o processamento ocorre no ambiente virtual “MRICloud’
(MRICloud.org), seguindo diversas etapas de processamento, previamente

descritas(@0-22),
2.5.2 Avaliacao de Substancia Branca (SB)

A SB foi analisada por meio de Imagens de Tensor de Difusdo (DTI),
caracterizada pela diferenca entre os direcionamentos (paralelo ou perpendicular)
das moléculas de &gua nos tratos. Também conhecida como Anisotropia por
Difusdo, € possivel se extrair os parametros de Anisotropia Fracionada (FA),
Difusividade Média (MD), Difusividade Axial (AD) e Difusividade Radial (RD), que
podem variar de 0,1 a 1,0, onde quanto mais préoximo de 1,0, mais direcionado é o

movimento e melhor é a analise(1423),

Neste estudo, foi utilizada apenas a medida FA, para analise da
integridade microestrutural. Entretanto, é importante salientar que, apesar de
altamente sensivel para os danos microestruturais, ndo € tao especifica para o tipo

de alteragao(®d).

Para fins de comparacao entre grupos e correlacdo dos instrumentos da
pesquisa com as RM, foram selecionadas algumas estruturas que poderiam ter
correlacdo com as alteragdes de fala, foco deste estudo, descritas a seguir:

e Trato corticoespinhal (hemisfério esquerdo/direito)
e Ramo posterior da cdpsula interna (hemisfério esquerdo/direito)

e Mesencéfalo (hemisfério esquerdo/direito)
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e Bulbo (hemisfério esquerdo/direito)
2.6 Analise estatistica

Os dados obtidos foram tabulados e analisados, estatisticamente, por

meio do software Python, versao 3.7.

A concordancia entre a avaliacdo dos juizes para o Protocolo de
Avaliagdo da Disartria foi analisada por meio do Coeficiente de Correlagéo

Intraclasse (ICC).

Para analise da normalidade da amostra foram realizados os testes de
Kolmogorov-Smirnov, T de Student e de Mann Whitney para comparacéo entre os

grupos.

A correlacéo entre os instrumentos e os resultados da RM, no baseline, foi
realizada por meio da Correlacdo de Pearson, seguida de uma regressao. A
utilizacdo desta permite obter ndo sbé o grau de correlacdo, como também a sua

intensidade.

O mesmo teste foi utilizado para correlacionar a taxa de piora com 0s
dados de neuroimagem. O resultado (p de Pearson) pode variar de -1 a +1, e,

quanto maior for o valor absoluto, mais forte é a relagao entre as variaveis.

O nivel de significancia adotado foi de 5% para todos os testes.
3. RESULTADOS
3.1 Descrigcao da casuistica e dos controles

Os achados relacionados a caracterizacao do perfil dos participantes do
GPELA e do GC, quanto a idade, sexo e tempo de diagnéstico, estao dispostos na

Tabela 1, a seguir.
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Tabela 1 — Caracteristicas clinicas e demogréficas dos pacientes e controles

Variaveis GPELA (n=20) Controles (n=16) p-valor*
Idade (média + DP, anos) 58,1+12,23 51,38+12,36 0,44*
Sexo (H/M) 14/6 11/5 0,96*
Tempo de diagndstico (anos) 41291
Disartria (total) 10,53+1,78

Legenda: DP: Desvio-Padréao; *Teste Mann Whitney

Esta € uma coorte representativa de pacientes com ELA, tendo em vista o
perfil etdrio e a distribuicdo por sexo. No baseline, havia 19 pacientes com
comprometimento significativo para deambulacédo, sendo quatro cadeirantes e 15
que andavam com dificuldade, necessitando de assisténcia. No que se refere a
condigdo respiratéria, trés faziam uso de ventilagdo assistida, sendo dois com
suporte de Bl-level Positive Airway Pressure (BiPAP) intermitente e apenas um,
continuo, durante a noite. Em relacédo a intensidade da debilidade ligada a doenca,

observou-se, em média, disartria de intensidade leve a moderada.
3.2 Comparacao dos achados de RM de GPELA e controles

Segue, na Tabela 2, a comparacdo dos resultados de RM estrutural
cerebral entre GPELA e GC.
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Tabela 2 — Comparacédo de RM estrutural cerebral entre GPELA e GC

Pacientes com ELA (n=20) Grupo Controle (n=16) p-valor*

SUBSTANCIA CINZENTA (VOLUMETRIA)

Trato corticoespinhal E 1012+261,52 1112+220,16 0,1460
Ramo posterior da capsula interna E 3200+£541,30 3438+397,40 0,9221
Mesencéfalo E 2643+400,21 2872+406,37 0,1866
Medula E 2388+211,48 2414+231,32 0,2899
Trato corticoespinhal D 883+208,55 1034+301,58 0,1197
Ramo posterior da capsula interna D 3589+557,08 3850+564,41 0,5083
Mesencéfalo D 2758+444,02 3044+317,12 0,2297
Medula D 2181+295,15 2214+212,13 0,5531

SUBSTANCIA BRANCA (FA)

Trato corticoespinhal E 0,52+0,04 0,53+0,03 0,0758
Ramo posterior da capsula interna E 0,65+0,03 0,68+0,03 0,0043
Mesencéfalo E 0,41+0,02 0,42+0,02 0,0631
Medula E 0,38+0,02 0,39+0,02 0,0205
Trato corticoespinhal D 0,50+0,04 0,53+0,04 0,0499
Ramo posterior da capsula interna D 0,64+0,02 0,67+0,02 0,0007
Mesencéfalo D 0,40+0,02 0,41+0,03 0,0449
Medula D 0,39+0,02 0,41+0,02 0,0002

Legenda: E: lado esquerdo; D: lado direito; DTI: Imagem por Tensores de Difusdo; *Teste T de Student

Os resultados, em todas as estruturas analisadas das Imagens por Tensor
de Difusdao (DTI), foram estatisticamente diferentes, com excecdo do trato
corticoespinhal e mesencéfalo, esquerdo, o que confirma comprometimento da
integridade da SB no GPELA. Entretanto, nos achados de volume da SC néo foi
encontrada diferenca estatisticamente significante entre os grupos.

3.3 Correlacao dos achados de RM com as variaveis dos Protocolos

Na andlise entre os escores totais dos trés instrumentos da pesquisa e
os achados da RM, observou-se correlacdo (positiva ou negativa) com o Protocolo
de Disartria, com a diminuicdo da FA e volume, em quase todos os tratos
analisados, entretanto, 0 mesmo nao acontece com a ALSFRS-Re, como mostra a
Tabela 3.
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Tabela 3 — Correlagédo entre escores totais dos protocolos e os resultados da RM

(n=20)
Estrutura Cerebral Lado Parametro Total Disartria p valor* Total p valor*
ALSFRS-Re
Trato corticoespinhal E FA -0,383078248 0.012 0,508759503 0.075
Ramo posterior da capsula interna E FA -0,063766755 0.000 0,505983002 0.038
Mesencéfalo E FA -0,047680449 0.006 0,165767133 0.148
Medula E FA -0,281533456 0.006 0,311633922 0.175
Trato corticoespinhal D FA -0,403033968 0.029 0,495971265 0.073
Ramo posterior da capsula interna D FA -0,461922975 0.002 0,729965889 0.102
Mesencéfalo D FA -0,399868683 0.016 0,438384191 0.108
Medula D FA 0,24867046 0.001 -0,049501945 0.204
Trato corticoespinhal E Volume 0,08452052 0.071 0,134005588 0.418
Ramo posterior da capsula interna E Volume 0,012210844 0.016 0,272749346 0.119
Mesencéfalo E Volume 0,079292521 0.021 0,017259524 0.552
Medula E Volume 0,309834298 0.001 0,051316726 0.079
Trato corticoespinhal D Volume 0,084844454 0.061 0,091499515 0.466
Ramo posterior da capsula interna D Volume 0,0463658 0.019 0,124080373 0.425
Mesencéfalo D Volume 0,000403661 0.033 0,155754678 0.356
Medula D Volume 0,145903128 0.013 -0,061334798 0.557

Legenda: E: lado esquerdo; D: lado direito; FA: Anisotropia Fracionada; *Coeficiente de Correlagao de Pearson

Na investigagdo das imagens da RM com os parametros individuais do

Protocolo de Avaliagdo da Disartria, encontrou-se indicios de correlacdo da

diminuicdo da FA com fonag&o e ressonancia. Um achado importante se refere ao

volume do bulbo, a esquerda, que apresentou correlacdo com trés das cinco

variaveis estudadas, como é possivel visualizar na Tabela 4, evidenciando que a

atrofia desta estrutura tem maior impacto na fala.
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Tabela 4 — Correlagcao dos parametros individuais do Protocolo de Disartria com os
resultados da RM (n=20)

Estrutura Lado Parametro Resp p valor* Fona p valor* Resso p valor* Arti p valor* Pros p valor*
Cerebral

Trato E FA -0,49003 0.217 -0,24241 0.125 -0,31528 0.108 -0,3865 0.283 -0,31768 0.469
corticoespinhal

Ramo posterior E FA -0,1989 0.673 -0,02782 0.365 -0,08928 0.302 0,020051 0.590 -0,00255 0.665
da capsula

interna

Mesencéfalo E FA -0,16585 0.812 0,00021 0.364 -0,07381 0.326 0,034293 0.700 -0,02027 0.715
Bulbo E FA -0,26899 0.356 -0,19987 0.159 -0,32638 0.153 -0,29344 0.912 -0,1935 0.355
Trato D FA -0,38712 0.529 -0,24971 0.126 -0,31575 0.117 -0,46874 0.364 -0,41833 0.333
corticoespinhal

