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AVALIACAO FONOAUDIOLOGICA NA
ATROFIA DE MULTIPLOS SISTEMAS

Estudo com cinco pacientes

Denise Botelho Knopp', Orlando G. Povoas Barsottini?, Henrique Ballalai Ferraz®

RESUMO - A atrofia de multiplos sistemas (AMS) é caracterizada pela presenca de sinais parkinsonianos,
cerebelares, autondmicos e piramidais, em vérias combinacdes. O aparecimento de disartria e disfagia no
primeiro ano de manifestacao de parkinsonismo, sugere o diagnéstico de AMS. O objetivo deste estudo foi o
de caracterizar do ponto de vista fonoaudioldgico os disturbios da fala e da voz dos pacientes com AMS.
Foram selecionados cinco pacientes, com idade média de 51,2 anos e com diagnéstico provavel de AMS. Cada
paciente foi submetido a avaliacdo neurolégica e fonoaudioldgica. Esta Ultima foi composta dos seguintes
itens: anamnese; avaliacdo miofuncional e avaliacdo perceptivo-auditiva da fala. Os sintomas de fala e voz
apareceram 1,1 ano apds o inicio dos sintomas motores e a disartrofonia apresentada por todos os pacientes
foi a do tipo mista, mesclando os componentes hipocinético, ataxico e espastico, com predominio do primeiro.
Nossos achados séo diferentes daqueles comumente vistos em pacientes com a doenca de Parkinson, onde o
componente hipocinético é o Unico achado. Os dados levantados indicam que a avaliacdo fonoaudiolégica é
importante no diagnostico diferencial e no planejamento terapéutico da AMS.

PALAVRAS-CHAVE: atrofia de multiplos sistemas, sindrome parkinsoniana, disartrofonia.

Multiple system atrophy speech assessment: study of five cases

ABSTRACT - Multiple system atrophy (MSA) is characterized by parkinsonian, cerebellar and pyramidal features
along with autonomic dysfunction in different combinations. Onset of dysarthria during the first year of the
manifestation of a parkinsonian syndrome suggests the diagnosis of MSA. The aim of this study was to
characterize the voice and the speech of patients with MSA. We studied five MSA patients with a mean age of
51.2 years. Each patient was submitted to a neurological and a specific speech and voice assessment. The
latter consisted of the following: clinical interview, myofunctional examination, and perceptual speech
evaluation. Speech and voice complaints occurred at an average time of 1.1 year after the onset of the motor
symptomatology. All MSA patients had the mixed type of dysarthrophonia, where hypokinetic, ataxic and
spastic components were seen in each of the patients, although hypokinetic component predominated among
the others. Our findings are different from what is commonly seen in Parkinson'’s disease in which hypokinetic
component is the only abnormal finding. We think that specific speech and voice assessment is important to
establish the diagnosis and to choose the best management of MSA patients.

KEY WORDS: multiple system atrophy, parkinsonian syndrome, speech and voice pathology, dysarthrophonia.

Descrita em 1969 por Graham e Oppenheimer, a
atrofia de multiplos sistemas (AMS) é hoje reconhe-
cida como uma doenca degenerativa distinta, com
caracteristicas proprias’. A prevaléncia da AMS é de
aproximadamente 3/100000 na populacdo com ida-
de entre 50-99 anos? e é, provavelmente, a terceira
causa mais frequente de parkinsonismo degenera-
tivo, superada apenas pela doenca de Parkinson (DP)
e pela paralisia supranuclear progressiva (PSP)2. O

diagnostico definitivo somente é possivel com a ava-
liagdo anatomo-patoldgica, com a presenca das in-
clusbes citoplasmaticas gliais, sugerindo que as al-
teracdes gliais tenham papel fundamental em sua
etiopatogenia3. A etiologia definitiva desta entida-
de continua incerta, sendo sugerida, em alguns es-
tudos, a participacdo de fatores ambientais*.

