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RESUMO

Mendes AE. A pressdo de lingua como indicadora de gastrostomia em pacientes com Esclerose
Lateral Amiotréfica [tese]. Sdo Paulo: Faculdade de Medicina, Universidade de S&o Paulo;
2022.

Introducdo: A esclerose lateral amiotréfica (ELA) é uma doenca neurodegenerativa
progressiva, de etiologia desconhecida, que envolve os neurdnios motores do encéfalo e da
medula espinal. O comprometimento dos neurénios motores superiores e inferiores causam
disfagia, distarbios de fala e outros sintomas, como fraqueza muscular global e sintomas
respiratdrios. A disfagia progride de forma gradual até a necessidade de gastrostomia (GTT)
definitiva. A indicacdo da via alternativa de nutricdo é dada subjetivamente pelo exame clinico
e funcional realizado pela equipe multidisciplinar, de acordo com comprometimentos na
degluticdo, na funcdo respiratdria e no estado nutricional. Objetivos: Avaliar a pressdo de
lingua como indicador de mudanca de consisténcia alimentar e do momento da substitui¢do da
via de alimentacdo por GTT no paciente com ELA e correlacionar os dados da pressédo de lingua
com os dados da videoendoscopia da degluticdo (VED) e do indice de massa corporal (IMC)
para indicar a GTT. Métodos: Foram selecionados, entre 240 pacientes encaminhados para
estudo da degluticdo pelo médico neurologista do ambulatério de ELA, ap6s aplicacdo dos
critérios de inclusdo e exclusdo, 119 pacientes para o0 estudo da importancia da pressédo da lingua
para a degluticdo. Nessa casuista, foram aplicadas as escalas de funcionalidade da degluti¢do
(ASHA), realizada avaliacdo funcional da degluticdo, mensuradas as pressdes dos Orgdos
fonoarticulatérios com o aparelho IOPI, classificadas as dietas de acordo com as consisténcias
e encaminhados para VED e CVF. Essas avaliacdes foram trimestrais de acordo com os retornos
médicos. Resultados: Nos 12 meses de avaliacdo da degluticdo, mantiveram via oral exclusiva
66 (55,5%) pacientes e 53 (44,5%) evoluiram para GTT. De acordo com intervalos de pressao
de lingua, tendo marcos de P lingua > 25 kPa dieta geral, P lingua entre 15-25 kPa dieta
adaptada e P lingua < 15 kPA dieta por GTT. Conclusdes: As pressdes de lingua, de labios e
de bochechas apresentaram reducdo significativa na progressao da ELA. Intervalos de pressao
de lingua nesta casuistica, principal o6rgdo para a degluticdo, identificaram marcos para a
adequagdo das consisténcias de alimentos a serem ofertadas de forma funcional e segura, e para
a indicacdo de uma via alternativa aos pacientes com ELA.

Descritores: Esclerose amiotrofica lateral; Transtornos de degluticdo; Pressdao de lingua;
Consisténcias alimentares; Degluticdo/fisiopatologia; Gastrostomia.



ABSTRACT

Mendes AE. Tongue pressure as an indicator of gastrostomy in patients with Amyotrophic
Lateral Sclerosis [thesis]. Sdo Paulo: “Faculdade de Medicina, Universidade de Sdo Paulo”;
2022.

Introduction: Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a progressive neurodegenerative disease
of unknown etiology that involves the motor neurons of the brain and spinal cord. Upper and
lower motor neuron involvement causes dysphagia, speech disorders, and other symptoms such
as global muscle weakness and respiratory symptoms. Dysphagia progresses gradually until the
need for definitive gastrostomy (GTT). The indication of the alternative route of nutrition is
subjectively given by the clinical and functional examination performed by the
multidisciplinary team, according to impairments in swallowing, respiratory function and
nutritional status. Objectives: To evaluate tongue pressure as an indicator of change in food
consistency and timing of replacement of the feeding route by GTT in patients with ALS and
to correlate tongue pressure data with fiberoptic endoscopic evaluation of swallowing (FEES)
data and the body mass index (BMI) to indicate the GTT. Methods: After applying the
inclusion and exclusion criterias, 119 patients were selected from 240 patients referred by the
neurologist of the ALS clinic for the study of the importance of tongue pressure for swallowing.
In this series, the swallowing functionality scale (ASHA NONS) were applied, a functional
assessment of swallowing was performed, the pressures of the phono articulatory organs were
measured with the IOPI device, the diets were classified according to consistency and
forwarded to FEES and FVC. These assessments were quarterly based on medical returns.
Results: In the 12 months of swallowing assessment, 66 (55.5%) patients maintained the oral
route exclusively and 53 (44.5%) progressed to GTT. According to tongue pressure intervals,
having milestones of P tongue > 25 kPa general diet, P tongue between 15-25 kPa adapted diet
and P tongue < 15 kPa diet per GTT. Conclusions: Tongue, lips and cheek pressures showed a
significant reduction in ALS progression. Tongue pressure intervals in this series, the main
organ for swallowing, identified milestones for the adequacy of food consistencies to be offered
in a functional and safe way and for the indication of an alternative route to patients with ALS.

Descriptors: Amyotrophic lateral sclerosis; Swallowing disorders; Tongue pressure; food
consistencies; Swallowing/physiopathology; Gastrostomy.
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1 INTRODUCAO

1.1 A doenca - Esclerose Lateral Amiotrofica

A esclerose lateral amiotréfica (ELA) foi descrita por Jean Martin Charcot, em 1869,
como uma doenca que afeta os neurdnios motores superiores (NMS) e os inferiores (NMI).
Atualmente, o grupo da Federacdo Mundial de Pesquisa Neuroldgica em Doencas
Neuromusculares classifica a ELA como uma doencga do neurdnio motor (DNM), ou seja,
aquelas em que ocorre a morte dos NMS e/ou NMI, de causa indeterminada. Algumas variantes
sdo reconhecidas, como a esclerose lateral primaria (ELP), a atrofia muscular progressiva
(AMP) e a paralisia bulbar progressiva (PBP)™.

A ELA ¢ caracterizada por ser uma doenca neurodegenerativa e progressiva, de etiologia
desconhecida, que envolve os NMS e os NMI do cdrtex cerebral, do tronco enceféalico e da
medula espinhal. Observa-se heterogeneidade significativa entre paises ou regides geograficas
de um mesmo pais. Observaram-se taxas de prevaléncia (por 100.000 habitantes) e de
incidéncia (por 100.000 habitantes/ano) de 6,22 e 2,31 para a Europa, 5,20 e 2,35 para a
América do Norte, 3,41 e 1,25 para a América Latina, 3,01 e 0,93 para paises asiaticos, exceto
Japdo, e de 7,96 e 1,76 para o Japdo, respectivamente?,

Quanto aos fendtipos, a doencga pode ser classificada com base no neurénio motor de
origem e na gravidade do envolvimento neurolégico (ELA, PBP, AMP e ELP), quanto ao local
de inicio dos sintomas: espinal (60 a 80% dos casos) — acometimento inicial pelos membros
superiores ou inferiores — e bulbar (20 a 40% dos casos) — acometimento inicial cefalico —
degluticdo, fala e respiracdo), quanto ao grau de adesdo aos critérios El-Escorial. A forma
esporadica é a mais frequente, sendo apenas 5 a 10% hereditarias. A apresentacdo familiar é
autossdmica dominante na maioria dos casos®*.

A causa subjacente da doenca permanece amplamente desconhecida e ndo ha tratamento
eficaz para a enfermidade, sendo que fatores genéticos e ambientais podem contribuir para seu
desenvolvimento®.

Embora haja relatos de pacientes acometidos na segunda e terceira décadas de vida, o
pico de incidéncia ocorre no inicio da 62 década de vida para os casos esporadicos e de 40 a 60
anos de idade nos casos de ELA familiar®’. A ELA de inicio bulbar tem-se mostrado mais
comum em mulheres, ja a doenca de inicio espinal demonstrou ser mais comum em homens®,

O diagndstico é baseado em critérios clinicos, por meio das classificagdes: El Escorial

revisado, da Federagdo Mundial de Neurologia em 1998%1° e Awaji (2008)!. Esses critérios
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sdo clinicos, ndo existe um biomarcador especifico, mas a ENMG pode fornecer informacdes
sugestivas da ELA?13,

Quadro 1: Critérios de EL Escorial revisado, 1998.

Critérios de EL Escorial Revisado, 1998

Sinais de NMS e NMI em trés regides ou sinais de NMS e NMIS na

ELA clinicamente definida Lx - -
regido bulbar e, pelo menos, duas regides espinais.

Sinais clinicos de NMS e NMI em, pelo menos, duas regiées com

ELA clinicamente provavel o . . L
P alguns sinais de NMS necessariamente rostrais aos sinais de NMI.

Sinais clinicos de NMS e NMIS estdo em apenas uma regido ou sinais

ELA clinicamente provavel com clinicos apenas de NMS em uma regido e sinais de NMI definidos pela
suporte laboratorial ENMG presentes em, pelo menos, duas regides, e com exames de

neuroimagem e clinico-laboratoriais que excluam outras causas.

Sinais clinicos de NMS e NMI juntos em apenas uma regido ou sinais

ELA clinicamente possivel clinicos apenas de NMS em duas regides.

Legenda: ELA: Esclerose lateral amiotrofica, NMS: neur6énio motor superior e NMI: neurénio motor inferior.

Os critérios de Awaji utilizam as mesmas categorias do El Escorial, porém os achados de
sinais de acometimento dos NMI no exame de eletroneuromiografia (ENMG) tém o mesmo
valor dos sinais clinicos, o que aumenta a sensibilidade diagnostica. Na populagdo com ELA,
observou-se que a eletroneuromiografia na musculatura da lingua pode distinguir aqueles com
diagnostico da populacdo saudavel, sendo este teste um potencial biomarcador na doencgal®,
podendo identificar a progressdo da doenca®®. Na pratica, observa-se que os ensaios clinicos
ainda utilizam mais os critérios de El Escorial Revisado.

Desenvolveu-se uma escala para monitorar a evolucdo global dos pacientes, a Escala de
Avaliacdo Funcional de Esclerose Lateral Amiotrofica, ALSFRS-R, Anexo A. Trata-se de uma
escala de avaliacdo funcional especifica da doenca para avaliagdo funcional, considerada
clinicamente significativa e que prevé o tempo de sobrevida'®!’. No Brasil, foi adaptada e
validada para a Lingua Portuguesa em 2010 (ALSFRS-R/BR). E constituida de quatro
dominios: fungdo bulbar, atividades motoras finas, atividades motoras grosseiras ou globais e
funcdo respiratoria. Estes sdo subdivididos em doze subitens: fala, salivacdo e degluticdo no
item fungdo bulbar; caligrafia, habilidades com o manuseio de alimentos, manuseio de
utensilios e capacidade para vestir-se e realizar higiene no item atividades motoras finas; virar-
se na cama, andar e subir escada no item atividades motoras grosseiras e ortopneia e
insuficiéncia respiratoria no item funcdo respiratoria. Cada item € pontuado de 0 a 4 e a

pontuacéo total varia de 0 a 48, sendo, quanto menor o escore, maior a incapacidade do paciente.
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Ainda ndo ha um tratamento efetivo, sendo que o Riluzole, introduzido em 1995, e 0
Endaravone, em 2017, s&o as Unicas medicacdes aprovadas pelo Food and Drug Administration
(FDA)'®. Porém, no Brasil, apenas o Riluzole é aprovado, desde 2012, pela Agéncia Nacional
de Vigilancia Sanitaria (ANVISA). Esta medicacdo, utilizada na dose de 100mg/dia,
demonstrou efeito benéfico em prolongar a vida do paciente, em média, por trés a quatro meses
e sem efeito nenhum nos parametros clinicos da doenca.

Sintomas de comprometimento dos NMSs: o paciente apresenta desaceleracdo da
velocidade de contracdo, movimentos repetitivos mais lentificados, fraqueza, diminuicdo da
ativacdo muscular, hiperreflexia e espasticidade. J& com o comprometimento dos NMIs,
observa-se atrofia muscular, miofasciculagfes, hiporreflexia, e redugéo do tonus e da forca
muscular?®?,

No inicio da doencga, 0s pacientes podem apresentar a combinacdo de sinais dos NMS e
NMI, mas alguns podem ter inicio com sinais de NMS, outros, de NMI*. Ou, entdo, podem ser
divididos por meio do segmento do corpo acometido inicialmente: cabega, membros superiores
ou membros inferiores. Os pacientes que apresentam, primeiramente, degeneracdo dos
neurdnios da coluna vertebral exibem distarbios na marcha devido a fraqueza ou espasticidade
dos musculos dos membros inferiores. O envolvimento ou a degeneracdo dos neurdnios da
medula espinal apresenta, inicialmente, mudangas na forca funcional e na coordenacdo dos
musculos das extremidades inferiores, progride para os musculos das extremidades superiores
e, finalmente, para os muasculos bulbares. Os pacientes com envolvimento primario inicial em
neurdnios motores bulbares exibem problemas na inteligibilidade da fala, resultando em
disartrofonia, bem como, na deterioracdo da funcdo respiratdria e fraqueza dos musculos da

degluticéo, resultando em dificuldade respiratdria, de degluticio ou disfagia?.