Ramo posterior D FA -0,51456 0.670 -0,39072 0.074 -0,44185 0.054 -0,41385 0.253 -0,36232 0.165
da capsula

interna

Mesencéfalo D FA -0,34769 0.294 -0,31568 0.109 -0,30795 0.075 -0,44241 0.731 -0,41973 0.100
Bulbo D FA 0,107343 0.324 0,26221 0.120 0,154051 0.105 0,237838 0.572 0,39808 0.369
Trato E Volume 0,066192 0.167 0,102848 0.672 0,007228 0.689 0,084035 0.237 0,135756 0.283
corticoespinhal

Ramo posterior E Volume -0,15125 0.679 -0,00276 0.520 -0,15104 0.686 0,174303 0.913 0,178329 0.350
da capsula

interna

Mesencéfalo E Volume 0,139326 0.316 0,108932 0.464 0,031928 0.484 0,003469 0.488 0,096772 0.656
Bulbo E Volume 0,086307 0.032 0,331622 0.103 0,148575 0.044 0,382809 0.078 0,484129 0.035
Trato D Volume 0,008978 0.679 0,116423 0.911 0,022104 0.856 0,124809 0.880 0,118867 0.898
corticoespinhal

Ramo posterior D Volume -0,03422 0.478 0,059885 0.820 -0,09907 0.970 0,124636 0.932 0,163894 0.536
da capsula

interna

Mesencéfalo D Volume 0,114238 0.273 -0,0168 0.565 -0,04521 0.669 -0,05848 0.738 0,017841 0.841
Bulbo D Volume 0,090069 0.971 0,167815 0.154 0,051066 0.289 0,221632 0.135 0,13422 0.132

Legenda: E: lado esquerdo; D: lado direito; FA: Anisotropia Fracionada; Resp: respiragdo; Fona: fonagdo; Resso: ressonancia;

Arti: articulagao; Pros: prosédia; *Coeficiente de Correlagdo de Pearson

Quanto a progressao das manifestacdes clinicas de uma avaliacao para

outra, isto €, da avaliagdo inicial (t0) para a primeira reavaliagdo (1) e desta para a

segunda reavaliacdo (t2), ndo se encontrou correlacdo entre o Protocolo de

Avaliagdo da Disartria com os achados de RM, uma vez que nenhum dos

participantes do GPELA apresentou piora nas duas reavaliacoes.

Desta forma, foram considerados apenas os achados de piora de t0 para

t2 nos protocolos de Protocolo de Disartria (P1), caso 1 (vide Método), tendo sido

encontrada correlacdo com algumas estruturas cerebrais na RM, como demonstrado

na Tabela 5.
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Tabela 5 — Correlagdo da taxa de progresséao de t0 para t2 do Protocolo de Disartria
(P1) e os resultados da RM (n=8)

Estrutura Cerebral Lado Segmentacdo fl_P1_20*
Trato corticoespinhal E FA -0,15509
Ramo posterior da capsula interna E FA 0,25609
Mesencéfalo E FA -0,18044
Bulbo E FA 0,43375
Trato corticoespinhal D FA 0,37820
Ramo posterior da capsula interna D FA 0,56610
Mesencéfalo D FA 0,47055
Bulbo D FA 0,28756
Trato corticoespinhal E Volume 0,46966
Ramo posterior da capsula interna E Volume -0,21778
Mesencéfalo E Volume -0,33121
Bulbo E Volume -0,38741
Trato corticoespinhal D Volume 0,46716
Ramo posterior da capsula interna D Volume 0,24638
Mesencéfalo D Volume 0,20756
Bulbo D Volume -0,25121

Legenda: E: lado esquerdo; D: lado direito; FA: Anisotropia Fracionada; fl_P1_20: piora de t0 para t2 no protocolo de disartria;
fl_P2_20: piora de t0 para t2 no ACE-R; RM: Ressonancia Magnética; *Coeficiente de Correlagdo de Pearson

Observa-se, na Tabela 5, maior correlagdo da taxa de piora do Protocolo
de Disartria com a diminuicdo da FA, do ramo posterior da capsula interna e

mesencéfalo, a direita, bulbo, a esquerda, assim como volume do trato

corticoespinhal bilateral.
4. DISCUSSAO

Os principais achados deste estudo demonstram que houve correlagéo
estatisticamente significativa entre alteracées estruturais cerebrais e parametros
clinicos de fala, bem como a taxa de progressdo dos mesmos. Valores de FA do
ramo posterior da cdapsula interna e mesencéfalo apresentaram indicios de
correlacdo com os de fonacdo e ressonancia, respectivamente. Além destes, o
volume do bulbo evidenciou correlacdo com a maioria dos itens de fala avaliados. No
que se refere a taxa de piora, os resultados indicam que o comprometimento de FA
do ramo posterior da capsula interna e mesencéfalo, a direita, e bulbo, a esquerda,
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assim como volume do trato corticoespinhal bilateral, pode predizer a piora da fala,
achados importantes desta pesquisa.

O resultado do escore total do Protocolo de Disartria indica correlagao
com o comprometimento da SB e SC e mostra que a degeneracdo das estruturas
analisadas tem impacto no declinio da fala. Estudo®® com diferentes tipos de
disartria encontrou deterioracdo apenas de SB, o que diverge dos achados desta
pesquisa. Aqui, cabe ressaltar que, a heterogeneidade de fenétipos, na ELA, assim
como questdes metodologicas (numero pequeno e diversidade da amostra, por
exemplo), podem interferir na variabilidade dos achados®® e, portanto, justificar a
discordancia dos mesmos. Ainda que a alteracao da SC nao seja consonante na
literatura, alguns autores® 9 apontam que, na presenga da Disfungao
Frontotemporal (DFT), a atrofia frontotemporal apresenta-se de forma mais

pronunciada(@®).

Estes resultados ganham forca quando se observam os achados da
neuroimagem com os parametros individualizados dos instrumentos, os quais se
caracterizam como uma contribuicao importante deste estudo. Principalmente as
alteracoes de fonacdo e ressonancia apresentaram indicio de correlagdo com a
diminuicdo da FA do ramo posterior da capsula interna e mesencéfalo, o que pode
indicar que estes parametros sofrem maior impacto em decorréncia do dano
estrutural, e, portanto, merecem atencao no diagnéstico, avaliacdo e gerenciamento
das alteragbes da fala em pessoas com ELA. A literatura(’- 27> 2 corrobora este
achado, quando discorre sobre a presenca de alteracbes motoras e extra-motoras
na ELA, incluindo aquelas relacionadas a fala, devido a degeneragédo dos neurénios
motores do cortex, tronco encefalico e medula espinhal®® e acrescenta que a
diminuicdo da FA, no trato corticoespinhal, pode ser um marcador neural para a
presencga da disartria.

Cabe destacar que, o volume do bulbo apresentou forte correlagédo com a
maioria dos parametros da fala avaliados no Protocolo de Avaliagdo da Disartria, e
se configura como outro resultado significante desta pesquisa. De acordo com a
literatura®®, tal comprometimento pode provocar alteragdes na fungcdo motora e
sensorial, prejudicando o funcionamento de varios sistemas, inclusive neuromuscular
e respiratério. Os mesmos autores reforcam que, nestes casos, 0s subsistemas da
fala vao estar alterados e acarretam impacto negativo na qualidade de vida do
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individuo, afastando-o do convivio social. Outros autores® acrescentam que o
volume de estruturas do cortex pré-motor e motor suplementar esta associado ao

controle neural da fala na ELA, o que reafirma os achados desta pesquisa.

Na analise das marcagdes de piora, nos instrumentos analisados, apds
seis meses, com as imagens RM, os achados apresentam maior correlagéo entre a
diminuicdo da FA do ramo posterior da cédpsula interna e mesencéfalo, a direita, e
bulbo, a esquerda, assim como volume do trato corticoespinhal bilateral, com a
progressao da disartria. A partir deste achado, é possivel afirmar que a degeneracao
da SB e SC, principalmente destas estruturas, tem maior impacto na piora da
disartria e, portanto, podem ser possiveis marcadores destas alteracdes. Alguns
autores relatam que pessoas com alteracbes de fala devido a transtornos
neuroldgicos adquiridos, apresentam comprometimento da FA com diminui¢ao global
da SB do trato corticobulbar esquerdo, principalmente associado a alteragdo motora

e visuomotora®),
5. LIMITACOES DO ESTUDO

Cabe ressaltar que a perda da casuistica, no seguimento longitudinal, é
considerada uma limitacdo importante, pois o numero restrito da amostra e a
presenga de grande quantidade de varidveis dificultou algumas analises estatisticas,
principalmente aquelas relacionadas a marcagcdo de piora das alteragdes de fala e
cognicdo. Desta forma, estudos futuros, com um numero maior de sujeitos com ELA,

s&0 necessarios, a fim de corroborarem achados aqui descritos.
6. CONCLUSAO

O estudo revela correlacao da diminuicdo da FA e volume das estruturas
cerebrais com os escores totais dos protocolos utilizados, indicando que ambas as

variaveis tém relacdo com o comprometimento de fala.