A AMS é clinicamente caracterizada pela presen-
ca de sinais parkinsonianos, cerebelares, autono-
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micos e piramidais, em varias combinacdes®. Quan-
do ha predominio dos sintomas parkinsonianos, é
chamada de degeneracao estriatonigral; quando o
predominio é dos sintomas cerebelares recebe o
nome de atrofia olivopontocerebelar; e, finalmente,
quando ha o predominio de sintomas autonémicos
recebe o nome de sindrome de Shy-Drager. Sinais
piramidais aparecem em aproximadamente 50% dos
pacientes®. No inicio, o quadro clinico pode ser se-
melhante ao da DP, especialmente na forma estri-
atonigral, trazendo dificuldades diagnésticas. Duran-
te a evolucao, o aparecimento de manifestagdes ndo
comuns na DP, como a pouca resposta a levodopa e
a rapida evolugao dos sintomas, sugere diagnostico
de AMSE. Os principais diagnésticos diferenciais sao
a paralisia supranuclear progressiva, degeneragao
corticobasal e deméncia com corpusculos de Lewy.
O tratamento farmacolégico é extremamente limi-
tado, pois a resposta a levodopa, quando ocorre, sé
é observada nos estagios iniciais da doenca. Em fun-
¢ao disso, o apoio multidisciplinar ao paciente atra-
vés de fonoaudidlogos, fisioterapeutas, terapeutas
ocupacionais e enfermeiros desempenha papel im-
portante no tratamento®.

Sabe-se que o aparecimento de disartria e disfagia
durante o primeiro ano de doenca, em paciente com
parkinsonismo de etiologia degenerativa, sugere for-
temente o diagnéstico de AMS ou outras formas de
parkinsonismo atipico?. Sendo assim, a atuacéo fono-
audiolégica pode também auxiliar no diagnéstico di-
ferencial da AMS. O tipo de alteracdo de fala e voz,
chamado de disartrofonia, corresponde as alteracoes
que resultam de disturbios do controle muscular cau-
sados por lesdes do sistema nervoso central ou perifé-
rico’. A disartrofonia pode ser classificada como hipo-
cinética, ataxica, hipercinética, espastica e mista. Para
gue se desenvolvam métodos eficazes de tratamento
fonoaudiolégico que melhorem a comunicagdo dos
pacientes, se faz necessario, primeiramente, conhe-
cer melhor quais séo as alteracoes fonoaudioldgicas
gue acompanham a doenca, classificando o tipo de
disartrofonia apresentado pelo paciente.

O objetivo deste estudo foi avaliar fonoaudiolé-
gicamente cinco pacientes diagnosticados com AMS,
segundo critérios atuais para o diagnéstico®, com o
intuito de levantar caracteristicas comuns entre eles
e discutir a correlacdo dos achados fonoaudiol6gicos
e os achados clinicos neurolégicos.

METODO

Foram selecionados 5 pacientes, 4 homens e 1 mu-
Iher, com idade média de 51,2 anos e com diagnéstico
neuroldgico provavel de AMS. Os pacientes sdo originari-

os do Ambulatério de Disturbios do Movimento da disci-
plina de Neurologia da UNIFESP. Os critérios utilizados para
o diagnostico de AMS foram os de Litvan e col.?, que séo:
a)doenca esporadica, progressiva, de inicio na vida adul-
ta; b) combinacdo, em diferentes formas, de sintomas
parkinsonianos (bradicinesia com rigidez ou tremor ou
ambos), sinais cerebelares, sinais piramidais, e disfuncdo
autondmica (precedendo ou até 2 anos apds o inicio dos
sintomas motores); c) resposta pobre ou ausente a tera-
pia com levodopa. Consideramos como disfuncdo auto-
némica a presenca de 1) hipotensdo ortostatica (reducao
de 20 mmHg na pressdo sistélica ou 10 mmHg na dias-
télica na mudanca da posicdo supina para ortostatica); 2)
incontinéncia ou retencdo urinaria; 3) disfuncdo erétil nos
homens. O resumo dos pontos positivos da avaliacdo neuro-
l6gica é relatado para cada caso separadamente na Tabela
1. O estudo foi submetido ao Comité de Etica em Pesquisa
da UNIFESP-EPM e aprovado sob o nimero 082/01.

Cada paciente foi submetido a avaliacdo clinica neu-
rolégica e também a avaliacdo clinica fonoaudioldgica.
Esta ultima foi composta dos seguintes itens: 1. anamnese
(queixa, histéria, alteracoes de degluticao, alteragdes as-
sociadas, descricdo da atual dificuldade e conseqUéncias
do disturbio); 2. avaliacdo miofuncional da face, lingua e
velofaringe durante o repouso, posturas sustentadas e em
movimento; 3.avaliacdo perceptivo auditiva da fala con-
siderando os parametros qualidade vocal, pitch (altura),
loudness (volume), ressonancia, respiracdo, articulacdo,
prosédia, inteligibilidade e diadococinesia fonoarticulatoria.

Para a classificacdo do tipo de disartrofonia foram con-
siderados os critérios de Darley, e col.?, que sdo: hipociné-
tica, hipercinética, espastica, ataxica e mista.

RESULTADOS

A distribuicdo dos sinais nos pacientes com AMS,
segundo a avaliacdo neuroldgica é resumida na Ta-
bela 1. Em resumo, o quadro de cada paciente se
caracterizava pelo que segue.