1.2 Disfagia e suas caracteristicas funcionais

Um sintoma bastante frequente nos pacientes acometidos pela ELA € a dificuldade de
degluticdo, também denominada disfagia. A degeneracdo dos NMS causa sintomas
supranucleares, cujas caracteristicas sdo a espasticidade dos musculos bulbares (mandibula,
face, palato mole, faringe, laringe e lingua) e aumento do reflexo de fechamento mandibular.
Ja o comprometimento dos NMI, com o envolvimento dos nucleos de nervos cranianos no bulbo
e na ponte, resulta em paralisia bulbar flacida, atrofia muscular e fasciculagdo de lingua®. Além
disso, a perda de neurdnios motores na medula espinhal provoca fraqueza muscular, resultando

em disfuncdes respiratorias e da tosse reflexa, o que pode agravar os sintomas de disfagia®*.
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Sintomas bulbares na ELA podem ser observados em mais de 30% dos pacientes e,
praticamente, todos demonstram envolvimento bulbar no estagio mais avancado da doenga®.
Entre os sintomas bulbares, a disfagia neurogénica € caracterizada pelo disturbio de degluti¢éo
na fase oral que impacta a proxima fase da degluticdo, a fase faringea®. Este disturbio pode
causar complicagBes como pneumonia aspirativa, ma nutricdo e desidratacio?’, e afetar a
qualidade de vida dos pacientes?.

O prejuizo na degluticdo de pacientes com ELA ¢é resultado do enfraguecimento ou da
espasticidade dos musculos inervados pelos nervos trigémeo, facial, hipoglosso, glossofaringeo
e vago?®. Durante a progressdo da doenca, os musculos da lingua, dos labios, do palato, da
mandibula, da faringe e da laringe séo afetados®, e ocorre a reducio da mobilidade, da forca e
da coordenacao dos musculos orofaciais e linguais que resultam em dificuldades na preparagédo
oral, na mastigacéo e no transporte oral do bolo, ocasionando residuos de alimento ou secrecdes
orais na faringe, na laringe ou em ambos®..

Como resultados da dificuldade de degluticdo, os pacientes apresentam 0s sinais
sugestivos de aumento no tempo de realizacdo da refeicdo, perda de peso e infeccOes
respiratorias frequentes. A tosse durante a alimentacdo oral e pequenos engasgos ja sugerem
disfungGes na degluticéo.

As queixas de degluticdo também sdo frequentes quanto a saliva, pois devido a perda da
forga muscular que controla o fechamento dos labios e consequente dificuldade de manejo com
a saliva, com reducdo da frequéncia de degluticdes involuntarias, 0s pacientes tendem a
apresentar sialorreia, acimulo de saliva que flui para fora da cavidade oral®>. Também a
inabilidade de manter os labios ocluidos resulta no aumento da respiracdo oral levando ao
espessamento da saliva. Além disso, o enfraquecimento dos musculos hipofaringeos causa
diminuicdo na constri¢do faringea durante a degluti¢do, assim como, estase salivar em cavidade
oral e orofaringe.

Quanto as caracteristicas tipicas de envolvimento de laringe, ocorre dificuldade para
excursdo laringea com seu movimento superior e anterior durante o ato de degluticdo, e
fechamento incompleto da laringe durante sua elevagdo?'. Com o aumento da fraqueza da
aducdo de laringe, os mecanismos de protecdo laringea tornam-se ineficazes, aumentando,
assim, o risco de aspiracdo traqueal, que causa broncopneumonia. A tosse, que € um reflexo
essencial para que na laringe ocorra a limpeza de alimentos ou saliva aspirados para traqueia,
na dependéncia da fraqueza da aducdo da laringe no momento da degluticdo, se torna ineficaz

por ser prejudicada pela fraqueza progressiva dos musculos respiratdrios. Esses
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comprometimentos apresentados sdo decorréncia também da incoordenacdo respiracdo-
degluticéo e, consequentemente, propiciam maior risco de broncoaspiragio®.

A reducdo da pressdo de lingua contra o palato duro, o atraso no disparo do reflexo da
degluticdo e a fraca elevacdo do osso hioide e da laringe resultam na abertura reduzida do
esfincter superior do es6fago, propiciando retencao de saliva, alimentos e liquidos em valécula,
seios piriformes e na regido retrocricoidea. Além disso, a abertura do segmento
faringoesofagico pode estar prejudicada, especialmente em pacientes com a dificuldade
provocada por aumento da espasticidade da musculatura da degluticdo. Esta condicdo se infere
quando o reflexo mandibular esté exaltado, sugerindo lesdo nos NMSs. Ha, assim, hiperreflexia
e hipertonia do esfincter superior do es6fago®.

Estudos mostram que 64% dos pacientes com comprometimento bulbar apresentam
fasciculacdes de lingua e 86% apresentam disfagia em fase inicial da doenca, ocorrendo, assim,
simultaneamente, paresia e hipertonia da musculatura bulbar®.

Além dos neurbnios motores, a ELA pode envolver o cortex frontotemporal, bem como,
os sistemas extrapiramidal e autonomo®®. O envolvimento extramotor na ELA é,
principalmente, subclinico®, sendo os principais sintomas o comprometimento cognitivo
(linguagem e disfungdo executiva) e a labilidade emocional: riso e choro patoldgicos®. A
labilidade emocional pode estar presente no inicio de doenca ou desenvolver-se com a
progressdo, requerendo, entdo, cuidados mais criteriosos quanto ao monitoramento do
envolvimento bulbar e da funcio respiratoria®®.

Sabe-se que 0 desempenho na degluticdo varia de acordo com as diferentes consisténcias
alimentares. Assim, 0 manejo inicial da disfagia deve ser baseado na modificacdo da textura e
densidade dos alimentos, com grande cuidado na educagédo e no treinamento dos pacientes e
cuidadores com as técnicas de alimentacdo e de degluticdo. Uma reduzida coordenacdo da
musculatura oral, principalmente anterior da lingua, acarreta disfagia para liquidos e a reducédo
da elevacdo da lingua, devido a fraqueza da musculatura posterior da lingua, acarreta piora na
degluticdo de solidos?’*%, Desta forma, os pacientes com ELA, mesmo em estagios iniciais,
mas ja com atrofia e perda de tbnus muscular, apresentam piora significativa com as
consisténcias liquida e solida®4142, e, em estagios avancados da doenca, as consisténcias
liquida e pastosa®.

Para reduzir os riscos causados pela disfagia, métodos compensatorios, técnicas de degluticdo
e modificages na dieta podem ser indicados por fonoaudidlogos®, porém os pacientes com
diagnostico de ELA que apresentam comprometimento bulbar, especificamente distirbios de

degluticéo, e considerando a perda de peso, funcdo respiratoria e condicdo geral, a alimentacéo
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por via alternativa — gastrostomia (GTT) — é, frequentemente, recomendada®**°. Ao invés de
recomendar-se uma sonda nasoenteral (SNE), faz-se a indicacdo da GTT pela necessidade de
uma via alternativa de nutri¢cdo por um periodo prolongado (> 4 semanas) durante uma doenga
crénica como a ELA. Assim como o uso de uma SNE pode acarretar complicagdes como
deslocamento do tubo para dentro dos pulmdes, obstrucdo do tubo, presenca de diarréia e a

sindrome de realimentag&o®®.

1.3 Parametros de comprometimento da degluticéo

A literatura aponta como mais frequentes alteracdes de degluticdo na ELA a fraqueza
progressiva dos musculos da lingua e do véu palatino, a diminuicdo da elevacdo da base de
lingua e o comprometimento progressivo de fase faringea, caracterizado por acumulo de
residuos em recessos faringeos, penetracio laringea e aspiragdo traqueal®.

Mastigacdo e degluticdo podem ser divididas em cinco etapas: pré-oral (antecipatoria),
preparatoria, oral, faringea e esofagica. A lingua nestes processos desempenha importante
papel, auxiliando na mastigacdo, sensacdo gustativa, inducéo da salivacdo, formacéo do bolo
alimentar e propuls&o do bolo para a faringe*’. E necessaria minima forca de lingua nas etapas
preparatéria e oral para misturar alimentos e saliva formando o bolo e passa-lo para a faringe*.
Pesquisas tém associado a ocorréncia de disfagia a reducdo da capacidade da lingua em
propulsionar o bolo para a faringe*®*,

O fato de a respiracdo ser momentaneamente interrompida durante a degluticdo leva a
uma cascata de eventos: pacientes com insuficiéncia respiratdria podem apresentar fadiga
durante a alimentagdo em razdo do comprometimento respiratorio e fraqueza orofaringea®?,
levando a reducdo de ingestdo caldrica, perda de peso e reducdo do IMC. Todos esses eventos
favorecem progndstico negativo para pacientes com ELA®?,

Para a analise objetiva da degluticdo, os clinicos utilizam exames complementares para
avaliar a degluticdo de saliva e de diferentes consisténcias alimentares. Dentre 0s exames
realizados, o estudo videofluoroscopico da degluticdo é considerado o padrdo-ouro para
avaliagdo da disfagia®®. No entanto, a avaliacdo videoendoscopica da degluticio (VED) permite
um exame direto do reflexo adutor da laringe e pode ser repetida quantas vezes forem
necessarias devido a auséncia de exposicao a radiagdo, além de fornecer informacges sobre a
ocorréncia de estase de secrecdo salivar em orofaringe e hipofaringe, e no vestibulo laringeo,
assim como permite avaliar a mobilidade laringea e do véu palatino. Podem ser observados,

também, a presenca de estase alimentar em faringe, o escape oral de alimento, a presenca de
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penetragio e de aspiragdo laringotraqueal®* . Uma das maiores vantagens da VED em doencas
evolutivas, como a ELA, ¢é a possibilidade da avaliacdo sequencial durante o decorrer da
degeneracdo neuroldgica caracteristica da doenca. Este exame pode avaliar todas as
consisténcias alimentares e pode, ainda, ser realizado em pacientes restritos ao leito ou
utilizando vias alternativas de suporte nutricional ou respiratdrio, aumentando o seu espectro

de indicagdo diagndstica e de seguimento®*°°,

1.4 Escala de funcionalidade da degluticio

A Associacdo Americana de Fonoaudiologia (ASHA), em 1997, desenvolveu uma escala
de medida, denominada de Sistema Nacional de Medicdo de Resultados (ASHA NOMS)®’,
conforme Anexo B. Essa escala é um instrumento multidimensional para avaliar a supervisdo
necessaria para a alimentacao e o tipo de dieta, com pontuacdes que variam de 1 a 7, podendo
mensurar a capacidade de deglutir ao longo do tempo. Quanto maior a pontuagdo, mais proximo
a degluticdo normal e independente para a alimentacdo € o paciente. Ao examinar 0s niveis em
dois ou mais momentos, o profissional pode avaliar as mudancas no processo de degluticdo. Na
literatura, foi encontrado apenas um estudo utilizando essa escala na avaliagdo de pacientes com
ELA%,

1.5 Medida de pressdo dos 6rgaos fonoarticulatorios

Alguns instrumentos foram desenvolvidos a partir do inicio da década de 90 para medir
a pressdo gerada no palato, permitindo inferir forca e resisténcia de lingua. Os autores utilizam
o termo "forca" que é medida na unidade de pressdo na escala de Pascal. Em nosso estudo,
empregaremos o termo “pressdo”, em acordo com os conceitos de pressdao, de Pascal. Tais
medidas objetivas auxiliam o trabalho de fonoaudiélogos e da equipe multidisciplinar®®.

Entre os instrumentos, o lowa Oral Performance Instrument (IOPI) vem sendo muito
usado para obter as medidas de pressdo dos orgdos fonoarticulatérios — lingua, labios e
bochechas — em movimentos de lateralidade, protruséo e a pressao em palato.

Estudos com o I0PI mostraram que os valores de pressdo de lingua variaram de 49-73
Quilopascal (kPa) para os individuos do sexo masculino e 37-67 kPa para os do feminino. As
analises de género mostraram que, quando os adultos mais jovens (<60 anos) sdo comparados
aos adultos mais velhos, existe uma diferenca média de 8kPa para individuos do sexo masculino

e 9 kPa para femininos®. Assim, estudos mostraram que individuos sadios apresentam reducéo
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da pressdo maxima da lingua com o aumento da idade®?, além da reducio da pressdo de
protrusdo®?.