Nos itens individuais dos instrumentos utilizados, a diminuicdo da FA
apresentou indicio de correlagéo principalmente com a fonacao e a ressonancia, no
que se refere aos parametros de fala analisados. Destaca-se a atrofia do bulbo, que
apresentou correlagdo com a maioria dos parametros, e se configura como um

achado importante deste estudo.
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De acordo com a analise da taxa de progresséo das alteracdes de fala, a
diminuicdo da FA do ramo posterior da cdpsula interna e mesencéfalo, a direita, e
bulbo, a esquerda, assim como volume do trato corticoespinhal bilateral, parece ter
maior impacto na evolucdo da disartria. Desta forma, pode-se afirmar que o
comprometimento destas estruturas pode ser um importante marcador da

progressao destas alteracoes.

Os achados se mostram extremamente relevantes, uma vez que
permitem maior conhecimento da relagdo entre os achados de neuroimagem com a
progressao das manifestagdes clinicas, relacionadas a cognicéo e fala, encontradas
em pessoas com ELA. Além disso, proporcionam a inferéncia de possiveis
marcadores neurais para piora destas fungdes, possibilitando o melhor
acompanhamento das condutas clinicas e terapéuticas.
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5. DISCUSSAO GERAL

Os resultados corroboram a literatura, indicando que a ELA afeta, de
forma significativa, a fala dos sujeitos acometidos, em graus variados, no curso da
doencga, e provoca uma série de prejuizos relacionados a participagédo social, dentro
e fora de casa, limitando a autonomia e cerceando a tomada de decis&o, pelo
préprio sujeito, inclusive relacionada ao seu tratamento, assim como refere outros

estudos(19:22),

Além disso, os discursos dos familiares e/ou cuidadores, participantes da
pesquisa, evidenciam que a dificuldade em se comunicar interfere no contato diario

entre eles, e cria um afastamento na relagdo com a pessoa cuidada.

Neste sentido, quem cuida, torna-se responsavel pelo estado de saude,
emocional e financeiro da pessoa com ELA, gerando sobrecarga em sua rotina, e,
centrado no doente, passa a esquecer de suas proprias necessidades. Este achado
corrobora o que tem sido relatado por outros autores®2 33) e reforga que o impacto
desta condicdo se torna ainda maior com a presenca de alteragcdes cognitivas e

comportamentais.

Na revisao integrativa de literatura realizada, os dados apontam interesse
em compreender as caracteristicas das alteracdes da fala e da linguagem, bem
como seu impacto na vida do sujeito com ELA. A maior parte dos estudos indica
uma tendéncia na busca de dados mais objetivos, a fim de entender os parametros
alterados da doencga, no entanto, poucos apontavam caminhos para melhora da
intervencao terapéutica, concentrando-se principalmente nos recursos de CSA,
especificamente de alta tecnologia, como Brain Computer Interface (BCl)?* e Eye
Tracking Communication Devices (ETCDs)®27),

Ainda neste sentido, e mais especificamente em relacado a fala, grande
parte das pesquisas se concentra em entender o parametro de inteligibilidade, na
busca de avaliar o tempo de curso até a anartria*®), sugerindo que a adaptagao dos
recursos de CSA torna-se mais efetiva quando iniciada de forma precoce,
aumentando, assim, as chances de manutencdo da comunicacdo, mesmo em

estagios avangados da doenca(@?.
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Os resultados deste estudo evidenciam que todos os parametros da fala
analisados sao afetados, e indicam correlagéo positiva entre eles, ou seja, a medida
que os subsistemas sdo comprometidos, ha o declinio da inteligibilidade, que
repercute negativamente na comunicacao, o que estd em consonancia com outras

pesquisas 349,

Cabe ressaltar que, quando os achados da avaliagdo da disartria foram
comparados com a Escala de Avaliacdo Funcional da ELA, observou-se que os
itens: respiragéo, fonagdo e ressonancia parecem ter maior impacto na comunicagao

e podem ser considerados possiveis marcadores do declinio da inteligibilidade.

Quando analisados os achados da neuroimagem com o0s itens
individualizados da fala, contidos no Protocolo de Avaliacdo da Disartria constatou-
se que principalmente as alteragcdes de fonacdo e ressonancia apresentaram
indicios de correlagdo com a diminuicdo da FA do ramo da capsula interna e
mesenceéfalo, respectivamente, o que pode representar que estes parametros sofrem
maior impacto em decorréncia do dano estrutural, e, portanto, merecem atencéo no
diagnéstico, avaliacdo e gerenciamento da disartria, em pessoas com ELA. A
literatura(®- 46- 47) corrobora este resultado e refere a presenca de alteragdes motoras
e extra-motoras na ELA, incluindo aquelas relacionadas a fala, devido a
degeneracdo dos neurbnios motores do cértex, tronco encefalico e medula
espinhal®), além disso, acrescenta que a diminuicdo da FA no trato corticoespinhal
pode ser um marcador neural para a presenca da disartria. O volume do bulbo
apresentou forte correlagdo com os itens da fala avaliados, e se configura outro
achado importante desta pesquisa. De acordo com outros pesquisadoresd); tal
comprometimento provoca degeneracao da funcao motora e sensorial, prejudicando
o funcionamento de varios sistemas, inclusive o neuromuscular e o respiratorio. Os
mesmos autores reforcam que, nestes casos, ha deterioracdo dos subsistemas da
fala, provocando impacto negativo na qualidade de vida individuo, afastando-o do

convivio social.

Na andlise das marcacdes de piora da fala, apds seis meses, com as
imagens RM, os achados evidenciam correlacdo entre a diminuicdo da FA do ramo
posterior da capsula interna e mesencéfalo, a direita, e bulbo, a esquerda, assim
como volume do trato corticoespinhal bilateral, com a progressdo da disartria. A
partir disto, & possivel afirmar que o comprometimento da SB e SC, principalmente
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destas estruturas, tem maior impacto na piora da disartria e, portanto, podem ser
possiveis marcadores destas alteragbes. Alguns autores relatam que pessoas com
comprometimento da comunicacdo oral devido a transtornos neurolégicos
adquiridos, apresentam comprometimento da FA com diminuicdo global da SB do
trato corticobulbar, principalmente associado ao comprometimento motor e

visuomotor9),

Apesar deterioracdo da fala serem inevitaveis, na ELA, e estarem
presentes nos sujeitos analisados, este estudo aponta que os familiares e/ou
cuidadores nao relataram, com frequéncia, dificuldades de comunicacao, e que, pelo
convivio rotineiro, encontraram formas proprias de interacdo, a fim de atender as

demandas didrias, diferente dos achados de outros estudos(1®: 22,

Ainda neste sentido, referiram que amigos e vizinhos préximos
apresentam maior dificuldade em entender o que é dito, bem como mudanca de
rotina, principalmente relacionada a atividades de lazer e vida social, indicando

isolamento, resultado referido também em outro estudo@?.

A pesquisa ainda evidencia que a grande maioria dos familiares e/ou
cuidadores, refere a presenca de sinais de depressao e/ou tristeza profunda, o que
contraria outro achado®!) que indica baixa frequéncia dessa condicdo em suijeitos
com ELA. Contudo, os entrevistados, participantes desta pesquisa, fazem
frequentemente relacdo destas manifestacbes com as limitacbes fisicas em

detrimento das alteracdes da fala.

Embora haja indicagdo do uso da CSA, desde as fases iniciais, de acordo
com alguns autores®'), a utilizagdo dessas estratégias teve pouca prevaléncia neste
estudo, com relatos de desconhecimento das possibilidades terapéuticas e crenca
que a sua utilizacao poderia diminuir as taxas de fala.

Indicios de mudanga de comportamento, por parte dos individuos com
ELA, como estresse e labilidade emocional, foram referidos, por familiares e/ou
cuidadores, em seus discursos, e reforcam que essas dificuldades tém impacto no
cuidado, trazendo mais angustia e sofrimento, numa rotina intensa, que, segundo os
proprios relatos, gera insatisfagédo, sobrecarga fisica e emocional, solidao, sinais de
depressao/ansiedade e preocupagdo com a prépria saude, assim como citado por

outros pesquisadores®?. Neste sentido, isto aponta uma justificativa para o grande



130

interesse de estudos quanto as alteracbes cognitivas e/ou comportamentais, bem
como prejuizo da linguagem, fazendo referéncia e relacao destas com a Sindrome
da Disfuncdo Frontotemporal (ELA-SDFT). Estes déficits, quando presentes,
diminuem a sobrevida do doente e pioram sua qualidade de vida e dos seus

familiares préximos(0.

Desta forma, a variabilidade dos sinais clinicos encontrada nos sujeitos
avaliados, e as demandas especificas dos familiares e/ou cuidadores, reforcam a
necessidade do suporte multi e interdisciplinar, desde o diagnéstico inicial, a fim de
garantir orientagdo e tratamento adequados. A presenca de profissionais de saude
de varias éareas, segundo outro estudo!’), permite uma melhor sobrevida para
pessoas com ELA, e apoio para os familiares durante o processo do luto.
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6. CONSIDERAGOES FINAIS

Os resultados, aqui apresentados, confirmam o carater heterogéneo da
ELA, que evidencia, além de alteragcdes motoras, prejuizo cognitivo, comportamental
e de linguagem. Tais achados demonstram a necessidade de atuacao
multidisciplinar, desde o diagndstico, e que se intensifica com o decorrer da doenca,
a fim de proporcionar qualidade de vida, haja vista as limitagdes dos tratamentos

atuais.