Paciente 1. PT, masculino, 43 anos, com histéria de
2 anos de bradicinesia e rigidez progressiva e bilateral
desde seu inicio. Ao exame, PA=110/80 mmHg (dei-
tado) e PA=100/80 mmHg (em pé), voz monédtona e
hipofonica, bradicinesia e rigidez bilateral, dismetria
e disdiadococinesia a esquerda, motilidade ocular
normal. Resposta a terapia com levodopa ausente até
1000 mg/dia. Exame de imagem por ressonancia mag-
nética do cranio (RM) normal.

Paciente 2. NS, masculino, 47anos, com histoéria
de 9 meses de parkinsonismo bilateral, disfuncdo
erétil, sudorese intensa aos minimos esforgos, disar-
tria discreta, motilidade ocular normal, PA=130/80
mmHg (deitado) e PA=120/70 mmHg (em pé). Res-
posta a terapia com levodopa ausente até 1500 mg
ao dia. RM: presenca de hipossinal putaminal bila-
teral em T2.
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Tabela 1. Distribuicdo dos sinais nos pacientes com AMS, segundo a avaliacao neuroldgica.

Pacientes Sinais Neurolégicos
Parkinsonianos Cerebelares Piramidais Autondémicos
1 +++ ++ %) +
2 +++ @ %) ++
3 ++ @ + +++
4 +++ %] + ++
5 ++ + +++ +++

&, ausente; +, leve; ++4, moderado; +++, grave.

Tabela 2. Distribuicdo das caracteristicas fonoarticulatdrias nos 5 pacientes com AMS avaliados.

Pacientes Sinais Fonoaudioldgicos tSM-tSF Gravidade
Parkinsonianos Cerebelares Piramidais
1 ++ + %] 6 meses Leve
2 ++ + ++ 1 ano Moderado
3 ++ + + 2 anos Moderado
4 +++ 1%} + 1 ano Grave
5 + ++ + 1 ano Grave

@, ausente; +, leve; ++, moderado, +++, grave. tSM-tSF, tempo decorrido desde o inicio das manifestacoes clinicas da

AMS até o aparecimento dos sintomas de voz e fala.

Paciente 3. GI, masculino, 65 anos, com historia
de 5 anos de parkinsonismo bilateral, disfuncao erétil,
hipotensao ortostatica, PA=110/80 mmHg (deitado)
e PA=90/70 mmHg (em pé), incontinéncia urindria e
maos frias e azuladas. Resposta a terapia com levodopa
ausente até 1000 mg/dia. RM: atrofia cortical difusa.

Paciente 4. ADP, masculino, 55anos, histéria de 2
anos de parkinsonismo bilateral e simétrico, lentifi-
cacao dos movimentos sacadicos, disartria e disfagia,
maos frias e azuladas, PA=130/80 mmHg (deitado)
e PA=115/70 mmHg (em pé), discreto anterocdlis,
bradipsiquismo e pouca resposta a terapia com levo-
dopa até 1000 mg ao dia. RM: atrofia cortical e dis-
creta atrofia pontina.

Paciente 5. LSL, feminina, 46 anos, com histéria de
3 anos de parkinsonismo rigido-acinético, incontinén-
cia urinaria, PA=130/80 mmHg (deitada) e PA= 110/
80 mmHg (em pé), lentificacdo psiquica, disartria e
disfagia, liberacdo piramidal global com reflexo cuta-
neo plantar em extensao bilateralmente. Reposta pra-
ticamente ausente ao uso da levodopa até 1000 mg
ao dia. RM: normal.

Os resultados do protocolo fonoaudiolégico apli-
cado sdo apresentados divididos em trés partes, a

saber: anamnese, avaliacdo miofuncional oral e ava-
liacao clinica fonoarticulatoria.

a) Anamnese

No levantamento de dados de anamnese encon-
tramos varios pontos em comum entre os pacientes
estudados.

Na histéria da queixa atual todos os pacientes
relataram que as outras pessoas ja notaram sua difi-
culdade de fala, que a instalacdo da mesma foi gra-
dual e que evoluiu com piora progressiva desde o
inicio; enquanto trés pacientes relataram ter perce-
bido primeiro a dificuldade de fala, os outros dois
relataram que outras pessoas notaram primeiro sua
dificuldade; a duracado da queixa e o intervalo entre
o inicio dos sintomas motores e sintomas da fala
foram muito variaveis.