Pacientes com disfagia neurogénica apresentam pressdo de lingua reduzida e essa medida
pode refletir sinais clinicos de disfagia®®. Estudos de doencas degenerativas mostraram reducio
de forca de lingua quando os pacientes eram pareados com individuos sadios®*®°.

Existem alguns estudos de pressdo de lingua em pacientes com ELA®"!, Pesquisas
mostraram que o grupo de manifestacdo clinica espinal apresentou declinio mais lento da
pressdo de degluticdo de saliva espontanea, aléem de que a CVF, as medidas de pressdo de
degluticdo de saliva espontanea e a de pressdo de lingua podiam ser complementares para
indicar a capacidade de um paciente com ELA manter, de forma eficiente, a nutri¢do oral ou
para apoiar as decisdes sobre alteracdes requeridas na consisténcia da dieta®. Atualmente,
estudos mostram que, em comparacdo com grupos de controles saudaveis, 0s pacientes com
ELA apresentam alteraces significativas da funcdo oral, principalmente das pressdes de labios
e de lingua’. A média de pressdo méaxima de lingua em pacientes com ELA que apresentam
algum grau de disfagia para solidos e liquidos, verificada pela VED, é de 29,7 kPa®’.

A literatura demonstrou que a pressao maxima de lingua em um valor de corte de 21,0
kPa estd associada a uma pontuacdo total nos itens relacionados aos sintomas bulbares da
ALSFRS-R®,

A avaliacdo da pressdo dos 6rgdos fonoarticulatdrios — labios, lingua e bochechas —, em
conjunto com a avaliacdo global do individuo portador de ELA, podera fornecer indicadores de
prognostico para a funcionalidade da degluticdo, em particular a manutencdo de vias
tradicionais de alimentacdo com mudancas adaptativas das consisténcias e/ou a necessidade de
indicacdo de GTT. Assim, esta intervencdo impactara positivamente na qualidade de vida

desses pacientes.

1.6 Parametros da funcao respiratéria

Medidas de funcdo pulmonar sdo Uteis para prever a sobrevida em pacientes com ELA
e as variaveis espirométricas anormais refletem fraqueza muscular inspiratoria ou expiratoria,
sendo que o local de inicio da doenca, ou seja, membros ou segmento cefalico, ndo resulta em
um padréo diferente de anormalidades nos testes de fungio pulmonar’.

A capacidade vital forcada (CVF), volume méaximo de ar exalado com esfor¢o maximo,
a partir do ponto de méxima inspiracdo, € a medida respiratoria mais comumente usada em

pacientes com ELA.
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A literatura aponta que a colocagdo de GTT em pacientes com ELA se faz necesséria
quando a CVF apresenta reducdo significativa de uma consulta para outra, ou antes da CVF
ficar perto de niveis em que o paciente ndo seja capaz de permanecer na posicdo horizontal
(valor abaixo de 50% do previsto)®. Assim sendo, as diretrizes atuais recomendam a colocagio
de uma GTT em pacientes com ELA quando a CVF do paciente ainda é maior do que 50%,
uma vez que uma porcentagem menor indicaria uma maior deterioragdo na fungédo pulmonar e,
portanto, aumenta o risco de complicagdes durante o procedimento’’®, Portanto, a CVF é um
parametro de contraindicacdo de realizacdo de GTT quando menor ou igual a 50%. A técnica
mais utilizada é a gastrostomia endoscoOpica percutanea, que € um procedimento cirdrgico

realizado sob controle endoscopico e relativamente pouco invasivo.

1.7 Parametros do estado nutricional

Na ELA, a desnutricdo, presente em 16 a 50% dos casos, é causada pela reducdo da
ingestdo alimentar secundaria a disfagia, a fragueza apendicular e respiratoria, e ao
hipermetabolismo’”"8, sendo, entdo, um fator de pior progndstico. A desnutricdo em si pode
produzir fraqueza neuromuscular e afetar negativamente a qualidade de vida dos pacientes,
criando, assim, um circulo vicioso.

A medida da massa muscular expressa em unidades de kg/m? é denominada IMC808?,
Estudos relatam uma influéncia significativa do IMC prévio ao diagnostico ou da progressdo
da doenca na sobrevida dos pacientes acometidos pela ELA. Mais precisamente, um IMC
elevado no diagnostico deve ser considerado entre os fatores de protecdo em termos de
sobrevida global, enquanto os pacientes com baixo peso tém um pior prognéstico e maior
mortalidade pela doenga®®89-8,

Assim, se o consumo alimentar for insuficiente ocasionando perda de peso (> 10% do
peso normal apresentado antes do diagndéstico) e a ingestdo de alimentacdo oral tornar-se ndo
funcional pelos sinais clinicos de penetracdo e/ou aspiracdo laringotraqueal, como tosse,

engasgo, pigarro, entre outros; a via alternativa, gastrostomia, deve ser discutida®®.

1.8 Critérios para a realizacdo de gastrostomia em pacientes do ELA

A GTT é o procedimento, mais comumente, utilizado para a nutricdo enteral por ser

seguro e, que, na maioria das vezes, prolonga a sobrevida, fornecendo melhor qualidade de vida
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por garantir adequagdo na hidratacdo, na nutrigdo e na oferta de medicamentos por uma via

segura.

Deve-se considerar cada caso independente e a equipe multidisciplinar deve estar ciente
de que adiar a GTT para um estagio avancado da doenga pode aumentar o risco do estado
nutricional deficiente, com perda acentuada de peso, permitir engasgos e infecgdes
pulmonares®*®®, A indicac3o de vias alternativas de nutrigio em pacientes com ELA é feita pelo
exame clinico e funcional realizado pela equipe multidisciplinar® de acordo com a deterioragéo

do estado nutricional, da funcionalidade da degluticio e dos parametros da fungéo respiratoria®’.
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2 JUSTIFICATIVA

Sendo a ELA uma doenca previsivel no tempo, que acomete NM envolvendo a degluticédo
e considerando-se, ainda, que a diminuicdo da pressao da lingua tem consequéncias diretas na
fase oral da degluticdo e indiretas na fase faringea, buscou-se relacionar os achados clinicos
globais e da degluticdo com a pressdo de lingua que aparecem, ao longo do tempo, com a
progressdo da doenca. Dado que é possivel contar com modernas técnicas para obtencdo de
medidas objetivas dos valores de pressdo de lingua, entende-se como vantajosa a utilizacao
dessas medidas como indicadoras da capacidade de degluticdo e o momento preciso de
substitui-la pela GTT.

Sendo o IOPI um instrumento de facil aplicabilidade e manuseio, simples, objetivo e
portatil, torna-se acessivel e com boa aplicabilidade na préatica de fonoaudi6logos no que

concerne a avaliagdo da degluticéo.
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3 OBJETIVOS

3.1 Objetivo geral

Avaliar a evolugdo da pressao de lingua, quantitativamente, para sugerir o momento de
mudanga da consisténcia alimentar e da complementacéo parcial e, posteriormente, total, da via

de alimentacéo pela gastrostomia no paciente com ELA.

3.2 Objetivos especificos

1. Verificar o comportamento das presses de lingua, de labios e de bochechas na
progressao da doenca;

2. Delimitar os intervalos de pressao de lingua compativeis com as modificacdes nas
consisténcias alimentares;

3. Correlacionar os dados da presséo de lingua com os dados da VED e do IMC para

indicar o momento da GTT.
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4 CASUISTICA E METODOS

Esse estudo foi desenvolvido no Ambulatério de Doenca do Neurénio Motor da Divisao
de Clinica Neurologica do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de
Séo Paulo (HC-FMUSP).

Trata-se de estudo exploratério, longitudinal e prospectivo, aprovado pela Comissédo de
Etica para Analise de Projetos de Pesquisa (CAPPesq) do Hospital das Clinicas e da Faculdade
de Medicina da Universidade de S&o Paulo, sob n° 0225/11 (e prorrogado estudo até 2020 em
sessdo de 02/03/2016) - Anexo C.

Todos os participantes estavam de acordo com o estudo e os procedimentos foram
realizados ap0s assinatura do Termo de Consentimento Livre e Esclarecidos (TCLE) pelos

pacientes ou por seus responsaveis legais (Apéndice A).
4.1 Casuistica

A pesquisa foi realizada com pacientes matriculados no Ambulatério de Doenca do
Neur6nio Motor, sem restri¢do de faixa etaria ou nivel sociocultural, encaminhados pelo médico
neurologista a avaliacdo fonoaudiol6gica, no periodo de fevereiro de 2011 a agosto de 2018.
4.1.1 Critérios de inclusao

Como critérios de inclusdo no estudo, os pacientes deveriam apresentar:

e Diagnostico de ELA com base nos critérios de El Escorial Revisado (Federagédo

Mundial de Neurologia, 2000);

e Alimentacdo exclusiva por via oral na avaliacdo inicial (Al);

e Concordancia e assinatura do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE).

4.1.2 Critérios de exclusao

Foram considerados critérios de exclusao para o estudo:

e Diagndsticos neuroldgicos ou psiquiatricos prévios ao diagnéstico de ELA,;
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e Pacientes avaliados apenas uma vez, independente do motivo;

e Presenca de déficits cognitivos evidenciados pela avaliagdo médica.

4.1.3 Critérios para indicacéo de via alternativa de alimentagédo (GTT)

Foram considerados critérios de indicacdo de GTT durante o presente estudo:

e IMC < 18,5 ou perda de 10% do peso apresentado antes da doenga’8838889;

e Presenca de disfagia moderada/grave com as consisténcias pastosa e liquido
espessado®**° de acordo com os dados evidenciados na VED;

e Valor da CVF igual ou inferior a 50%.

4.2 Avaliacdes

Foram realizadas avaliagdes trimestrais, conforme retorno médico, até que se indicasse a
GTT como via alternativa de nutri¢do, levando-se em consideracdo os achados clinicos globais
e fonoaudioldgicos, e os dados de consenso de literatura. Os pacientes que necessitassem de
avaliacdes antes do retorno de trés meses foram orientados a retornar ao ambulatério como
consulta extra.

Os pacientes com diagnostico de ELA foram encaminhados pelo médico neurologista a
avaliacdo inicial (Al) quando apresentavam sinais ou referiam queixas bulbares. Nesse
momento, realizou-se a avaliagdo clinica fonoaudioldgica (estrutural e funcional), a pesagem,
a aplicacdo das escalas funcionais ASHA e ALSFRS, e a medida objetiva da pressdo dos 6rgaos
fonoarticulatérios (lingua, labios e bochechas) com o 10PI.

Quando necessarias, foram realizadas orientacbes aos pacientes, cuidadores e/ou
familiares quanto as mudancas de consisténcias alimentares e ao modo de oferta da alimentacéo,
visando minimizar riscos de broncoaspiracdo e complicacbes pulmonares com base nas
avaliagdes clinicas fonoaudiologicas.

Estes procedimentos foram realizados em todas as reavaliagdes trimestrais até a avaliagcdo
final (AF), determinada pelo momento no qual a GTT foi decidida, pelos critérios mencionados

anteriormente, pelo final do prazo para coleta dos dados ou por 6bito do paciente.
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4.2.1 Avaliacao funcional da deglutigéo

A avaliacédo funcional da degluticéo foi realizada com a observacéo pela pesquisadora da
degluticéo das consisténcias sélida (1 bolacha cream cracker), pastosa (10 colheres de papa de
fruta Nestlé®), liquida fina (10 goles de &gua) e liquida espessada na consisténcia de mel (10
goles ou colheradas), de acordo com a possibilidade de cada paciente. Para a consisténcia
liquida espessada, utilizaram-se, para 100ml de dgua, 2 colheres medida do espessante Resource
ThinckenUP Clear (Nestlé Nutrition®), conforme recomendacdes do fabricante.

Nos casos de pacientes com restricfes de consisténcias, as avaliacbes foram realizadas
somente com as consisténcias sem risco de broncoaspiracdo. E, entdo, qualificados de acordo

com a escala de funcionalidade da degluticdo sugerida pela ASHA e o tipo de dieta sugerida:

0- sem viaoral, ou seja, j& com indicacdo de GTT exclusiva;
1- pastoso e liquidos espessados;

2- pastoso e liquido fino;

3- sélido macio e liquido espessado;

4-  solido macio e liquido fino;

5- geral.