Os resultados indicam correlagéo positiva entre inteligibilidade de fala e as
alterac6es disartricas, na populacdo estudada, as quais influem de forma negativa
na funcionalidade da comunicacao da pessoa com ELA. Os resultados mostram que
os parametros de respiracao, fonacado e ressonancia, produzem maior impacto na
producgéo oral, evidenciando que podem se constituir em importantes marcadores da
piora da clareza do discurso.

Apesar das dificuldades de fala terem sido citadas pelos familiares e/ou
cuidadores, elas nao foram percebidas como cerceadoras da autonomia e tomada
de decisédo, quando comparadas as limita¢des fisicas e emocionais, mas, sim, como
agravantes, principalmente no que se refere a participagcéao social. O uso de formas
proprias de comunicacdo mostrou-se limitado, evidenciando desconhecimento, de

acordo com os relatos, sobre os recursos disponiveis e seus beneficios.

Em relacédo aos familiares e/ou cuidadores, observou-se impacto negativo
em suas vidas, apds o diagnéstico, e, com a piora dos sintomas da pessoa com
ELA, indicando sobrecarga e mudanca de rotina, bem como sinais de estresse,
angustia e preocupacao, o que pode interferir na qualidade do cuidado prestado.

Na andlise dos itens individuais do Protocolo de Avaliagdo da Disartria
com a RM, a diminuicdo da FA apresentou correlacao principalmente com a fonacéo
e a ressonancia, no que se refere aos parametros de fala analisados. Destaca-se a
atrofia do bulbo, que apresentou correlacdo com quase todos os parametros, e se
configura como um achado importante deste estudo.

De acordo com a analise da taxa de piora das alteracées de fala, a
diminuicdo de FA do ramo posterior da capsula interna e mesencéfalo, a direita, e
bulbo, a esquerda, assim como o volume do trato corticoespinhal bilateral, tem maior
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impacto na evolugdo da disartria. Desta forma, é possivel afirmar que tais

comprometimentos se configuram como marcadores da progressao da disartria.
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APENDICE 1 — Termo de Consentimento Livre e Esclarecido G1

Universidade Estadual de Campinas (UNICAMP)
Faculdade de Ciéncias Médicas (FCM)

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO G1

Titulo da pesquisa: Associacado entre vulnerabilidade comunicativa e alteracoes

anatdmicas e funcionais cerebrais em pacientes com Esclerose Lateral Amiotréfica.

Pesquisadores responsaveis: Lavoisier Leite Neto, Prof2. Dr2. Regina Yu Shon
Chun, Prof. Dr. Marcondes Cavalcante Franca Junior — Faculdade de Ciéncias
Médicas da UNICAMP.

O(A) senhor(a)

esta sendo convidado(a) a participar como voluntédrio(a) deste estudo. Este

documento, chamado Termo de Consentimento Livre e Esclarecido, visa assegurar
os direitos do(a) senhor(a) como participante e é elaborado em duas vias, uma que
devera ficar com o(a) senhor(a) e outra com o pesquisador Lavoisier Leite Neto.

Por favor, leia com atencdo e calma, aproveitando para esclarecer suas
duvidas. Se houver perguntas antes ou mesmo depois de assina-lo, vocé podera
esclarecé-las com o pesquisador. Se vocé ndo quiser participar ou retirar sua
autorizacdo, a qualquer momento, ndo havera nenhum tipo de penalizacdo ou

prejuizo.
Justificativa e objetivos:

O estudo tem por finalidade analisar a vulnerabilidade de comunicagcdo de
pessoas com Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) e correlacionar com os resultados
de exames de Ressonancia Magnética de cranio para melhor qualidade da
assisténcia a saude dessas pessoas.
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Procedimentos:

Os procedimentos de sua participacao na pesquisa envolvem responder a
trés questionarios. Um, contém questdes sobre a producdo da fala, o outro
questionario aborda aspectos cognitivos, como atencdo, memdria e orientacdo
espacial e visual e o terceiro, avalia condi¢des da ELA quanto a fala, degluticao,
escrita, atividades motoras e de vida diaria. Como parte do atendimento médico
ambulatorial, o(a) senhor(a) realizara exame de Ressonancia Magnética de cranio,
por um técnico especializado, acompanhado pelo pesquisador Lavoisier Leite Neto,
que tera acesso aos resultados por meio do prontuario do exame realizado. As
entrevistas serdo realizadas pelo fonoaudiélogo/pesquisador Lavoisier Leite Neto em
uma sala do Ambulatério de Doencas Neuromusculares do Hospital das Clinicas da
FCM/UNICAMP sob responsabilidade do Dr Marcondes Cavalcante Franga Junior,
no periodo da consulta clinica agendada previamente ou durante a espera da
consulta, conforme sua disponibilidade. As entrevistas serdo gravadas em video ou
audio sob sua autorizacao e constituirdao um banco de dados para acompanhamento
de sua evolucdo, sendo mantidas enquanto durar o seu acompanhamento no
ambulatério, quando serdo, entao, descartadas. Os dados obtidos serédo registrados
por escrito e constituirdo banco de dados dos pesquisadores para seguimento
clinico no Ambulatério e sob sua autorizagdo, serdo utilizados para fins
exclusivamente cientificos e académicos. E importante ressaltar que os instrumentos
serao repetidos em outros dois momentos, de acordo com o retorno pré-agendado

no ambulatério de Doencas Neuromusculares.
Desconfortos e riscos:

Vocé nao deve participar deste estudo se sentir qualquer tipo de desconforto.
O tempo de atendimento clinico no Ambulatério de Doengas Neuromusculares
podera demorar mais que o habitual, em funcdo da aplicacdo desses questionarios,
configurando-se, assim, como um desconforto para o(a) senhor(a). Estima-se em
torno de 45 a 60 minutos para aplicacdo todos os protocolos. Nao ha riscos
previsiveis com sua participagdo nesta pesquisa.



142

Beneficios:

Ao participar desta pesquisa o(a) Sr.(a) se beneficiara de orientagdes acerca
do resultado das avaliagcdes e problemas apresentados, acompanhamento do caso
durante a realizagdo da pesquisa, com orientacdes e reavaliagbes, caso seja
solicitado, bem como encaminhamento para servigco de referéncia, quando houver

necessidade de atendimento semanal.

Quanto aos beneficios indiretos, serdo sociais e académicos, a medida que
surgirdo novos conhecimentos quanto a avaliacao da progressao das alteracdes de

fala e linguagem dos pacientes com o mesmo diagnaostico.

Sendo assim, o conhecimento que sera construido a partir desta pesquisa
podera ser acrescentado aos ja existentes no meio académico, onde o(a)

pesquisador(a) se compromete a divulgar os resultados obtidos.
Sigilo e privacidade:

Vocé tem a garantia de que sua identidade sera mantida em sigilo e nenhuma
informacdo serd dada a outras pessoas que nao facam parte da equipe de
pesquisadores. Na divulgacdo dos resultados deste estudo, seu nome nao sera

citado.
Ressarcimento:

O(A) senhor(a) ndo tera nenhum tipo de despesa adicional para participar
desta pesquisa, bem como nada sera pago por sua participacao. O estudo sera feito
na rotina do seu atendimento clinico no Ambulatério de Doencas Neuromusculares
do HC — FCM/UNICAMP. Caso haja qualquer despesa relativa a pesquisa, sera de
responsabilidade dos pesquisadores responsaveis. E importante salientar que na
presenca de quaisquer danos decorrentes da pesquisa, o(a) Sr.(a) tera direito a
indenizacao, como previsto na Resolucéo 466/12 (item IV.3).

Contato:

Em caso de duvidas sobre o estudo, vocé podera entrar em contato com os

pesquisadores: Lavoisier Leite Neto ou Prof2. Dr2. Regina Yu Shon Chun.
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Endereco de trabalho: Rua Tessdlia Vieira de Camargo, 126 — CEPRE,
Faculdade de Ciéncias Médicas, Unicamp. Distrito de Barao Geraldo, Campinas SP.
CEP: 13083-887; Fone: (19) 3521-8807; E-mail: lavoisier.leite@hotmail.com e
reginayuchun@gmail.com.

Em caso de denuncias ou reclamagdes sobre sua participagdo e sobre
guestdes éticas do estudo, vocé pode entrar em contato com a secretaria do Comité
de Etica em Pesquisa (CEP) da UNICAMP: Rua: Tessalia Vieira de Camargo, 126;
CEP 13083-887 Campinas — SP; telefone (19) 3521-8936; fax (19) 3521-7187; e-

mail: cep@fcm.unicamp.br.
Consentimento Livre e Esclarecido:

Apé6s ter sido esclarecido sobre a natureza da pesquisa, seus objetivos,
métodos, beneficios previstos, potenciais riscos e o incObmodo que esta possa

acarretar, aceito participar.