Em relacdo a principal alteracdo associada ao dis-
turbio de fala — a alteracdo da degluticao - verifica-
mos que todos os pacientes relataram sialorréia, pre-
senca de resto alimentar em vestibulo oral apés a
degluticao, dificuldade no ato de deglutir. A maio-
ria (quatro pacientes) relatou ter dificuldade na for-
macgao do bolo alimentar especialmente para lidar
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com alimentos de consisténcia sélida. Trés pacien-
tes relataram ainda dificuldades de mastigacao.
Todos os pacientes relataram que a fala ficou mais
lenta, mais baixa, menos precisa na articulacdo e que
necessitavam de esforco para comunicar-se. Cons-
tatamos que todos os pacientes relatavam dificul-
dade em serem entendidos e que gostariam de re-
ceber fonoterapia. A maioria nunca recebeu fono-
terapia e relatou que as pessoas tinham dificuldade
para entendé-los. Trés dos pacientes desistiam de se
comunicar apés algumas tentativas mal sucedidas.

b) Avaliagdo miofuncional oral

Descrevemos a seguir apenas os dados positivos
em comum a todos os pacientes ou a maioria deles.

Face: hipomimica, com movimento simétrico, len-
to e de amplitude diminuida.

Mandibula: movimentacdo lenta, de amplitude
diminuida no sentido vertical e horizontal.

Lingua: presenca de tremor em repouso e postu-
ras sustentadas, movimento lentificado e de ampli-
tude reduzida em movimento.

Velofaringe: sem escape nasal na emissao.

¢) Avaliacao clinica fonoarticulatéria

As caracteristicas que estiveram presentes em
todos os pacientes avaliados foram: qualidade vocal
rouca-soprosa de grau variado (dependendo da gra-
vidade do quadro), voz mondétona (fonoaudiolo-
gicamente chamada de monopitch e monoloudness),
flutuacdo de intensidade, ressonancia laringea com
compensacao nasal, jatos de fala, pausas inadequa-
das, imprecisao articulatéria e diadococinesia da fala
alterada em ritmo e precisao.

Todos os 5 pacientes apresentaram disartrofonia
mista, e as caracteristicas da disartrofonia estao relata-
das na Tabela 2. O tempo médio decorrido desde o
inicio das manifestacoes clinicas da AMS até o apare-
cimento das primeiras queixas de voz e fala foi 1,1 ano.

DISCUSSAO

As alteracdes da comunicacdo oral na DP sédo bem
conhecidas, mas estudos semelhantes na populacéo
com parkinsonismo atipico tém sido pouco divulga-
dos. Setenta e cinco a cem porcento dos portadores
de parkinsonismo desenvolvem alteracoes de voz e
fala que influenciam negativamente sua habilidade
de comunicar-se com a familia e amigos e limitam
suas oportunidades de emprego®'®. Uma aborda-
gem eficiente de terapia para esta populagao ainda
é pouco documentada e, além disso, a intervencao
fonoaudiolégica usualmente ocorre somente quan-

do a doenca ja esta em estagio avancado. Nesta si-
tuacdo o paciente ja esta tao debilitado que a Unica
opcao que resta é a de se utilizar os recursos de co-
municacdo alternativa. Muitos pacientes permane-
cem meses ou anos com uma comunicacao oral pre-
judicada diminuindo significativamente a qualidade
de vida.

Na década de 90, Countryman e col.”" apresen-
taram estudo utilizando o método Lee Silvermann
de tratamento vocal, desenvolvido para pacientes
com DP, em dois pacientes com AMS, com resulta-
dos de éxito diferente para cada um, de acordo com
o predominio de sintomas parkinsonianos ou auto-
nOémicos; o maior éxito ocorreu com o paciente com
predominio de sinais autonémicos comparado ao
paciente com predominio de sinais parkinsonianos.
Portanto, nao sé a classificacdo do tipo de disartro-
fonia é importante, mas também a separacdo dos
sintomas predominantes. Varios estudos tém rela-
tado a presenca da disartrofonia na AMS, e alguns
deles acrescentam que o tipo ou a gravidade da di-
sartrofonia pode ser importante no diagnoéstico di-
ferencial com outras entidades. Esses estudos sdo
mencionados individualmente a seguir.

Bassich e col.'? acreditam que a presenca de sin-
tomas de fala pode auxiliar na diferenciagao clinica
entre pacientes com disfuncdo auton6mica pura e
aqueles com envolvimento neurolégico central. Na
descricdo classica de 100 casos, Wenning e col.” re-
latam que a disartria ocorre em quases todos os
pacientes com AMS confirmada post-mortem.