4.2.2 Medida quantitativa de pressdo dos 6rgaos fonoarticulatérios com o 10PI

A mensuracdo das pressdes dos 6rgdos fonoarticulatorios (lingua, labios e bochechas)
deu-se com o instrumento IOPI, Figura 1, de acordo com o seu protocolo de utilizagdo®. Trata-
se de um dispositivo portatil, que utiliza um bulbo flexivel de plastico cheio de ar (cerca de 3,5
cm de comprimento e 4,5 cm de diametro, com um volume interno aproximado de 2,8ml) ligado
por meio de um tubo de pléastico claro (cerca de 11,5cm) para medir a pressao maxima (em kPa)
exercida pela lingua no bulbo. Ele contém um circuito de sensor de presséo, com a funcéo de

medir o pico maximo dessa pressio®.
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Figura 1 - Instrumento IOWA Oral Performance Instrument (I0PI)
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Fonte: https://iopimedical.com.
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Com o paciente na posi¢do sentada, foram dadas as instru¢fes para medir a maxima
pressdo dos orgaos avaliados — lingua, labios e bochechas.

Para medir pressdo de lingua, de acordo com a Figura 2, posicionou-se o bulbo do
aparelho na regido central da lingua e, entdo, foi solicitado ao paciente que o pressionasse, com
a lingua contra o palato duro, o mais forte que conseguisse por 2 segundos e, em seguida,

deglutisse a saliva.

Figura 2 - Posicdo do bulbo para mensuracgdo da pressao de lingua
—

Fonte: De autoria prépria.



4 Casuistica e Métodos 36

Para medir pressdo de labios (Figura 3), solicitou-se ao paciente que, com os dentes
fechados e o bulbo posicionado entre os labios protruidos, o pressionasse por 2 segundos 0 mais

forte que conseguisse.

Figura 3 - Posicdo do bulbo para mensuracao da presséo de labios

Fonte: De autoria propria.

E, para mensurar a pressdo de bochecha (Figura 4), posicionou-se o bulbo entre a
gengiva e a bochecha solicitando que o paciente realizasse um sorriso forcado com os labios

fechados, pressionando, assim, o bulbo contra a gengiva.

Figura 4 - Posicao do bulbo para mensuragdo da pressao de bochechas

Fonte: De autoria prépria.
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Cada movimento foi realizado 3 (trés) vezes com intervalos de tempo de 10 segundos e
considerada a maior das medidas a pressdo do 6rgdo avaliado. As medidas de pressdo foram

obtidas no visor do IOPI e registradas em protocolo desenvolvido (Apéndice D).

4.2.3 Prova de fungéo pulmonar (PFP)

Quando o paciente referiu ou foi observada queixa respiratéria ou observado cansaco
importante aos minimos esfor¢os foi, entdo, encaminhado ao servico de pneumologia do
Instituto do Coracdo (INCOR) para realizar a prova de fungdo pulmonar (PFP).

O paciente, em posicao sentada, foi orientado a respirar pela boca por meio de um bocal
conectado ao espirébmetro, com o nariz tapado por uma presilha para ndo desperdicar o ar
respirado. O espirémetro registrou o volume e a velocidade do ar espirado.

Utilizou-se, para a analise o parametro capacidade vital forcada (CVF), medida em
porcentagem do déficit observado.

Fez-se, primeiramente, 0 encaminhamento para a realizacdo da espirometria pela CVF
guando menor ou igual a 50% do previsto ser um fator limitante e, assim, contraindicativo a

realizacdo da GTT.

4.2.4 Avaliacdo objetiva da degluticdo

Quando o paciente referiu queixa de degluticdo ou apresentou sinais clinicos de
penetracdo ou aspiragdo laringotraqueal nas avaliagdes fonoaudiol6gicas com as consisténcias
alimentares ja adaptadas para pastoso e liquido espessado a mel, foi encaminhado ao
ambulatorio de Otorrinolaringologia do HC-FMUSP para realizacdo do exame objetivo da

degluticdo pelo método de videoendoscopia, que seguiu 0 seguinte roteiro:

e O paciente foi orientado a permanecer sentado, com regido cervical em posicéo de
leve anteroflexéo, simulando sua posicao durante uma refei¢cdo normal;

e O aparelho fibronasofaringolaringoscopio foi introduzido pela fossa nasal mais
ampla do individuo, sem a utilizacdo de anestesia topica, para ndo interferir na
sensibilidade faringolaringea;

e Arrotina de realizacdo do exame da VED seguiu o protocolo descrito por Langmore
(1988)?. Utilizou-se para analise o grau de disfagia (ausente, leve, moderado ou

grave) com cada consisténcia alimentar testada durante o exame.
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De acordo com os resultados dos exames de CVF e de VED, a equipe multidisciplinar fez

aindicacdo da GTT.

4.2.5 Registro de dados

O registro da evolugdo dos parametros avaliados foi realizado nas seguintes fichas

desenvolvidas:

e Ficha de anamnese (Apéndice B) - Contém perguntas sobre a histdria da doenca,
forma inicial, dados sociodemograficos, dados nutricionais (perda ponderal e tipo de
dieta ingerida) e queixas especificas de dificuldades de degluticdo e/ou respiracdo. A
ficha foi preenchida pela pesquisadora por meio das informagdes fornecidas pelos
pacientes e/ou cuidadores/familiares;

e Ficha de dados de avaliacéo clinica fonoaudioldgica (Apéndice C) - contém dados
das avaliac@es estrutural e funcional dos 6rgdos fonoarticulatérios (lingua, labios e
bochechas), e dados da avaliacdo funcional da degluticdo realizada pela
pesquisadora, com a oferta das consisténcias solida, pastosa, liquida e liquida
espessada, de acordo com as possibilidades de cada paciente;

e Escala ASHA (Anexo B) — Aplicada pela pesquisadora/autora fonoaudiéloga em
todas as avaliacOes;

e Ficha de registro de pressdes dos oOrgdos fonoarticulatérios com o IOPI
(Apéndice D) — registradas as pressdes de lingua, de labios e de bochechas medidas
com IOPI. Nesta ficha, também foram registrados os dados de CVF, VED, tipo de

dieta sugerida e escala ASHA.

O tempo de acompanhamento, para fim das andlises estatisticas, foi delimitado em 12
meses por ser 0 periodo de estado da doenca em que se tem melhores condigdes para avaliacdo
da degluticéo e beneficios com a intervencdo multidisciplinar, proporcionando uma qualidade
de vida mais adequada a esses pacientes. Nesta fase mais precoce da doenca, o paciente e seu
familiar/cuidador encontram-se mais participativos e envolvidos nos cuidados gerais e sentem-
se amparados e confiantes para seguirem com as orientagdes multidisciplinar, tendo uma

melhor qualidade de vida.
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4.4 Anadlise estatistica

As variadveis categoricas foram descritas pelas frequéncias absolutas e relativas, e
comparadas por meio do teste de qui-quadrado. A normalidade das variaveis continuas foi
verificada por métodos gréficos e pelos valores de assimetria (skewness) e curtose (kurtosis).
As varidveis continuas com distribuicdo normal foram descritas por média e desvio padréo, e
comparadas pelos testes T de Student para amostras independentes ou pelo ANOVA, conforme
aplicabilidade. Aquelas ndo normais foram descritas por medianas e quartis, e comparadas pelo
teste de Wilcoxon ou Kruskal-Wallis, conforme aplicabilidade.

A evolucgdo das pressdes de lingua, de labios e de bochecha ao longo do tempo foram
analisadas por ANOVA para medidas repetidas, com termos de interacdo para avaliar o efeito
de variaveis de interesse (clinica de apresentacdo e indicacdo de GTT, por exemplo).

Modelos de regressédo logistica binéria foram utilizados para verificar a associacdo entre
a pressao de lingua e outras caracteristicas de interesse com a indicacdo de GTT em até 12
meses, com resultados expressos por meio de razdes de chance (Odds ratio, OR) e respectivos
intervalos de confianca (IC) de 95%. As seguintes variaveis foram consideradas a priori para
inclusdo nos modelos devido a plausibilidade bioldgica: idade, IMC, tempo de sintomas, tempo
de queixa de disfagia, apresentacdo clinica inicial, escala ASHA e escala ALSFRS. Outras
variaveis potencialmente preditoras com valor de p menor que 0,1 na anélise univariada também
foram consideradas para inclusdo nos modelos multivaridveis. Devido a alta correlacdo entre as
escalas ASHA e ALSFRS, apenas a ASHA foi mantida nos modelos multivariaveis. De forma
analoga, seguindo o mesmo racional, analise de sobrevida por regressdo de Cox foi utilizada
para verificar a associacao entre a pressdo de lingua e demais caracteristicas de interesse com
o tempo até a GTT (censurado em até 12 meses).

A correlacdo entre a pressdo de lingua, o IMC e a escalas funcionais ASHA e ALSFRS
foi analisada pelo teste de correlagdo de Spearman. A interpretacdo utilizada foi a que segue:
<0,2 desprezivel; 0,2-0,29 fraca; 0,3-0,39 moderada; 0,4-0,69 forte; >=0,7 excelente ou muito
forte.

Todos os testes foram bicaudados e foram considerados significativos valores finais de
p < 0,05. As analises estatisticas foram realizadas com auxilio do software R (R Core Team. R:
A Language and Environment for Statistical Computing. R Foundation for Statistical

Computing, Vienna, Austria).
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5 RESULTADOS
5.1 Caracterizacdo da amostra

No periodo do estudo, 240 pacientes foram encaminhados a avaliagdo inicial (Al) pelo
médico neurologista. Porém, destes, 121 pacientes foram excluidos das anélises por terem sido

avaliados apenas uma vez, conforme motivos apontados no fluxograma abaixo (Figura 5).

Figura 5 — Fluxograma do estudo

Avaliagdo inicial

- - 121 (50,5%) pacientes foram excluidos do estudo:
240 pacientes encaminhados para

avaliagdo fonoaudiologica » 41 (33,8%) somente avaliados (2* opinido)

39 (32.3%) indicada GTT na primeira avaliagio
21 (17,4%) residiam em outra cidade/estado
10 (8,3%) acompanhavam em outro servigo

> = 4(3.3%) apresentavam doengas neurologicas
prévias

3 (2.5%) apresentam déficits cognitivos

1 (0.8%) diagnostico final de miastenia gravis
1 (0.8%) em uso de SNE na primeira avaliagdo
1(0.8%) obito apos primeira avaliacio

1 ndio comparecia as consultas

119 (49,5%) pacientes foram
incluidos no estudo

62 (52,1%) 4(3.4%) 53 (44,5%)
pacientes pacientes paciente foram
permaneceram foram a 6bito encaminhados
com dieta via oral paraa GTT
exclusiva

Avaliacao final

Fonte: De autoria propria.

Sendo assim, permaneceram nas analises os dados de 119 (49,5%) pacientes
acompanhados longitudinalmente durante 12 meses. Desses, ao término do periodo estudado —
avaliacdo final — AF), 53 pacientes (44,5%) foram encaminhados para a GTT, 4 pacientes
(3,4%) foram a Gbito durante as coletas dos dados e 62 (52,1%) pacientes terminaram o estudo

alimentando-se por via oral exclusiva, ou seja, sem indicacdo da via alternativa de alimentacgéo.
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5.1.1 Caracterizacdo clinica

Os pacientes participantes do estudo (n= 119) quando divididos nos grupos de acordo
com a manifestacdo clinica inicial da doenca: espinal superior — ES — (n=43), aqueles com
comprometimento inicial nos membros superiores, espinal inferior — EI — (n= 48), aqueles
com comprometimento inicial em membros inferiores e bulbar — B — (n=28), aqueles com
comprometimento inicial na fala, na degluticdo e/ou na respiracdo, apresentaram diferencas
estatisticamente significativas entres os trés grupos quanto as variaveis idade, a ASHA inicial,
ao encaminhamento para GTT em 12 meses, a presenca de fasciculacdo de lingua, e as
pressdes de lingua e bochecha iniciais, conforme Anexo E, Tabela 4.

Percebeu-se, pela analise apresentada no Anexo E, Tabela 5, que ndo houve correlagédo
entre o tempo de doenca e a pressao de lingua na avaliacdo inicial entre os grupos de mesma
manifestacdo clinica inicial, evidenciada pela vasta heterogeneidade nos valores da presséo de
lingua e do tempo de doenga apresentados no momento da avaliacdo inicial, no Anexo E, no
Gréfico 7.