Dou minha autorizagédo para gravagao da aplicacdo dos protocolos em video
ou audio: sim ( ) nao ( ) (Rubrica)

Dou minha autorizacao para o registro escrito dos dados e guarda em banco

de dados dos pesquisadores responsaveis: sim ( ) ndo ( ) (Rubrica)

(Rubrica do Pesquisador) (Rubrica do Participante)

Nome do(a) participante:

(Assinatura)

Data: / /
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Responsabilidade do Pesquisador:

Asseguro ter cumprido as exigéncias da resolugcdo 466/2012 CNS/MS e
complementares na elaboragdao do protocolo e na obtencdo deste Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido. Asseguro, também, ter explicado e fornecido
uma copia deste documento ao participante. Informo que o estudo foi aprovado pelo
CEP perante o qual o projeto foi apresentado. Comprometo-me a utilizar o material e
os dados obtidos nesta pesquisa exclusivamente para as finalidades previstas neste

documento ou conforme o consentimento dado pelo participante.

Lavoisier Leite Neto

Regina Yu Shon Chun Data: / /




APENDICE 2 — Termo de Consentimento Livre e Esclarecido G2

Universidade Estadual de Campinas (UNICAMP)
Faculdade de Ciéncias Médicas (FCM)

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO G2

Titulo da pesquisa: Associacado entre vulnerabilidade comunicativa e alteracdes

anatdmicas e funcionais cerebrais em pacientes com Esclerose Lateral Amiotréfica.

Pesquisadores responsaveis: Lavoisier Leite Neto, Prof?. Dr2. Regina Yu Shon
Chun, Prof. Dr. Marcondes Cavalcante Franca Junior — Faculdade de Ciéncias
Médicas da UNICAMP.

O(A) senhor(a)

estda sendo convidada(o) a participar como voluntario(a) deste estudo. Este

documento, chamado Termo de Consentimento Livre e Esclarecido, visa assegurar
os direitos do(a) senhor(a) como participante e é elaborado em duas vias, uma que
devera ficar com o(a) senhor(a) e outra com o pesquisador Lavoisier Leite Neto.

Por favor, leia com atencdo e calma, aproveitando para esclarecer suas
duvidas. Se houver perguntas antes ou mesmo depois de assina-lo, vocé podera
esclarecé-las com o pesquisador. Se vocé nao quiser participar ou retirar sua
autorizacdo, a qualquer momento, nao havera nenhum tipo de penalizagdo ou

prejuizo.
Justificativa e objetivos:

O estudo tem por finalidade analisar a vulnerabilidade de comunicacédo de
pessoas com Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) e correlacionar com os resultados
de exames de Ressonancia Magnética de cranio para melhor qualidade da
assisténcia a saude dessas pessoas.
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Procedimentos:

O procedimento de sua participagdo envolve responder uma entrevista,
seguindo roteiro semiestruturado, pelo pesquisador, acerca da comunicacado e
participacao social desses sujeitos, totalizando a duragao de aproximadamente 20
minutos. As entrevistas serdo feitas sempre pelo mesmo pesquisador, no Hospital
das Clinicas da UNICAMP, em uma sala isolada, apds consulta no ambulatério de
doencas neuromusculares. As entrevistas serdo gravadas em video, sob sua
autorizacao, para posterior transcricao e analise dos dados que serdo utilizados em
trabalhos com fins exclusivamente cientificos/académicos. Apdés o término da

pesquisa, o material gravado sera destruido.
Desconfortos e riscos:

Vocé nao deve participar deste estudo se sentir qualquer tipo de desconforto.
O tempo de atendimento clinico, no Ambulatério de Doencas Neuromusculares,
podera demorar mais que o habitual, em fungédo da aplicacdo desses questionarios,
configurando-se, assim, como um desconforto para o(a) senhor(a). Estima-se em
torno de 45 a 60 minutos para aplicacdo de todos os protocolos. Nao ha riscos

previsiveis com sua participacdo nesta pesquisa.
Beneficios:

Ao participar desta pesquisa o(a) Sr.(a) se beneficiara de orientacées acerca
da fala e linguagem dos sujeitos com ELA e dificuldades que possam diminuir sua
participacado social, o que podera facilitar a comunicagcdo com 0S mesmos,

cotidianamente.

Quanto aos beneficios indiretos, serdo sociais e académicos, a medida que
surgirdo novos conhecimentos quanto a avaliagcao da progressao das alteracoes de
fala e linguagem dos pacientes com o mesmo diagnaostico.

Sendo assim, o conhecimento que serd construido a partir desta pesquisa
podera ser acrescentado aos ja existentes no meio académico, onde o(a)
pesquisador(a) se compromete a divulgar os resultados obtidos.
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Sigilo e privacidade:

Vocé tem a garantia de que sua identidade serd mantida em sigilo e nenhuma
informacdo serd dada a outras pessoas que ndo fagcam parte da equipe de
pesquisadores. Na divulgacao dos resultados deste estudo, seu nome nao sera

citado.
Ressarcimento:

O(A) senhor(a) ndao tera nenhum tipo de despesa adicional para participar
desta pesquisa, bem como nada sera pago por sua participacao. O estudo sera feito
na rotina de acompanhamento clinico da pessoa com ELA no Ambulatério de
Doengas Neuromusculares do HC — FCM/UNICAMP. Caso haja qualquer despesa
relativa & pesquisa, sera de responsabilidade dos pesquisadores responsaveis. E
importante salientar que na presenca de quaisquer danos decorrentes da pesquisa,

o(a) Sr.(a) tera direito a indeniza¢ao, como previsto na Resolugao 466/12 (item IV.3).
Contato:

Em caso de duvidas sobre o estudo, vocé podera entrar em contato com os
pesquisadores: Lavoisier Leite Neto ou Prof2. Dr2. Regina Yu Shon Chun.

Endereco de trabalho: Rua Tessalia Vieira de Camargo, 126 — CEPRE,
Faculdade de Ciéncias Medicas, Unicamp. Distrito de Bardo Geraldo, Campinas SP.
CEP: 13083-887; Fone: (19) 3521-8807; E-mail: lavoisier.leite@hotmail.com e

reginayuchun@gmail.com.

Em caso de dendncias ou reclamacbes sobre sua participagcdo e sobre
questdes éticas do estudo, vocé pode entrar em contato com a secretaria do Comité
de Etica em Pesquisa (CEP) da UNICAMP: Rua: Tessadlia Vieira de Camargo, 126;
CEP 13083-887 Campinas — SP; telefone (19) 3521-8936; fax (19) 3521-7187; e-
mail: cep@fcm.unicamp.br.


mailto:reginayuchun@gmail.com
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Consentimento Livre e Esclarecido:

Apos ter sido esclarecido sobre a natureza da pesquisa, seus objetivos,
métodos, beneficios previstos, potenciais riscos e 0 incObmodo que esta possa
acarretar, aceito participar.

Dou minha autorizagédo para gravacao da aplicacao dos protocolos em video
ou audio: sim ( ) ndo ( ) (Rubrica)

Dou minha autorizag&o para o registro escrito dos dados e guarda em banco
de dados dos pesquisadores participantes: sim () ndo () (Rubrica)

Nome do(a) participante:

(Assinatura)
Data: / /
Responsabilidade do Pesquisador:

Asseguro ter cumprido as exigéncias da resolucdo 466/2012 CNS/MS e
complementares na elaboragdo do protocolo e na obtencdo deste Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido. Asseguro, também, ter explicado e fornecido
uma coépia deste documento ao participante. Informo que o estudo foi aprovado pelo
CEP perante o qual o projeto foi apresentado. Comprometo-me a utilizar o material e
os dados obtidos nesta pesquisa exclusivamente para as finalidades previstas neste

documento ou conforme o consentimento dado pelo participante.

Lavoisier Leite Neto

Regina Yu Shon Chun

Data: / /
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APENDICE 3 — Entrevista Inicial

Dados Pessoais

Nome Completo Data
Idade  Data de Nascimento

Escolaridade (tempo de estudo) Profissao
Diagnéstico Tempo de Diagnéstico

Ressonancia Magnética ( ) Sim ( ) Nao Data do exame

Uso de medicamento controlado ( ) Sim ( ) Nao

Quais

Fumante ( ) Sim ( ) Nao Quanto tempo

Etilista ( ) Sim( ) Nao Quanto tempo

Antecedentes familiares da doenga ( ) Sim () Nao

Quem

OBSERVACOES:
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APENDICE 4 - Roteiro de Entrevista com Familiares/Cuidadores

Familiar/Cuidador:

DN: Sexo:

Escolaridade (anos de estudo): Formacéao:

Profiss&o:

Relacao de parentesco: Cuidador ( ) Acompanhante ( )

Ha quanto tempo é cuidador da pessoa:

Tempo de conhecimento do diagndstico da ELA:

Data da entrevista inicial: Entrevistador:
Data do 12 retorno: Entrevistador:
Data do 22 retorno: Entrevistador:

1. Como e quando foram percebidas as dificuldades da ELA? Que

sintomas/sinais foram percebidos pela pessoa ou pela familia?
2. Quais cuidados foram tomados desde entao?

3. Quais atendimentos médicos e terapéuticos a pessoa sob seus cuidados

realiza?

4. Desde o diagnostico da ELA, como € a fala da pessoa sob seus cuidados?
Vocé sente dificuldade em compreender o que ela fala?

5. Caso a pessoa apresente dificuldades, como tem sido a comunicacdo com

vocé e os outros — familia, amigos e vizinhos?

6. Vocé acha que essas dificuldades de fala interferem na vida da pessoa sob
seus cuidados? De que forma? Vocé acha que interfere no processo de
autonomia, escolha e tomada de decisées?