Tipicamente, as alteracdes de voz e fala que acom-
panham os parkinsonismos atipicos sao diferentes
daquelas observadas na DP, principalmente em rela-
¢ao a dois pontos especificos: a gravidade em rela-
¢ao ao tempo de doenca e o tipo de disartrofonia.

Quinn'? sugere que um indicador diagnéstico de
AMS é a ocorréncia de sintomas de fala mais graves
e que deterioram mais rapidamente que na DP. Na
DP, o intervalo médio entre o inicio dos sintomas
motores e os sintomas de fala corresponde a 6,3
anos'. Entretanto, nos pacientes com AMS do nos-
so estudo, encontramos intervalo médio de 1 ano e
1 més entre a manifestacdo dos sintomas motores e
a dos de fala. Além disso, encontramos em nossa
amostra dois pacientes com grau moderado de al-
teracdo e dois com grau grave, apesar do apareci-
mento precoce dos sintomas de fala e voz.

A disartrofonia pode ser subdividida em varios
tipos que se distinguem por um conjunto de carac-
teristicas perceptivo auditivas. Esta subdivisao pode
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ser baseada na idade de inicio (disartria congénita e
adquirida); no diagndstico neurolégico (com disartria
vascular, neoplasica) ou na avaliacdo perceptual (com
hipocinética, ataxica) que é a mais comumente utili-
zada, e a adotada neste estudo.

A disartrofonia que acompanha a DP é classificada
como hipocinética e suas caracteristicas perceptuais
sdo: voz mondtona, imprecisao articulatéria, pausas
inadequadas; jatos de fala, voz rouca/rouca e soprosa
e velocidade de fala alterada. Entretanto, a descri-
¢ao da disartrofonia que acompanha a AMS tem sido
diversa daquela da DP. Wenning e col.® relatam que a
disartria encontrada em sua amostra frequentemente
nao era tipicamente parkinsoniana; Hanson e col.',
em estudo especifico da sindrome de Shy-Drager, con-
cluem que em comparagdo com os pacientes parkin-
sonianos, os pacientes do estudo tinham excesso de
rouquiddo, emissdo basal intermitente (frequéncia
mais baixa da tessitura vocal) e velocidade de fala de-
liberadamente diminuida.

Em 1996, aparece o primeiro estudo que carac-
teriza perceptualmente a disartrofonia na AMS. Nes-
te estudo, realizado com 46 pacientes, Kluin e col."’
concluem que o tipo de disartrofonia que caracteri-
za esta populacéo é o tipo misto, com a combina-
¢ao de componentes hipocinéticos, ataxicos e espas-
ticos. Para eles, o componente predominante foi hi-
pocinético em 48% dos pacientes, ataxico em 35%
e espastico em 11%. Rehman’® relata a existéncia de
uma disartrofonia mista com a combinagao de com-
ponentes hipocinéticos, ataxicos e espasticos. Por-
tanto, os nossos achados de disartrofonia mista com
prevaléncia do componente hipocinético estdo de
acordo com estes achados.

Se considerarmos que o componente hipocinético
da disartrofonia esta relacionado aos sinais extrapi-
ramidais, o componente espastico aos sinais pira-
midais e o componente ataxico aos sinais cerebe-
lares, verificamos que os sinais clinicos da avaliacdo
fonoaudiolégica estdo diretamente relacionados a
fisiopatologia. Eles se correlacionam com os sinais
clinicos da avaliacdo neurolégica, embora o predo-
minio de componentes possa ser diferente para a
manifestacdo clinica neuroldgica e fonoaudioldgica.
Ainda, podemos especular que a queixa de aumento
de salivacao ap6s o inicio da doenca poderia estar rela-
cionada ndo somente a dificuldade de degluticdo de-

corrente da rigidez da musculatura facial mas, também,
aaumento da producéo de saliva. Esta poderia ser uma
das manifestacoes da disfuncao autonémica.

Portanto, a avaliacdo fonoaudiolégica de cinco
pacientes com diagnéstico de AMS nos permite con-
cluir que os sintomas de fala e voz aparecem por
volta de 1 ano apés o inicio dos sintomas motores;
a disartrofonia apresentada é do tipo mista, mes-
clando os componentes hipocinético, ataxico e espas-
tico, com predominio do componente hipocinético;
e deste modo diferenciando-se da disartrofonia parkin-
soniana, principalmente quanto a gravidade em rela-
¢do ao tempo de doenca e o tipo de disartrofonia.
Ressaltamos a necessidade de estudos que utilizem
uma amostra maior para a confirmacao dos dados
levantados aqui e a ampliacdo do conhecimento, para
a elaboracao de uma abordagem terapéutica eficaz.
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