Os pacientes quando analisados quanto a indicacdo (n= 53) ou ndo indicacdo (n = 66) de
GTT no periodo de 12 meses, observou-se, de acordo com a Tabela 1, diferengas
estatisticamente significativas quanto as variaveis, ASHA inicial, ALSFRS inicial, sintoma
inicial da doenca, fasciculacdo e atrofia de lingua, pressdo de lingua inicial e pressdo de

bochecha inicial.
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Tabela 1 - Variaveis clinicas e demograficas por grupo de indica¢do ou ndo de GTT em 12

meses
Sem GTT em Com GTT em
Variaveis NTfolli;l 12 meses 12 meses p-valor?
N = 66 N = 53!
Idade (anos) 54.82 (12.25) 53.12 (12.85) 56.92 (11.22) 0.088
Peso inicial (Kg) 67.00 (59.00, 80.00)| 69.00 (60.00, 80.00) | 64.00 (58.00,76.00) | 0.272
IMC inicial 24.49 (22.05, 27.00)| 24.98 (23.00,27.90) | 23.90 (21.63,25.95) | 0.069
ASHA inicial 6.00 (6.00,7.00) |  7.00 (6.00, 7.00) 6.00 (5.00, 6.00) <0.001
ALSFRS inicial 30.00 (26.00, 34.00)| 32.00 (28.00, 37.00) | 28.00 (22.00,32.00) | <0.001
Sintoma inicial 0.004
Espinal superior 43 /119 (36%) 21/ 66 (32%) 22 /53 (41%)
Espinal inferior 48 /119 (40%) 35/ 66 (53%) 13 /53 (25%)
Bulbar 28 /119 (24%) 10/ 66 (15%) 18 /53 (34%)
Fasciculagéo de lingua 56 /119 (47%) 20/ 66 (30%) 36 /53 (68%) <0.001
Atrofia de lingua 54 /119 (45%) 20 / 66 (30%) 34/ 53 (64%) <0.001
z(rszs)é" delinguainicial - 57 15 (16,00, 44.50)| 40.50 (26.25, 51.75) | 17.00 (13.00, 24.00) | <0.001
Z{‘;:ﬁo delabiosinicial 15 50 5.00,1750)| 12.00(9.00,16.75) | 10.00(8.00,18.00) | 0.330
Pressao de bochechaiinicial 1, ) 7 50 15.00)| 14.50 (8.25, 20.00) 11.00 (6.00, 14.00) | 0.002

(kPa)

!Média (desvio padrdo); n / N (%); Mediana (quartis)

2Teste t de Welch; teste de Pearson; Teste de Wilcoxon

5.2 Andlise da pressao de 6rgaos fonoarticulatérios ao longo do tempo

Quanto a evolucgdo da pressao de lingua ao longo do tempo (12 meses) para 0S grupos

de acordo com a manifestacdo clinica inicial, observou-se, conforme Anexo E, no Gréfico 8,

que os trés grupos apresentaram reducao na pressao de lingua, sendo o grupo dos bulbares o

que apresentou pressdo de lingua inicial e final menores, seguido do grupo espinal superior e,

posteriormente, o espinal inferior.

J& quanto a evolucdo da pressao de lingua ao longo dos 12 meses para 0S grupos com e

sem indicacdo de GTT, mostrada no Grafico 1, observou-se reducédo da pressdo de lingua ao

longo do tempo para ambos 0s grupos, sendo que o grupo que foi encaminhado paraa GTT

apresenta pressdo de lingua tanto inicial quanto final menores do que o grupo que nédo foi

indicado paraa GTT em 12 meses.
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Gréfico 1 - Pressdo de lingua ao longo do tempo para os grupos com e sem indicacdo de GTT
no periodo de 12 meses.

T I |

304

GTT em 12 meses
254 -+ Nio
Sim
204

Pressio de lingua - kPa (Média e IC 95%)

T T T T T
Avaliagio 3 meses 6 meses 9 meses 12 meses
inicial

Tempo
Anova, p =0.084

Fonte: De autoria prépria.

J& a evolucdo da presséo de labios ao longo do tempo de 12 meses para 0s grupos com
e sem indicacdo de GTT no periodo de 12 meses, mostrada no Gréfico 2, apresenta reducao
dessa pressdo ao longo do tempo para ambos os grupos, sendo que o grupo que foi
encaminhado paraa GTT no periodo de 12 meses apresenta pressao de labios final um pouco

maior do que o0 grupo que n&o foi indicado paraa GTT em 12 meses.

Graéfico 2 - Pressao de labios ao longo do tempo para 0s grupos com e sem indicacdo de GTT

no periodo de 12 meses.
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Anova, p =0.37

Fonte: De autoria propria.
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Referente a evolugdo da pressdo de bochecha ao longo do tempo (12 meses) para 0s
grupos com e sem indicacdo de GTT no periodo de 12 meses, mostrada no Gréfico 3,
observou-se reducdo da pressdo de bochecha ao longo do tempo em ambos 0s grupos, sendo
que o grupo que foi encaminhado para a GTT no periodo de 12 meses apresenta pressao de
bochecha tanto inicial quanto final menores do que o grupo que ndo foi indicado paraa GTT
em 12 meses.

Grafico 3 - Pressao de bochecha ao longo do tempo para 0s grupos com e sem indicacdo de

GTT no periodo de 12 meses.
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10 = Nio
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Pressiio de Bochecha - kPa (Média e I1C 95%)

Avaliagao 3 meses 6 meses 9 meses 12 meses
inicial

lum[m Anova. p = 0.38

Fonte: De autoria propria.

5.2.1 Analise de sobrevivéncia

O Gréfico 4 apresenta o tempo livre de indicagdo de GTT estratificado pela presséo de
lingua. Pacientes com menor pressdo de lingua apresentaram progressao mais rapida para GTT.
Verificou-se, assim, que a probabilidade de indicacdo de GTT para pacientes com pressao de
lingua inferior a 15kPa é maior do que para aqueles com pressdo de lingua entre 15 e 25kPa em
menor espago de tempo. Ja o tempo de indicacdo de GTT é ainda maior para pacientes com
pressédo de lingua maior do que 25kPa.
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Gréfico 4 - Andlise de sobrevivéncia para pressdo de lingua.
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Fonte: De autoria prépria.

5.2.2 Andlise das press@es de lingua, de labios e de bochecha tempo-dependente para GTT

Nas varidveis associadas de forma independente a indicacdo de GTT em 12 meses,
observou-se a pressao de lingua como Unica variavel estatisticamente significante, no Anexo E,
na Tabela 6.

As Tabelas 7, 8 e 9, também no Anexo E, analisaram separadamente as pressdes de lingua,
de labios e de bochechas com outras variaveis associadas de forma independente a indicacdo
de GTT em até 12 meses. Verificou-se que as variaveis com HR > 1 sdo as de maiores risco de
evoluir para GTT em menor espaco de tempo.

Observou-se alta correlacdo entre as pressdes de lingua, de labios e de bochechas, sendo
o foco original do trabalho a pressdo de lingua que apresenta menor HR (risco), conforme

Tabela 2, tendo, assim, maior impacto no reconhecimento da progresséo paraa GTT.

Tabela 2 - Analise das pressdes de lingua, de labios e de bochecha (tempo-dependente para

GTT).
Variavel HR! 95% IC! p-valor
Pressdo de lingua? 0.92 0.88,0.96 <0.001
Pressdo de labios? 0.98 0.93, 1.03 0.366
Presséo de bochecha? 0.93 0.87,0.99 0.016

'HR = Hazard Ratio, IC = Intervalo de confianca
2Variavel tempo-dependente
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5.3 Andlise dos tipos de dietas e pressdo de lingua

O Grafico 5 ilustra a correlacéo do tipo de dieta com a pressdo de lingua. Percebeu-se
que, quanto maior a pressdo de lingua, mais evoluido € o tipo de consisténcia alimentar possivel
para ingestdo via oral sem risco funcional. Ou seja, paciente com dieta tendendo & geral
apresenta pressdo de lingua maior (P lingua > 25 kPa) do que pacientes com indicagdo de dietas

com consisténcias adaptadas (P lingua < 25 kPa).

Gréfico 5 - Presséo de lingua X tipo de dieta segura.
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Fonte: De autoria prépria.

Sendo assim, resume-se a sugestdo dos tipos de dietas mais seguras de acordo com 0s
intervalos de pressdo de lingua, conforme apresentado no Quadro 2.

Quadro 2 - Dietas sugeridas para cada intervalo de pressdo de lingua

Faixa de pressao de lingua (kPa) Dieta sugerida

>25 Geral

Sélido macio e liquido fino

<25 Sélido macio e liquido espessado

Pastoso e liquido fino
<15 Pastoso e liquido espessado
Sem via oral
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5.4 Andlise de pressdo de lingua e do exame objetivo da degluti¢do (VED)

O Gréfico 6 demostra a evolucédo da pressdo de lingua ao longo do tempo para os pacientes
que foram ou ndo indicados para GTT de acordo com os resultados obtidos no exame objetivo
da degluticdo. Observou-se que os pacientes que foram indicados para a realizacdo de GTT
apresentaram decréscimo na pressao de lingua ao longo do tempo e aqueles que ndo foram
indicados mantiveram a pressao de lingua mais estavel entre a avaliacéo inicial e final (P lingua
= 20kPa).

Gréfico 6 - Presséo de lingua ao longo do tempo por indicagdo de GTT em 12 meses pela

VED.
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5.5 Andlise da correlacdo entre pressao de lingua, IMC e escalas funcionais no momento

da avaliagéo final

Na Tabela 3, assim como nos Graficos 9, 10 e 11 (Anexo E), observou-se correlagdo
desprezivel (< 0,2) entre pressao de lingua e a escala ALSFRS, e fraca (0.2 — 0.29) entre presséo

de lingua e ASHA e A IMC no momento da avaliacao final.
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Tabela 3 - Correlacdo entre pressdo de lingua, A IMC e escalas funcionais na avalia¢éo final

Estimativa IC inferior IC superior p-valor
AIMC 0.253 -0.006 0.480 0.055
ASHA 0.238 -0.022 0.467 0.072
ALSFRS 0.053 -0.226 0.324 0.711

IC - Intervalo de confianca
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6 DISCUSSAO

A presente tese teve origem no interesse da autora em elaborar um estudo do
funcionamento dos 6rgdos envolvidos na degluticdo. Originou-se com uma pesquisa da
degluticdo, em populacdo normal, caracterizada como um sistema funcional complexo em que
estdo envolvidos a respiracdo, a mastigacéo, os movimentos ondulatérios de lingua, a contragdo
das bochechas e dos labios para, sequencialmente, destinar o bolo alimentar para a orofaringe
e 0 esdfago. Todo esse processo ocorre de modo consciente e automatizado modulado por
centros localizados no encéfalo e no tronco cerebral, terminando o processo com a pressao da
lingua contra o palato e direcionamento do bolo alimentar adiante.

Ja havia estudado as variag6es das dificuldades na degluticdo de jovens, adultos e idosos
sadios, e as diferencas na eficiéncia da degluticio em relacio ao género®. Observaram-se
diferengas entre as medidas de pressdo de lingua de individuos de diferentes faixas etéarias.
Essas diferencas manifestaram-se pela maior variagdo quando se solicitaram movimentos
repetidos e pela diminuigéo de forca associada ao aumento da idade. A diminuicdo de pressdo
de lingua na faixa etaria dos idosos foi compensada com aumento do tempo para degluticdo de
liquido. Houve associacdo entre as medidas de pressdo de lingua e de preensdo palmar nos
diferentes grupos de idade®?,

O interesse foi ampliado quanto as patologias e a preocupacdo em oferecer um melhor
gerenciamento da funcionalidade da degluticdo e, consequentemente, uma melhor qualidade de
vida aos pacientes disfagicos.

Por exemplo, estudos com populacdo com Doenca de Parkinson, doenca neuroldgica
cronica, progressiva e idiopatica, com sintomas de rigidez e bradicinesia, mostraram que ha
reducdo na pressdo de lingua média de doentes sem queixas de fala ou degluticdo (P lingua
média = 32 Kpa)® e ainda menor nesses doentes quando disfagicos®>%, Além disso, estudou-
se o efeito do aumento da pressdo de lingua e da melhora da funcionalidade da degluti¢cdo com
a realizacdo de protocolos de exercicios de fortalecimento de lingua nos doentes com
Parkinson®,

Levando-se em consideracdo os achados na populagdo normal e sabendo que a ELA é
uma doenca progressiva em que had o comprometimento muscular, por ser uma doenca do
neurdnio motor, considerou-se avaliar as pressdes de lingua, de labios e de bochecha
correlacionando-as com o avango da doenca, e as adaptagdes e as substituicGes alimentares

sugeridas.
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A metodologia escolhida com o uso do aparelho IOPI é simples, objetiva e pontual,
visando a fécil aplicabilidade pela equipe multidisciplinar e ao menor esfor¢o do paciente e
familiares quanto a necessidade de serem encaminhados e retornarem a diferentes servicos para
exames complementares.

Lembrando que o ato de se alimentar esté relacionado, além da necessidade nutricional e
caldrica, ao prazer do individuo, correlacionar a funcionalidade da degluticdo com a satisfacdo
oral dos pacientes com ELA fez-se necessario, elucidando um prognostico mais humanizado e
0 bem-estar do paciente. Sendo assim, os resultados do presente estudo podem ser aplicados no
contexto clinico, como base para nortear condutas junto ao paciente com ELA.