7. A pessoa sob seus cuidados utiliza alguma outra forma ou recurso para se
comunicar? Se sim, quais as facilidades e dificuldades do uso desse recurso

de comunicagao?
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8. Apobs o diagndstico de ELA, como tem sido a alimentagédo da pessoa sob seus
cuidados? Apresenta dificuldades para engolir, mastigar ou com diferentes
consisténcias de alimentos? Perda de apetite? Necessita de ajuda?

9. Apds o diagnéstico de ELA, vocé observa mudancas quanto a atencéo e
mem©aria da pessoa sob seus cuidados?

10. Apds o diagnédstico de ELA, vocé nota sinais de depressdo da pessoa sob

seus cuidados?

11.Apds o diagnéstico de ELA, houve mudancgas na rotina de vida da pessoa sob
seus cuidados, dentro e fora de casa?

12.Que atividades a pessoa sob seus cuidados costuma fazer em casa? Realiza
atividades de vida diaria sozinha ou com ajuda? Tem habitos de leitura?

13.Que atividades a pessoa sob seus cuidados realiza fora de casa? Mantém
habitos de lazer e vida social (igreja, cinema, visitas a familias e amigos e

outras)?

14.Responder em caso de familiar proximo. Fale um pouco sobre vocé, quais as
mudancas na sua vida ap6s o diagnostico de ELA da pessoa sob seus
cuidados.

15.Vocé acha que tem conhecimento suficiente sobre a ELA para cuidar da
pessoa sob sua responsabilidade? Que dificuldades vocé sente ao cuidar da
pessoa sob sua responsabilidade? Ha outras informacdes que gostaria de

ter?

16.Vocé gostaria de comentar mais alguma coisa?

RETORNO 1: Verificar itens que se modificaram
RETORNO 2: Verificar itens que se modificaram

OBSERVAGCOES:
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ANEXO 1 — Parecer Consubstanciado do Comité de Etica e Pesquisa

ass, UNICAMP - FACULDADE DE
' CIENCIAS MEDICAS DA %': g
cepurican  UNIVERSIDADE DE CAMPINAS

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: ASSOCIACAO ENTRE VULNERABILIDADE COMUNICATIVA E ALTERAGOES
ESTRUTURAIS E FUNCIONAIS CEREBRAIS EM PACIENTES COM ESCLEROSE
LATERAL AMIOTROFICA

Pesquisador: LAVOISIER LEITE NETO

Area Tematica:

Versao: 2

CAAE: 62912416.4.0000.5404

Instituicdo Proponente:Faculdade de Ciéncias Medicas - UNICAMP
Patrocinador Principal: Financiamento Préprio

DADOS DO PARECER

Numero do Parecer: 1.942.954

Apresentagao do Projeto:

Trata-se de uma pesquisa de carater longitudinal com abordagem quantitativa e qualitativa. Para o estudo
serdo formados trés grupos, denominados de Grupo 1 (G1), Grupo e (G2) e Grupo 3 (G3), com 45
participantes cada, constituindo amostra total de 135 sujeitos. O Grupo G1 sera composto por pessoas
com diagnéstico de ELA, sendo 30 participantes na forma esporadica da doenca e 15 na forma familiar,
atendidos no Ambulatério de Doencas Neuromusculares do Hospital das Clinicas da UNICAMP. Os critérios
de inclusdo abrangem ter diagnéstico de Esclerose Lateral Amiotréfica na forma esporadica ou familiar,
confirmado conforme os critérios revisados El Escorial, com caracteristicas demograficas heterogéneas e
variados estadios da doenga, de ambos os sexos e idade maior ou igual a 18 anos. Os critérios de exclusédo
abrangem: ter condi¢des neurolégicas ndo-relacionadas concomitantes; ter contra-indicacdes para a
realizagdo dos exames de ressonancia magnética (portadores de marca-passo ou proteses metalicas,
claustrofébicos); impossibilidade de responder adequadamente aos instrumentos utilizados na pesquisa,
mesmo com ajuda do pesquisador; fazer uso de traqueostomia e/ou sonda nasogastrica. A composicédo do
G2 sera feita de modo aleatéria e pareada por idade e género, de acordo com os participantes do G1, e
sera formado por pessoas sem queixa ou histérico de alteragdes neurolégicas e/ou alteragdes de fala
decorrentes de alguma patologia de base. Os
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critérios de inclusdo abrangem pessoas sem queixas nem histérico de alteragdes neurolégicas ou de fala,
de ambos os sexos e idade maior ou igual a 18 anos. Os critérios de exclusdo abrangem ter histérico
familiar de ataxias e/ou neuropatias hereditarias, sintomatologias neurolégicas ou de exame clinico-
neurolégico anormal. O Grupo G2 tem como propésito servir de parametro para os achados da avaliagéo da
fala e linguagem do Grupo G1. O Grupo G3 sera constituido de familiares das pessoas com ELA do Grupo
G1 com o intuito de verificar as condi¢cdes e meios de comunicagéo, o impacto das alteragdes de fala e
linguagem das pessoas com ELA na vida familiar, social e profissional, a comunicagdo em diferentes
situagdes, o relacionamento com a familia e amigos préximos, o uso de recursos de Comunicagao
Suplementar e Alternativa, participacdo ou ndo de um facilitador, interferéncias ambientais, condicdes de
alerta, condicbes motoras, perceptivas e sensoriais, sinais de fadiga. Serdo utilizados como critério de
inclusdo: ter idade maior ou igual a 18 anos, ambos os sexos e ser familiar/ cuidador de uma pessoa com
ELA. Os critérios de exclusdo abrangem acompanhantes de pacientes do Ambulatério que néo tenham
convivio préximo ou desconhegam o histérico e as condigdes de comunicagdo das pessoas com ELA
participantes de G1. Os participantes do G1 serdo contatados durante os atendimentos realizados no
ambulatério de doengas neuromusculares, aonde ja iriam para acompanhamento periédico com consulta
pré-agendada, em horarios previamente estabelecidos pelo setor e de conveniéncia ao participante, sem
acarretar nem um prejuizo ao mesmo, nem qualquer custo adicional. Ja o contato com os participantes de
G2 sera feito na sala de espera do ambulatério de Doengas Neuromusculares do Hospital das Clinicas da
UNICAMP e espera-se conseguir voluntarios acompanhantes dos pacientes nos ambulatérios de
neurologia, funcionarios e médicos do HC-UNICAMP, desta forma, a participagdo dos mesmos na pesquisa
néo envolve o deslocamento a instituicido em outros dias e horarios. A participagdo do Grupo G3 sera no
Ambulatério de Doengas Neuromusculares do Hospital das Clinicas da UNICAMP, sendo que serao
convidados familiares e/ou cuidadores que estejam acompanhando os participantes de G1 durante o
momento da coleta, portanto, sem envolver deslocamento dos mesmos em outros dias e horarios. Para
obtencao dados, o participante sera encaminhado, pelo pesquisador, para uma sala silenciosa, com o
minimo de ruido externo, onde serdo aplicados os instrumentos da pesquisa, descritos a seguir : -
Entrevista Inicial-Sera realizado o levantamento dos dados em relagdo género, idade, anos de
escolaridade, habitos de leitura e de lazer, tempo de doenca e inicio dos sintomas, presenca de
traqueostomia, uso de ventilagdo mecanica (invasiva e ndo invasiva); habitos que interferem no controle
motor (tabagismo, etilismo, uso de drogas ilicitas, medicagao) de cada participante. -Avaliagédo da Disartria
- A avaliagdo fonoaudioldgica da disartria sera
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realizada seguindo o “Protocolo de Avaliagdo da Disartria” (27), traduzido e adaptado para o portugués, o
qual inclui a analise dos seguintes componentes da fala: a) respiracdo: analise da frequéncia respiratéria; b)
fonagao: avaliagao perceptivoauditiva da qualidade vocal; c) ressonancia: observada a movimentagéo velar
e faringea; d) articulagdo: avaliagdo da constancia e velocidade; e) prosddia: observada, por meio da
leitura, durante a fala espontanea e a partir da entonacdo dada a fala ao emitir frases afirmativas,
interrogativas e exclamativas. - Avaliagdo Cognitiva: Sera realizada avaliagédo cognitiva por meio do Exame
Cognitivo de Addenbrooke - Versao Revisada (28), o qual foi adaptado para o portugués (29) e contempla
os seguintes parametros: atencdo e orientagdo, memoria, fluéncia, linguagem e orientagado visuo-espacial. -
Severidade da ELA -Sera realizada por meio da aplicagdo da versao revisada da avaliagdo funcional da
Esclerose Lateral Amiotréfica (ALSFRS-Re) traduzida e validada que contempla os seguintes parametros:
fala, salivacéo, degluticdo, escrita, atividades motoras, independéncia em atividades de vida diaria e fungdo
respiratéria. - Entrevista com Familia/Cuidadores. Sera realizada entrevista seguindo roteiro semi-
estruturado, construido pelo pesquisador, com os familiares e/ou seus cuidadores com o intuito de verificar
as condigdes e meios de comunicagédo utilizados pelos participantes da pesquisa, impacto das alteragoes
de fala e linguagem das pessoas com ELA na vida familiar, social e profissional, comunicacdo em diferentes
situacdes, relacionamento com familia e amigos préximos, experiéncia prévia da pessoa com ELA com o
uso de comunicagdo suplementar e alternativa, participagdo ou ndo de um facilitador, interferéncias
ambientais, condi¢cdes de alerta, condicdes motoras, perceptivas e sensoriais, sinais de fadiga. - Estudo de
Imagem (Ressonancia Magnética)- Os exames de imagem e analise dos mesmos serdo realizados pela
equipe do Prof® Dr° Marcondes Cavalcante Frang¢a Junior, co-orientador da pesquisa, com
acompanhamento do pesquisador principal para posterior correlagdo com os dados encontrados na
aplicacdo dos protocolos. - Aquisi¢cdo: Todas as imagens de RM serdo obtidas no equipamento Philips
Achieva de 3T do laboratério de neuroimagem da FCM-UNICAMP. O protocolo de aquisigao incluira as
sequiéncias detalhadas a seguir: 19 A Imagem volumétrica ponderada em T1: com voxels isotrépicos de
1mm3, adquiridos no plano sagital (1mm de espessura; flipangle: 8°; TR: 7.1; TE: 3,2; matriz: 240x240; e
FOV: 240x240) B. Imagens DTI axiais do cranio com 32 diregdes: 2 mm espessura; Tempo de repeticao
(TR), 8500; tempo de eco (TE), 60; fator-b, 1000; matriz, 116X115; e “fieldofview” (FOV), 232X232. Os
dados serdo armazenados em programa de gerenciador de banco de dados. Serédo realizadas analises
estatisticas incluindo, estatisticas descritiva, de frequéncias e estudos de correlagédo entre os grupos
controle e estudo, bem como entre os dados obtidos a partir das técnicas de neuroimagem de cada
individuo do grupo estudo
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com os parametros clinicos obtidos através da avaliagdo da disartria, escala ALSFRS-Re, avaliacao
cognitiva obtida através do Exame Cognitivo de Addenbrooke - Versdao Revisada. Os testes estatisticos
serdo selecionados de acordo com a distribuicdo das amostras encontradas. Valores de p <0.05 serdo
considerados significativos. Os dados serdo armazenados em programa de gerenciador de banco de
dados. Serdo realizadas analises estatisticas incluindo, estatisticas descritiva, de frequéncias e estudos de
correlagao entre os grupos controle e estudo, bem como entre os dados obtidos a partir das técnicas de
neuroimagem de cada individuo do grupo estudo com os parametros clinicos obtidos através da avaliagdo
da disartria, escala ALSFRS-Re, avaliagédo cognitiva obtida através do Exame Cognitivo de Addenbrooke -
Versao Revisada. Os testes estatisticos serdo selecionados de acordo com a distribuicdo das amostras
encontradas. Valores de p <0.05 serdo considerados significativos.