Neste estudo, analisou-se a correlagdo da pressao de lingua com os tipos de dietas, quanto
as consisténcias recebidas de forma funcional e a indicacao de via alternativa de nutricéo parcial
ou total, pelos pacientes acometidos pela ELA, ao longo da progressdo da doenca em 12 meses.

A selecdo dos pacientes para 0 acompanhamento longitudinal da presséo de lingua deu-
se pela presenca de degluticdo funcional para algumas consisténcias alimentares e pela auséncia
de necessidade de via alternativa de alimentacdo na Al, além da possibilidade de realizacédo de,
pelo menos, duas avaliacdes consecutivas durante o estudo até a AF. Foi necessario um tempo
de estudo longo pela heterogeneidade evolutiva do déficit sistémico e, com isso, a possibilidade
de acompanhar a funcionalidade da degluticdo, até mesmo, a indicacdo da GTT como via
exclusiva de alimentacdo, e a diminuicdo da pressdo de lingua, correlacionando-as com a
progressdo da doenca.

Foram encaminhados para avaliacdo fonoaudioldgica 240 pacientes, porém, desses, 121
(50,5%) foram excluidos das analises por ndo terem, pelo menos, 2 avaliagcBes consecutivas
pelos motivos de abandono do servigo (33,8%); por ja serem indicados a GTT na Al (32,3%);
por residir em outra cidade/estado e ter dificuldade de locomocao para virem ao ambulatorio
(17,4%) ou ja serem acompanhados em outro servico (8,3%). Uma possivel explicacdo para
esta falta de adesdo ao ambulatério da-se pelo fato do servico onde foi realizado o estudo ser
um hospital terciario e centro de referéncia nacional, o que faz com que pacientes venham de
outras localidades para serem avaliados, diagnosticados, orientados e terem uma outra opinido
a respeito do quadro clinico de acordo com a experiéncia de profissionais qualificados na
patologia estudada. O encaminhamento tardio a avaliagdo fonoaudiologica também é uma
explicacdo pelo qual muitos pacientes foram excluidos do estudo na primeira avalia¢do por ja
apresentarem importante comprometimento bulbar com presenca de disfagia grave® e/ou de
emagrecimento acentuado’®, o que os inviabilizam de manter dieta via oral exclusiva, sendo,

entdo, encaminhados a GTT na Al.
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O banco de dados obtido considerou, entdo, 119 (49,5%) pacientes acompanhados
trimestralmente no Ambulatério de ELA do HC-FMUSP. Desses, ao término do periodo
estudado, 53 (44,5%) foram encaminhados para a GTT, 4 (3,4%) foram a ébito durante as
coletas de dados e 62 (52,1%) terminaram o estudo ainda se alimentando por via oral exclusiva,
ou seja, sem indicagéo de GTT, de acordo com o fluxograma apresentado. Este resultado deve
ser interpretado com o tempo médio de vida do paciente e 0 momento em que aparecem as
dificuldades graves para locomocao, respiracdo e degluticdo. Nesse estudo, os pacientes
espinais compdem a sua maior parte (76%) e terminam o tempo de estudo ainda sem indicagéo
de GTT, ou seja, com comprometimento de degluticéo leve a moderado.

Observaram-se relacdes epidemioldgicas de acordo com a literatura mundial. Quanto ao
fenotipo espinal e bulbar, de acordo com a Tabela 4 (Anexa E), verificou-se maior média de
idade para o grupo bulbar (61 anos, desvio padrdo de 11,5 anos e p= 0.007), dado condizente
com a literatura que demonstra inicio da doenca em uma faixa etaria mais elevada em 5 anos
no fendtipo bulbar em relagéo ao fendtipo espinal 2.

A ocorréncia de cada fen6tipo, 76,5% com inicio pelos membros, forma espinal, e 23,5%
com inicio pelo segmento cefalico, forma bulbar, também corrobora com os dados mundiais de
maior predominio da forma espinal®*®®.

Observamos referéncia de elevados tempos de doenca e de grande variabilidade nos
valores de pressdes de lingua na Al dos diferentes fendtipos espinal e bulbar, porém sem
correlacdo estatistica entre estas variaveis. Estes dados podem ser explicados, além do
encaminhamento tardio ao servico de fonoaudiologia, pelo fato de elevados intervalos de tempo
entre o inicio dos sintomas até o diagnostico da doenca, tendo em vista a necessidade do
descarte de outras patologias, a demora no agendamento de exames complementares, e 0 ndo
conhecimento dos sinais e sintomas presentes na ELA de muitos profissionais da area da Saude
pelos quais os pacientes sdo avaliados®”%. Em tal contexto, o paciente deixa de receber
orientagdes e cuidados referentes ao manejo da respiracao e da alimentacéo, o que os coloca
em risco de desnutri¢do, desidratacdo e broncoaspiracao, e em condicdes desfavoraveis para o
préprio acompanhamento subsequente. O encaminhamento tardio esta em desacordo com as
recomendacdes da literatura que afirma que a intervencdo na forma da oferta via oral deve ser
realizada com auxilio de exames objetivos a partir dos 6 meses de acometimentos bulbares e, a
partir de 1 ano, deve-se considerar mudancas ou, até mesmo, a introducédo de vias alternativas
de alimentagio®.

Conforme dados também mostrados na Tabela 4, no Anexo E, verificou-se significancia

quanto as medidas da escala ASHA NOMS na Al entre os grupos de manifestacdo clinica
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inicial. Este dado sinaliza que esta escala de funcionalidade da degluticdo é um instrumento Gtil
também em uma populagéo especifica como o caso dos pacientes com ELA.

Né&o houve diferencgas significativas, conforme Tabelas 1 e 3, nos pesos e respectivos IMC
iniciais entre os grupos com e sem indicacdo a GTT, e 0s grupos de manifestacdo clinica inicial.
Isso pode ter sido observado pelo fato de a maioria dos pacientes apresentar peso e,
consequentemente, IMC normais ou elevados neste momento da Al, provavelmente pelo tipo
de dieta ingerida previamente ao diagnostico®1%,

Portanto, a reducdo em 10% do valor do peso inicial pode ndo impactar de forma negativa
no IMC apresentado na AF, contrariando, assim, os dados de literatura de que o IMC é um bom
marcador do prognostico dos pacientes com ELA1192. O IMC, nesse estudo, entdo, ndo foi um
marcador de evolucdo que expressa uma funcionalidade da degluticdo adequada a nutri¢do do
paciente com ELA, apesar da literatura apontar que ha melhora nos parametros antropométricos
entre os pacientes que fizeram GTT desde o inicio do acompanhamento nutricional em relagéo
aos que nao fizeram, sendo a implantacdo precoce GTT um fator de reducéo nas internacgoes
associadas a complicacdes derivadas dela'®®,

Os pacientes encaminhados paraa GTT, no periodo de 12 meses, foram, na sua maioria,
do grupo bulbar (64%), seguidos pelo grupo espinal superior (51%) e, por fim, espinal inferior
(27%). Esses dados corroboram com os de literatura de que, em fase mais tardia da doenca,
todos os pacientes apresentam déficits bulbares, independente de tipo de manifestacéo clinica
inicial. Porém, o tempo de indicacdo paraa GTT é maior para 0s pacientes espinais do que para
os bulbares, também conforme os achados de literatural®1%, Confirmou-se, portanto, que o
acometimento inicial da doenca em regiGes superiores da medula espinal estd associado ao
maior prejuizo para a realizagdo de pressdo de lingual®1%, Entéo, infere-se que o fator preditivo
para a indicacdo de GTT seja a pressdo de lingua apresentada em dado momento e ndo o
fenotipo inicial de manifestacdo da doenca.

Quanto as pressfes dos 6rgaos fonoarticulatérios, observou-se, nas Tabelas 1 e 3, que
somente as pressoes de lingua e de bochecha na Al apresentaram diferengas significativas para
0s grupos com e sem indicacdo a GTT e de manifestacdo clinica inicial, respectivamente. A
pressdo de labios nédo foi significativa. Este achado pode ser explicado pelo fato de que, para a
mensuracao da presséo de labios pelo instrumento 10PI, necessita-se de protruséo labial, muitas
vezes, ja prejudicada pelo comprometimento do nervo facial (VII par de nervos cranianos),
responsavel pela parte motora dos labios.

Apesar da reducéo da presséo de lingua nos trés grupos de manifestacao clinica inicial ao

longo do tempo, observou-se, tanto na Al quanto na AF, pressdes maiores para o grupo espinal
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inferior, seguido do espinhal superior e, por fim, os bulbares. Este achado corrobora com os
achados na literatura de que os fenotipos motores sdo determinados pela degeneracdo do
neurdnio motor que €, fundamentalmente, um processo focal que se espalha contiguamente dos
NMS e NMI, e que os mecanismos moleculares, o estresse oxidativo e a reducdo dos
mediadores neuroprotetores sdo fundamentais, envolvendo, principalmente, os nucleos
motores. Desta forma, pacientes com acometimentos mais superiores evoluem para um pior
prognostico'108,

Assim, o fonoaudidlogo pode direcionar o tempo de reavaliagbes de acordo com a
manifestacdo inicial da doenca e a pressao de lingua apresentada. Ou seja, pacientes com inicio
em membros inferiores podem ser reavaliados em maior espago de tempo do que pacientes com
inicio bulbar, desde que apresentem pressao de lingua >25 kPa.

Pacientes que foram encaminhados para a GTT apresentaram valores de ASHA e de
ALSFRS iniciais menores do que os que ndo foram encaminhados, conforme a Tabela 1. Estes
dados confirmam que ambas as escalas sdo instrumentos que podem nortear o prognostico do
paciente referente a indicacdo a GTT.

Considerando os grupos de pacientes com e sem indicacdo a GTT em 12 meses, observou-
se reducdo das pressdes de lingua e de bochecha, sendo os valores das pressdes tanto na Al
quanto na AF maiores no grupo de pacientes que ndo foram indicados a GTT. Sendo assim,
podemos afirmar que, mesmo com redugéo nas pressoes, 0s pacientes apresentam adaptagoes
na degluticdo e, portanto, maior tempo de permanéncia na manutencao de dieta por via oral
com os ajustes e as orientacdes dados pelos profissionais para minimizar os riscos de
complicacdes pulmonares®!72, Esta observacdo pode ser decorrente da plasticidade neuronal na
qual uma funcdo € realizada mesmo com evidéncia da perda funcional de uma das unidades
motoras. Observou-se, objetivamente, que hd uma fraqueza da lingua, dos labios e das
bochechas comprovada pela reducdo das pressdes mensuradas, 0 que acarreta, diretamente, a
perda da funcionalidade da degluticdo durante a progressao da doenca, observada, também, pela
curva de analise de sobrevivéncia, em que menores pressdes de lingua estao relacionadas com
menores tempos de indicacdo de GTT.

A reducdo da mobilidade, da forca e da coordenacdo dos muasculos orofaciais e linguais,
e as dificuldades na preparacdo oral, na mastigacdo e no transporte oral do bolo, ocasionam
residuos de alimento ou secrecdes orais, faringeos e/ou laringeos que podem causar aspiracao
e consequentes complicagBes pulmonares®. Sendo a degluticio e a respiragdo processos
intimamente relacionados nos quais h& necessidade de sinergismo de estruturas para prote¢do

das vias aéreas durante a degluticdo, qualquer alteracdo nos mecanismos aerodindmicos e
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musculares podem levar o paciente a apresentar incoordenacio e, assim, prejuizo pulmonar®®.
A eliminacdo das secrecdes bronquicas e a protecdo das vias aereas superiores tornam-se mais
dificeis devido a fraqueza dos musculos da expiracdo, resultando em uma tosse que ndo gera
pressdo suficiente para a limpeza aérea, devido a diminuicao do fluxo expiratorio, favorecendo
a acumulagdo de secrecBes e uma possivel aspiragdo traqueal'’’. Assim, a mensuracgéo e o
gerenciamento da pressao de lingua em conjunto com o manejo das consisténcias alimentares,
minimizando os riscos respiratdrios, com a progressdo da doenca podem, também, postergar a
necessidade de uma respiracao artificial.

Né&o foram encontrados na literatura estudos com humanos que mostrassem a relagéo da
pressdao de lingua com a presenca de disfagia e consequentes alteracdes na consisténcia
alimentar ofertada em pacientes com ELA. Sendo assim, este achado é o de maior importancia
do presente estudo.

Observou-se que, a partir da pressdo de lingua 25kPa, o paciente ja apresenta alguma
restricdo quanto as consisténcias alimentares que pode ingerir de forma funcional e com
menores riscos, €, por isso, adaptacdes na dieta sdo necessarias. Pressoes de lingua < 15kPa
sugerem indicar a GTT como via complementar. Este momento da pressdo de lingua foi
encontrado pela metodologia implantada pelo uso do I0PI, mas quantas das outras funcoes
motoras do aparato funcional da degluticdo ultrapassaram o limite de disfuncdo e, também,
concorrem com a necessidade de mudanga da dieta ou indicacdo da GTT. Assim, foram
relacionadas as partes de disfuncéo do sistema de degluticdo que concorrem com a pressdo de
lingua, sendo esta a Unica mensuravel, portanto, elemento pratico e facil para determinar as
consisténcias alimentares para o paciente com ELA.