Objetivo da Pesquisa:

Objetivo Primario:

Analisar a vulnerabilidade da comunicagéo de pessoas com Esclerose Lateral Amiotréfica nas formas
esporadica e familiar e a correlagdo com os substratos cerebrais anatémicos e funcionais.

Objetivo Secundario:

Caracterizar o perfil sociodemografico dos participantes quanto a idade, género, anos de escolaridade,
tempo de diagnéstico, sintomas iniciais da doenga, habitos que podem alterar o controle motor (tabagismo,
etilismo, uso de drogas, medicacgdes); Caracterizar as alteragdes de fala e linguagem em individuos com
ELA na avaliagao inicial; Analisar a progressao das alteragdes de fala e linguagem de acordo com o tipo da
ELA em dois momentos diferentes de acordo com retorno no servigo ambulatorial; Identificar fatores
associados ao grau de

comprometimento da comunicagdo em sujeitos com ELA esporadica e familiar; Investigar a correlagédo entre
as alteracdes de fala/linguagem e a neuroimagem estrutural e funcional; Verificar os aspectos de
funcionalidade de comunicagdo de sujeitos com ELA esporadica e familiar; Levantar os fatores contextuais
que interferem na participagao social e/ou funcionalidade da comunicagao.

Avaliagao dos Riscos e Beneficios:

Riscos:

Nao havera qualquer procedimento invasivo, minimizando os riscos, no entanto, a participagdo na pesquisa
pode aumentar o tempo total de permanéncia do participante no hospital e causar algum desconforto. Serdo
excluidos os individuos com quaisquer contra-indicagdes para realizagéo da ressonancia magnética
(portadores de marcapasso e proteses implantadas, claustrofébicos). Nao
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havera exposicdo e/ou identificacdo direta do participante.

Beneficios:

Os beneficios diretos aos participantes, para os 3 grupos, sdo orientacées acerca do resultado das
avaliagbes e problemas apresentados, permitindo maior conhecimento acerca de impactos de fala e
linguagem na doenca, bem como a correlagdo com os substratos cerebrais anatdmicos e funcionais
envolvidos. Eventualmente o participante podera ser encaminhado para servigos de referéncia, caso haja a
necessidade de atendimento semanal. Quanto aos beneficios indiretos, serdo sociais e académicos a
medida que surgirdo novos conhecimentos acerca da progressao das alteracdes de fala e linguagem em
individuos com ELA. Os resultados serdo divulgados por meio de palestras ao meio académico e
elaboracado de artigo veiculado em meio cientifico, o que ira facilitar entendimento, por parte dos
profissionais, do problema pesquisado, e possibilitara melhora na qualidade de vida das pessoas que

possuem a doenga.

Comentarios e Consideragoes sobre a Pesquisa:
- Esta redigida de maneira clara. Considero sua execugao viavel.

Consideragoes sobre os Termos de apresentagao obrigatoria:

- Apresentou folha de rosto devidamente preenchida, assim como o PB Informagdes Basicas, anuéncia do
responsavel onde ocorrera a coleta de dados e TCLE.

- Faltou comprovagao do vinculo institucional.

Conclusoes ou Pendéncias e Lista de Inadequacgoes:
Todas as pendéncias foram atendidas.

Consideragoes Finais a critério do CEP:
- O sujeito de pesquisa deve receber uma via do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido, na integra,
por ele assinado (quando aplicavel).

- O sujeito da pesquisa tem a liberdade de recusar-se a participar ou de retirar seu consentimento em

qualquer fase da pesquisa, sem penalizagdo alguma e sem prejuizo ao seu cuidado (quando aplicavel).

- O pesquisador deve desenvolver a pesquisa conforme delineada no protocolo aprovado. Se o
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pesquisador considerar a descontinuacéo do estudo, esta deve ser justificada e somente ser realizada apés
analise das razbes da descontinuidade pelo CEP que o aprovou. O pesquisador deve aguardar o parecer do
CEP quanto a descontinuagédo, exceto quando perceber risco ou dano ndo previsto ao sujeito participante ou
quando constatar a superioridade de uma estratégia diagnéstica ou terapéutica oferecida a um dos grupos
da pesquisa, isto &, somente em caso de necessidade de agcdo imediata com intuito de proteger os
participantes.

- O CEP deve ser informado de todos os efeitos adversos ou fatos relevantes que alterem o curso normal do
estudo. E papel do pesquisador assegurar medidas imediatas adequadas frente a evento adverso grave
ocorrido (mesmo que tenha sido em outro centro) e enviar notificagdo ao CEP e a Agéncia Nacional de
Vigilancia Sanitaria — ANVISA — junto com seu posicionamento.

- Eventuais modificagdes ou emendas ao protocolo devem ser apresentadas ao CEP de forma clara e
sucinta, identificando a parte do protocolo a ser modificada e suas justificativas e aguardando a aprovagao
do CEP para continuidade da pesquisa. Em caso de projetos do Grupo | ou |l apresentados anteriormente a
ANVISA, o pesquisador ou patrocinador deve envia-las também a mesma, junto com o parecer aprovatério
do CEP, para serem juntadas ao protocolo inicial.

- Relatérios parciais e final devem ser apresentados ao CEP, inicialmente seis meses apos a data deste
parecer de aprovacgao e ao término do estudo.

-Lembramos que segundo a Resolugéo 466/2012 , item XI.2 letra e, “cabe ao pesquisador apresentar dados
solicitados pelo CEP ou pela CONEP a qualquer momento”.

Este parecer foi elaborado baseado nos documentos abaixo relacionados:

Tipo Documento Arquivo Postagem Autor Situacao
Informagdes Basicas|PB_INFORMACOES_BASICAS_DO_P | 06/02/2017 Aceito
do Projeto ROJETO_830506.pdf 21:16:52
Outros CARTARESPOSTA. pdf 06/02/2017 [LAVOISIERLEITE Aceito

21:16:26_|NETO
TCLE / Termos de | TCLEG3.pdf 06/02/2017 |LAVOISIER LEITE Aceito
Assentimento / 21:15:48 |NETO
Justificativa de
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Continuagéo do Parecer: 1.942.954