Verificaram-se déficits na composicdo corporal pelo IMC e na degluticdo pela VED,
sendo fatores de indicacdo de GTT conforme documentado na literatura®?,

Quanto ao A IMC e a A pressao de lingua, a Tabela 3 mostra fraca correlagéo entre essas
medidas. Esse fato ja era esperado, uma vez que o IMC ndo foi um pardmetro considerado
marcante e significativo na evolugédo dos pacientes de nosso estudo.

A VED avalia a presenca de derramamento prematuro, de residuo orofaringeo pds-
degluticéo e de penetracdo/aspiracdo laringotraqueal, sendo um procedimento bom para indicar
a gravidade da disfagia e um teste util para 0 acompanhamento da disfagia em pacientes com
ELA, seja ela de origem espinhal seja bulbar'!2, Estudos mostraram que ha correlacéo entre a
presenca de disfagia verificada pela VED e a reducdo no teste de pressdo de lingua,
significativamente associada a um comprometimento da eficidcia e da seguranga da

degluticio!™!4 A VED, portanto, pode ser um procedimento de risco de aspira¢io, mesmo em
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minima escala, por ocorrer oferta monitorada de pequenos volumes de diferentes consisténcias
alimentares. Em nosso estudo, os pacientes encaminhados para a GTT apresentaram redugéo
da pressao de lingua < 15kpA entre o 3° ¢ 0 6° més de acompanhamento, enquanto os pacientes
que ndo foram encaminhados paraa GTT mantiveram a pressao de lingua >15kPa, conforme o
Gréfico 6. Esse achado corrobora com a literatura de que o0s pacientes precisam de
monitoramento mais rigoroso apds os 6 meses de inicio de acometimento bulbar*®. Vale
ressaltar que o grupo encaminhado para a GTT se alimentava, preferencialmente, com
consisténcias pastosa e liquida espessada por serem as de menor nivel de gravidade, de acordo
com os resultados das VEDs realizadas. Esses dados corroboram com os de literatura em que
as consisténcias alimentares sélido e liquido sdo as que apresentam niveis de disfagia mais
graves em menores tempo*, possibilitando a manutenc&o da via oral com o pastoso e o liquido
espessado até a indicacdo da GTT. A manutencdo dessas duas consisténcias por maior tempo
da-se pelo fato delas necessitarem de menores pressdes dos érgdos fonoarticulatérios para
melhor controle oral e degluticio funcional®”!%,

Muitos dos pacientes encaminhados para a realizacdo de exames objetivos, CVF e VED,
ndo compareceram para a realizacdo desses, o que confirma a necessidade de auxilio e a
dependéncia parcial ou total dos pacientes com ELA, além da dificuldade que estes enfrentam
para retornarem em datas diferentes para a realizacdo de procedimentos diversos. Em um
cenario ideal, seria interessante a atuacdo de uma equipe multidisciplinar no mesmo dia da
consulta médica, porém sabe-se que, na pratica, nao é todo e qualquer centro que pode dispor
desses profissionais e métodos em um mesmo servigo®:.

Deve-se ressaltar a contraindicagéo de realizacdo da GTT pela mensuracdo da capacidade
respiratéria por meio da CVF realizada no exame de espirometria. Esta contraindicagdo se da
pelo fato dos pacientes com CVF abaixo de 50% terem um maior risco respiratorio no processo
de sedacdo durante o procedimento, sendo, na maioria das vezes, necessario um suporte
respiratorio artificial e possivel realizacio de traqueostomial!®:117,

Considera-se, entdo, que a mensuracdo da pressdo de lingua pode ser um indicador
clinico, indolor, de baixo custo, risco minimo e de facil aplicabilidade para se sugerir as
consisténcias de dietas mais indicadas para cada paciente e, até mesmo, o momento de indicagdo
da GTT como forma, ainda, complementar de alimentagéo, e minimizar os riscos respiratorios.
Assim, a assisténcia aos pacientes com ELA podera ser norteada, com dados objetivos, e as
orientacOes necessarias quanto aos cuidados, manejos e progndsticos mais bem sinalizadas pela

equipe multidisciplinar.
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6.1 Perspectivas de novos estudos para aprimorar a funcionalidade da degluticéo e suas
limitacGes

Esse estudo apresentou algumas limitagcdes. Em primeiro lugar, foram realizadas analises
secundarias ao objetivo principal. A realizacdo da andlise de subgrupos, sem o devido calculo
amostral, pode aumentar a chance de resultados com erros tipo I. Porém, os resultados obtidos
foram considerados devido a natureza exploratoria e longitudinal do estudo.

O resultado mais expressivo referido quanto a pressao de lingua ao longo do tempo e sua
correlacdo com a dieta sugerida de forma adequada ndo foi analisada quanto ao género e as
faixas etérias dos pacientes, varidveis significativas no estudo realizado com a populacdo
normal.

Sugerem-se estudos posteriores com amostra iguais de pacientes com mesmo
comprometimento inicial da doenga, da faixa etaria e de género.

A realizacdo de exercicio na ELA é controverso. O exercicio fisico terapéutico pode
contribuir para retardar a deterioracdo da musculatura de pacientes com ELA, facilitando,
assim, o seu desempenho nas atividades da vida diaria''®. Embora o exercicio moderado pareca
ser benéfico para os musculos dos membros na ELA, os efeitos do exercicio nos muasculos
bulbares, como a lingua, foram pouco estudados. Estudos em modelo animal indicam potencial
efeito deletério do treinamento de forca de lingua na motilidade da lingua de ratas com a
doenca®*!1°, Assim, sugerem-se, também, estudos de protocolos de exercicios que gerenciem a

pressdo dos 6rgdos fonoarticulatdrios nesta patologia.
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7  CONCLUSOES

1. As pressdes de lingua, de labios e de bochechas apresentam reducdo significativa

com a progressdo da ELA;

2. Intervalos de pressbes de lingua foram desenvolvidos para a indicacdo de
consisténcias de alimentos a serem ofertadas de forma funcional e segura aos

pacientes com ELA. Assim, tem-se:

Faixa de pressdo de lingua (kPa) Dieta sugerida

>25 Geral

Soélido macio e liquido fino

<25 Soélido macio e liquido espessado
Pastoso e liquido fino
<15 Pastoso e liquido espessado

Sem via oral

3. A pressdo de lingua apresenta correlagdo com os critérios da VED, porém a

correlacdo com o IMC é fraca, no momento da indicacdo da GTT.
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ANEXOS

ANEXO A  Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Ratin Scale Revised (ALSFR-R),
Escala de Avaliacdo Funcional, adaptada e validada para lingua portuguesa por
Guedes, 2010 (ALSFRS-R/BR)

A. Fala

4 Normal

3 Disartria leve

2 Disartria moderada, fala inteligivel

1 Disartria grave, necessita comunicagdo nao verbal
0 Anartria

B. Salivacao

4 Normal

3 Excesso leve, pode haver sialorreia a noite ou no decubito
2 Excesso moderado, sialorreia minima

1 Excesso grave, sialorreia evidente

0 Sialorreia intensa, necessita aspiracdo constante

C. Degluticéo

4 Normal

3 Disfagia leve, ocasionalmente engasga

2 Disfagia moderada, necessita mudanca na quantidade ou consisténcia
1 Disfagia grave, necessita sonda

0 Dieta parenteral ou por gastrostomia

D. Escrita

4 Normal

3 Lentificada, todas as palavras sdo legiveis

2 Algumas palavras ilegiveis

1 Capaz de manipular caneta mas incapaz de escrever
0 Incapaz de manipular

E. Manipulacao de alimentos e utensilios (pacientes sem gastrostomia)
4 Normal

3 Lento mas néo necessita de ajuda

2 Lento e necessita de ajuda

1 Necessita de terceiros para os utensilios, mas pode alimentar-se

sozinho

0 Necessita ser alimentado

E.1.Manipulacéo de alimentos e utensilios (pacientes com gastrostomia)

4 Normal

3 Lento mas capaz de todas as manipulagdes sem auxilio

2 Necessita algum auxilio

1 Praticamente toda a manipulacdo da dieta necessita de auxilio
0 incapaz/necessita de auxilio total
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F. Vestuario e higiene

4 Normal

3 independente para todas as atividades, mas c/ dificuldade e eficiéncia
diminuida

2 Necessita assisténcia intermitente ou p/ tarefas especificas

1 Necessita assisténcia total

0 Totalmente dependente

G. Atitude no leito e manipulagéo roupa de cama

4 Normal

3 Lento mas néo necessita de ajuda

2 Pode mexer-se e ajustar roupa sem auxilio, mas com grande dificuldade
1 Pode iniciar tais atividades, mas necessita auxilio para termina-las

0 Depende de auxilio total

H. Marcha

4 Normal

3 Alteracgdes precoces

2 Necessita de auxilio

1 Restrito cadeira rodas ou leito
0 Paraplégico

I. Subir escadas

4 Normal

3 Lento

2 Perda equilibrio ou fadiga
1 Necessita assisténcia

0 Incapaz

J. Respiracgao

4 Normal

3 Dispneia com esforco leve (andar/falar)

2 Dispneia ao repouso

1 Assisténcia ventilatoria intermitente (noturna)
0 Dependente ventilador

ESCORE:
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ANEXO B  Escala de Funcionalidade da Degluticdo da ASHA NOMS

Swallowing Rating Scale of the American Speech-Language-Hearing Association (ASHA,
1998)

Nivel 0: O paciente ndo pode ser testado.
Nivel 1: A degluticéo nédo é funcional.

Nivel 2: A degluticdo é inconsistente e/ou atrasada, o que impede o consumo das necessidades
nutricionais, mas algumas degluticdes sao possiveis.

Nivel 3: O comprometimento da degluticdo impede parcialmente o consumo das necessidades
nutricionais e é necessaria supervisdo durante a degluticao.

Nivel 4: O comprometimento da degluticdo ndo impede o consumo das necessidades
nutricionais, apesar de ser necessaria supervisao para assegurar 0 uso de técnicas
compensatorias.

Nivel 5: A degluticdo é suficientemente funcional para garantir as necessidades nutricionais,
apesar do uso de auto-monitoramento e técnicas compensatérias. O paciente pode precisar
ocasionalmente de pistas, alimentando-se com técnicas especiais e modificacdes.

Nivel 6: A degluticdo é funcional na maioria das ocasifes, apesar da possibilidade de ocorréncia
de pequenas dificuldades periodicamente. Pode ser necessario tempo adicional pode a
degluticéo.

Nivel 7: A degluticdo é normal em todas as situacoes
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ANEXO C  Aprovacédo da CAPPESP

i,"" Hospital das Clinicas da FMUSP
- Comisséao de Etica para Analise de Projetos de Pesquisa
. CAPPesq

N° Protocolo: 0225/11

Titulo: A pressac de lingua como indicadora de gastrostom:a erm pac
esclerose iateral amiotréfica.

Pesquisador Responsdvel: Dr. Dagoberto Callegaro

Pesquisador Executante: Amanda Elias Mendes

Disciplina: Neurclogia Clinica

Departamento: NEUROLOGIA

A ComissGo de Etica para Andlise de Projetos de Pesquis
AFPesg aa Diretoria Clinica do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medic
Lniversidade de Sao Paulo, APROVOU / TOMOU CIENCIA na s25500 aaludo e
016, dols) documento(s) abaixo mencionado(s):

Carta datada de 01/02/2016 - Solicita-se alteragao do fitulo para “A pressdo de
lingua comeo indicadora de gastrostomia em pacientes com esclerose laferal
amiofrofica” e prorrogagdo do estudo até 2020.