Auséncia TCLEG3.pdf 06/02/2017 |LAVOISIER LEITE Aceito
21:15:48 |NETO
TCLE / Termos de |TCLEG2.pdf 06/02/2017 |LAVOISIER LEITE Aceito
Assentimento / 21:15:26 |NETO
Justificativa de
Auséncia
TCLE / Termos de |TCLEG1.pdf 06/02/2017 |LAVOISIER LEITE Aceito
Assentimento / 21:15:06 |NETO
Justificativa de
|Auséncia
Outros Roteirodeentrevistacomfamiliarescuidad | 29/11/2016 |LAVOISIER LEITE Aceito
ores.pdf 17:15:24 [NETO
QOutros ParecerCEPpesquisabiomarcadoresdaE| 29/11/2016 |LAVOISIERLEITE Aceito
LA.pdf 17:14:54 [NETO
Qutros EscaladeAvaliacaoFuncionaldaELA.pdf | 29/11/2016 |LAVOISIERLEITE Aceito
17:13:32_[NETO
Outros EXAMECOGNITIVODEADDENBROOK | 29/11/2016 |LAVOISIER LEITE Aceito
E.pdf 17:12:25 [NETO
Outros Protocolodasdisartrias.pdf 29/11/2016 |[LAVOISIER LEITE Aceito
17:11:55 [NETO
Outros AnuenciaColetadeDadosDoutorado.pdf | 29/11/2016 |LAVOISIER LEITE Aceito
17:10:07__[NETO
Projeto Detalhado / | ProjetoDetalhadoDoutorado.pdf 29/11/2016 |[LAVOISIER LEITE Aceito
Brochura 17:06:04 |[NETO
Investigador
Folha de Rosto FolhadeRosto.pdf 29/11/2016 |LAVOISIER LEITE Aceito
17:01:30 _[NETO

Situagdo do Parecer:
Aprovado

Necessita Apreciagao da CONEP:
Nao

CAMPINAS, 02 de Margo de 2017

Assinado por:
Renata Maria dos Santos Celeghini

(Coordenador)
Endereco: Rua Tessalia Vieira de Camargo, 126
Bairro: Bar&o Geraldo CEP: 13.083-887
UF: SP Municipio: CAMPINAS
Telefone: (19)3521-8936 Fax: (19)3521-7187 E-mail: cep@fcm.unicamp.br
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Avaliagio das Disartrias

Anexo 1
PROTOCOLO DE AVALIACAO DA DISARTRIA
Nome: RG:
ldade: Profissdo:
Fumante: ( ) Nao () Sim Tempo Escolaridade :
HDNeurologica: Imagem:

Data da Internagdo:: Data Avaliagdo:

1- RESPIRACAO

- Velocidade: Ciclos/minuto (nl — 12 a 20 ¢/min).
- Tempo mdaximo (nl - 10 a 20 segundos) de fonagdo - observagdo da manutengdo tonal:

lal s hl s /s/ s 7/ s
OBS:
- Relagdo s/z : (nl-07 al3)

- Palavras por expiragdo - contagem espontanea de numeros (40 a 1):

Respiragao: Analise indica comprometimento de grau:

0---1---2---3---4---5---6
(grau 0 auséncia; 6 grave)

Il - FONACAO

- Qualidade Vocal: - Ataque Vocal: - Intensidade Vocal (int):
Normal () Isocronico () Adequada ()
Pastosa () Brusco () Alta ()
Trémula ) Aspirado (W) Baixa ()
Rouca ()

Aspera ()

Soprosa ¢

- Altura Vocal: - Variagao da qualidade vocal:

Adequada () Estavel ()
Grave () Instavel ()
Aguda ()

Voz: Analise indica comprometimento de grau:

0---1---2---3---4---5---6
(grau 0 auséncia; 6 grave)
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Avaliagdo das Disartrias

Il - RESSONANCIA

- Movimento velar - /a/ e /d/ alternadamente: - Movimentag&o parede faringea — ka ka:
Adequada ) Adequada

Minima @) Minima

Ausente () Ausente

- Emissdo nasal (espelho): Papai pediu pipoca.

Mamao x papai / pau x mau A fita de fil6 é verde.

T'ové viu a uva. Amanh& mamé&e amassard maméo.

Normal ( ) Hipernasalidade: leve ( ) grave ( ) Hiponasalidade: leve ( ) grave ( )

Ressonancia: Analise indica comprometimento de grau:

0---1---2---3---4---5---6
(grau 0 auséncia; 6 grave)

IV - ARTICULACAO

- Movimentos Labio (i/u e pa) — espontdneos e for¢ados:

Normal ( ) Alterado ( )

Normal ()
Alterado ()
- Lingua (ka'ta — velocidade crescente):
Normal ()
Alterado )
- Mandibula - abertura:
Normal ()
Alterado )
- Desenho para paciente descrever/ conversa espontdnea:
Respiracdo
Articulagao
Ressonancia
- Leitura de monossilabos e de frases (n°: ):
Plosivas: Plosivos e nasais, na emissao de palavras e fora:
Banco Tucano PTK
Dedo Panela BDG Caminhao
Porco Gato m/ n/ nh
Batata Tomate Normal ()
Normal ( ) Alterado ()
Ligagées consonantais e Fricativas: Vogais isoladas e vogais nas palavras:
Janela Vaso Gilete AEIOU
Vaca Faca Lanche Meia
Sapo Farinha Chave Boia
Chapéu Fogio Gema Normal ()
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Avaliagdo das Disartrias

- Precisao articulatoria

(Y RS R T (B T 3

Liquidas:
Lapis Milho
Lua Olho
Bolo Ilha
Normal ( ) Alterado ()
Ercontros Consonaritais Diadococinesia (repetigdo espontanea —
Prato Blusa velocidade crescente®):
Flores Fralda Pataka*
Normal ( ) Alterado ( ) Badaga
Fasacha

Normal ( )  Alterado ( )

L O s ntaliod & sataliod 1
teran—O0—inintehgivel-6—mtehgiveh
Articulagdo: Analise indica comprometimento de grau:

0--1---2---3---4---5---6
{grau-O-auséncia;-6-grave)

V - PROSODIA
- Entonagdo (repeti¢do sem indugdo de entonagdo é permitida):

1- Afirmagdo:
E proibido fumar aqui. Normal ()

2- Interrogagdo:
Vocé gostaria de comprar bolo ou sorvete? Normal ( )

3- Exclamagado:
Maria chegou! Normal ( )

- Velocidade: Normal ()

- Pausas na fala
Decilecad cafoafuccbins

(grau 0 — sem pausas: 6 muitas pausas)

Alterado ( )

Alterado ( )

Alterado ( )

Alterado ()

Prosédia: Analise indica comprometimento de grau:

0---1---2---3---4---5---6
(grau 0 auséncia; 6 grave)

DISARTRIA
( )LEVE (1 a 10 pontos)
( ) MODERADA (11 a 20 pontos)

( ) GRAVE (21 a 30 pontos)
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ANEXO 3 - Avaliacao Funcional da Esclerose Lateral Amiotréfica (ALSFRS-Re)

1. Fala

4 Fala nomal

3 Distlrbio de fals perceptivel

2 Inteligival com repeticio

1 Fala combinada com comunicagiio nilo verbal
0 Perda da fala

2. Salivagao

4 Normal

3 Leve excesso de salve na boca, sialomia notuma

2 Ewcesso moderade de saliva; pode haver minima sialorréia

1 Marcanie excesso de salva com sialoméla

0 Sialoréia , Foquasr P com guardanapotecido

3. Deghutigio
4 Narmal

3 Distirbios de aimentacio precoces, eventual engasgo
2 Mudangas na consisténcia da comida

1 Necessidade de tubo de slimentagdo suplementar
a A de alr w50 oral (exciush ou enteral)
4. Escrita
Normal
3 Lents ou sinuosa; todas as palavras a3 legiveis
2 MNem loces as palavwas s80 legivels
% !

3 Algoenio & mas nso Ita ajuda

2 Pode corlar muita comida, apesar de lento e desajelade, precisam de ajuda as vezes
1 A comide é cortada por alguém, mas pode CoMEr vagarosaments

0 Necessils ser aimentado

5b. Cortando alimento ¢ manuseando utensilios (escala alternativa para p com gastr

4 Normal

3 Desajeitado, mas é capaz de realizar manipulagic independentements
2 Necessha de alguma sjuda com botbes

1 Ajda minima do cuidsdor

0 Incapaz ce realizar qualguer tarefa

6. Vestir e higiene

4 Normal

3 Indep & auto-cuid pleto com esforga ou reducdo da eficiéncia
MEE_;-::.I.E:&E&-!;

1 Necessits assisténcia no aulo-cuidado
0 Total dependéncia

3 Algo lento ¢ desajaitado, mas ndo ajuda

2 Pode se transfarr sozinho ou ajustar o lengol, pardm com grande dificuidads
1 Censegue andar, porém néo se transfere ou ajusta o lengol

0 Mecessia de sjuda

8. Andar

4 Normal

3 Dificuldade de deambutscso pr

2 Anda com sssisténcia

1 Auséncia de mavimento ambulatdria

0 Sem monimento intencional do membro inferior

P»E.-ntn-.
4 Normal

3 Lento

2 Leve instablidada ou fadiga
1 MNecessika de assisténcia
0 Nio pode realzar

10. Dispnéia

4 Nenhuma

3 Ocore durante o andar

2 OQcoere em uma ou mals da sequencia: comendo, lomanda banho, vestindo-:
1 Ocoere no repouso, dispnela tanto sentado quanto detado

0 Dificuldade impaortante, em uso de suporte ventiiabdrio mecinico

11, Ortopnéia

4 Nenbuma

3 Alguma dificuldada durante o sona a noite devide a ncursdes curtas, rotinein
travessaincs

2 Necessita ravesseiros exiras para dormir (mais de dola)

12. Insuficiéncia respirataria

4 MNenhuma

3 Uso intermitente do BIPAP

2 Uso conlinue do BIPAP durante a noke

1 Uso cantinuo do BIFAP durante a note o dia

0 Ventilagiio h Ivasiva por intubagio ou trag

Total:

Fonte: CEDARBAUM et al, 1888,