Em conformidade com a Resolucdo CNS n? 464/172
pesqguisador: a) desenvolver o projeto conforme delineado: b) elaborar
apresentar reiatorios parciais e final; ¢)apresentar dados solicitados peio CEF
JLaiguer momenio; d) manter em arquive sob sua guarda. por £
[ sa, contendo fichas individuais e todos os demai
recomendados pelo CEP; e) encaminhar os resultados para pu
idos créditos aos pesquisadores associados € ao pessoal técnico
>to; f) justificar perante ac CEP interupgdo do proetc
publicacao dos resultados

PROF. DR. JOEL FAINTUCH
Vice - Coordenador
Comissao de Etica para Andiise de
Projetos de Pesquisa - CAPPesqg

/30 l<vu, te Campos 225 - Pred.o da Administracao - 5° ardar - CEP 054 :
S5 11 2661.7585 S5 *1 2661-6442 ramais 16, 17 ‘8 cappesq adm@he fir usp o
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ANEXO D Quadros

Quadro 3 - Motivos de exclusao do estudo

Paciente

Motivo da exclusédo

AD
CMA
EF
JMA
KUO
MCSB
NOS
ROF
SMAM
EGS
HTBB
JMSR
LFS
PJSA
FJL
FPM
PSRC
AMSD
AFS
ACO
AJS
CBC
MCS
EAS
JRF
OMG
RMMU
SMA
SFNG
MAS
CMA
WPP
MLPR
RFU
2CBC
JPS
AEM
MRMRM
MOVG
RVF
GJS
EPC
NAV
MFC
LCV
SRS
JMS
RVF

encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
morava em outra cidade/estado (Junqueirépolis - SP)
Déficit neurolégico prévio (AVEI)
Déficit cognitivo (DFT)
apenas avaliada, ndo comparecia as consultas
morava em outra cidade/estado (Conchas - SP)
Déficit neurolégico prévio (AVEI)
Déficit cognitivo (DFT)
morava em outra cidade/estado (Carapicuiba - SP)
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
Déficit cognitivo (DFT)
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
Déficit neurolégico prévio (neurinoma do acistico)
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
acompanhava em outro servico
morava em outra cidade/estado (Embu das Artes - SP)
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
morava em outra cidade/estado (Rio de Janeiro - RJ)
morava em outra cidade/estado (Ubatuba — SP)
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
morava em outra cidade/estado (Jandira - SP)
encaminhado para GTT na Al
morava em outra cidade/estado (Itajubé - MG)
morava em outra cidade/estado (Itanhaém - SP)
encaminhado para GTT na Al

continua
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Quadro 3 - Motivos de exclusao do estudo

continuagéo

Paciente

Motivo da exclusdo

MPSG
JMS
HMFG
MTM
IMN
JPF
NGS
VRRA
HMSR
SMO
DAL
ADN
MB
AMJ
FDO
APS
VFS
JCMC
MCS
RSAO
OFM
SAS
TGS
ILTK
MAS
AC
EL
NA
SAF
LCBS
SB
JFP
LGS
CL
JW
ASA
PFC
SES
CVA
CRN

encaminhado para GTT na Al
morava em outra cidade/estado (Pirituba - SP)
morava em outra cidade/estado (Bauru - SP)
acompanhava em outro servico
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
morava em outra cidade/estado (Aparecida de Goiania - GO)
morava em outra cidade/estado (Gramado - RS)
Obito ap6s Al
morava em outra cidade/estado (MG)
morava em outra cidade/estado (Rio de Janeiro - RJ)
em uso de SNE na Al
encaminhado para GTT na Al
Déficit neurolégico prévio (AVEI)
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
morava em outra cidade/estado (Manaus — AM)
morava em outra cidade/estado (Goiéania - GO)
morava em outra cidade/estado (Pocos de Caldas — MG)
acompanhava em outro servico
acompanhava em outro servico
acompanhava em outro servico
acompanhava em outro servico
acompanhava em outro servico
acompanhava em outro servico
acompanhava em outro servico
morava em outra cidade/estado (S&o José dos Campos - SP)
morava em outra cidade/estado (Itapoa - DF)
morava em outra cidade/estado (Goiania - GO)
encaminhado para GTT na Al
encaminhado para GTT na Al
acompanhava em outro servico
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo

continua
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Quadro 3 - Motivos de exclusao do estudo

Paciente

Motivo da exclusdo

WCR
RMN
ALLM
FLM
RM
EAC
OGR
HCP
JOS
VPG
NAS
JL
AG
KUO
PRCM
JBS
EGS
LSD
ALAB
ARA
VPX
JRL
JTRA
MPDG
ATRF
PRF
JLO
EG
MCS
MGPS
MHS
MFF
MASL
Vv

Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Al a menos de 3 meses do término do estudo
Diagnostico errado (miastenia gravis)

conclusédo
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Quadro 4 - Caracterizacdo demogréfica da amostra

Paciente  Género Idade Escolaridade Manifes_tagéo
(anos) (anos) Clinica
ATC F 60 4 bulbar
AVC F 64 0 espinal
BBC F 63 4 bulbar
BEO M 74 11 espinal
EC M 54 11 espinal
EES F 63 1 espinal
ESA F 79 3 bulbar
EEF M 63 1 bulbar
EGGP F 71 4 espinal
EMZ F 57 11 espinal
GJS M 56 1 espinal
RHS F 76 0 bulbar
IAPS F 37 8 espinal
IMV F 68 11 espinal
JAO M 53 2 espinal
JAL M 57 11 bulbar
JML M 44 11 bulbar
JRAB M 52 4 espinal
LPS M 41 11 espinal
MMSR F 55 8 bulbar
NZ M 66 15 bulbar
NA M 75 2 espinal
oJL M 40 2 espinal
OMRJ M 48 11 bulbar
PMCV M 71 8 espinal
RBB M 51 6 espinal
RTRB F 47 11 espinal
SN F 79 4 bulbar
SAPG M 61 15 bulbar
SRBL M 39 11 espinal
SAMOG F 41 15 espinal
EMC M 64 8 espinal
EMM F 57 15 bulbar
MQB F 64 1 espinal
WOM M 52 8 espinal
APRS M 55 8 espinal
RFV F 63 15 espinal
BVS F 28 11 espinal
CCY M 55 13 espinal
ERL M 43 4 espinal
EBS M 77 6 bulbar
GMS F 32 7 espinal
MSA M 37 8 espinal
MGR F 64 8 espinal
PRS M 47 8 bulbar
WPN M 43 6 espinal
ALA F 53 13 espinal

continua
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continuagéo
Quadro 4 - Caracterizacdo demogréafica da amostra

Paci A Idade  Escolaridade Manifestacéo
aciente  Género o

(anos) (anos) Clinica
APS M 76 4 espinal
ASF M 47 11 espinal
JBS M 63 15 espinal
FCRA M 54 9 espinal
JA M 53 11 espinal
JEB M 37 1 espinal
JCCS F 53 11 espinal
RMS F 72 8 bulbar
MJC F 76 15 espinal
MCPM M 48 12 espinal
OAL F 39 15 bulbar
RGBM M 52 5 espinal
GFG M 55 17 espinal
AIM M 47 5 espinal
JMS M 57 5 bulbar
ARP M 68 1 espinal
JA M 33 15 espinal
ERS M 62 15 bulbar
RAL M 47 8 espinal
SB F 76 8 bulbar
NDA F 61 15 espinal
AOL M 34 11 espinal
SMFAH F 52 15 espinal
LCS F 68 2 espinal
VPM M 44 15 espinal
RJIRS F 32 11 espinal
EL M 66 20 espinal
GCSCL M 54 15 espinal
MAC F 61 7 espinal
PAS F 59 11 espinal
MRNB F 70 4 bulbar
FDC F 70 4 espinal
AN F 50 11 espinal
ARL F 60 11 espinal
ORB F 40 11 bulbar
MFSC M 50 13 espinal
APL M 42 16 espinal
AFC M 65 15 espinal
JFDO F 51 15 espinal
AJF F 61 15 espinal
JISN M 46 11 espinal
EMG M 50 11 bulbar
RSC M 60 11 espinal
FTC M 53 16 espinal
LCM F 45 7 espinal
RCA F 67 15 espinal

continua
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Quadro 4 - Caracterizacdo demogréafica da amostra

Paci A Idade  Escolaridade Manifestacéo
aciente  Género o

(anos) (anos) Clinica
AMC M 59 11 espinal
AAZ M 44 15 espinal
JCPAR F 58 11 espinal
ES M 55 5 espinal
EGA M 67 12 espinal
DAS M 42 15 espinal
AB M 59 19 espinal
LGO M 35 15 espinal
ELJ M 59 18 espinal
ARG M 46 11 espinal
CAP F 45 11 espinal
MB M 61 10 espinal
RCNP F 52 2 espinal
WRF F 45 15 espinal
INS F 66 15 bulbar
MMSM F 23 15 espinal
MAR F 33 15 espinal
RPRC M 49 15 espinal
MJBP M 65 18 bulbar
FAB F 51 11 espinal
RC M 74 20 espinal
CMCM F 40 11 espinal
AO F 53 15 bulbar
CAA F 70 11 bulbar
SAC M 49 16 espinal
SMA F 58 15 bulbar

Legenda: F - feminino, M - masculino

conclusédo
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Quadro 5 - Caracterizacdo da amostra: tempo de doencga, sintomas e queixas na avaliacdo

inicial
T i i
Paciente ggler;l?;g ’ res?)?rzi(;ria c?el;lu)fc?gg(e) Emagrecimento Aumento dp )
(meses) (meses) (meses) tempo de refeicéo

ATC 24 2 24 sim nao
AVC 24 6 6 sim ndo
BBC 24 12 12 sim sim
BEO 48 24 0 sim sim
EC 18 3 4 sim no
EES 42 0 0 néo ndo
ESA 8 4 8 sim sim
EEF 40 0 12 sim sim
EGGP 6 6 2 sim sim
EMZ 22 12 12 sim sim
GJS 32 3 3 sim sim
RHS 24 0 12 sim sim
IAPS 132 0 0 sim ndo
IMV 62 1 0 sim ndo
JAO 1 0 0 sim ndo
JAL 4 3 4 sim sim
JML 50 0 12 néo sim
JRAB 9 4 3 néo sim
LPS 25 0 0 néo nao
MMSR 17 1 2 sim sim
NZ / 4 7 sim sim
NA 8 8 0 sim n&o
OJL 6 2 0 sim sim
OMRJ 10 0 1 sim sim
PMCV 36 0 5 sim sim
RBB 72 36 24 sim sim
RTRB 57 24 6 sim sim
SN 36 0 12 nao sim
SAPG 20 12 0 sim sim
SRBL 12 0 5 néo nao
SAMOG 6 6 3 sim ndo
EMC 96 0 60 sim sim
EMM 37 36 36 ndo sim
MQB 44 42 0 néo sim
WOM 48 6 12 ndo sim
APRS 33 1 4 sim sim
RFV 63 21 6 ndo sim
BVS 78 0 13 ndo ndo
CCY 36 0 4 ndo néo
ERL 128 6 6 ndo sim
EBS 72 1 0 ndo néo

continua
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continuagéo

Quadro 5 - Caracterizacdo da amostra: tempo de doenca, sintomas e queixas na avaliacao

inicial
Paciente ng]e%?;: ° res%?rzi(gria (%l::ﬁtlﬁ?ggﬁ Emagrecimento Aumento d_o )
(meses) (meses) (meses) tempo de refeicao

GMS 102 102 48 nao sim
MAS 24 8 0 nédo sim
MGR 132 0 24 nao sim
PRS 25 0 12 nao sim
WPN 25 0 12 sim ndo
ALA 35 3 0 nédo ndo
APS 120 0 0 nédo ndo
ASF 30 24 4 sim nao
JBS 14 3 0 sim sim
FCRA 10 0 3 sim sim
JA 60 0 0 nao n&o
JEB 138 0 4 nédo néo
JCCS 131 12 12 sim sim
RMS 6 2 2 sim nao
MJC 12 7 7 sim sim
MCPM 52 18 6 sim sim
OAL 22 6 2 nao sim
RGBM 46 0 0 nédo néo
GFG 91 0 12 nédo ndo
AIM 13 0 8 sim sim
JMS 164 0 48 nao sim
ARP 60 0 0 nédo ndo
JA 59 0 6 sim sim
ERS 25 0 0 sim sim
RAL 16 8 12 sim sim
SB 11 0 0 sim sim
NDA 128 72 72 sim sim
AOL 40 12 12 nao sim
SMFAH 69 2 6 nédo sim
LCS 69 3 3 nédo sim
VPM 37 0 0 nédo ndo
RJIRS 12 3 2 sim sim
EL 25 0 4 sim sim
GCSCL 18 0 12 nao sim
MAC 28 9 10 sim sim
PAS 78 12 6 nédo sim
MRNB 24 12 24 nao sim
FDC 4 0 2 sim sim
NA 82 12 24 sim nao
ARL 180 0 4 sim sim
ORB 263 263 263 sim néo

continua
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concluséo
Quadro 5 - Caracterizacdo da amostra: tempo de doenca, sintomas e queixas na avaliacao

inicial
Tem i i
Paciente doe%?;: ° res%?rzi(gria (%l::ﬁtlﬁ?ggﬁ Emagrecimento Aumento d_o )
(meses) (meses) (meses) tempo de refeicédo

MFSC 53 10 0 néo Sim
APL 18 0 0 nio nio
AFC 13 0 0 sim o
JFDO 6 0 0 sim sim
AJF 46 0 0 nao néo
JISN 33 0 0 nio nio
EMG 6 0 1 néo sim
RSC 1 1 0 sim néo
FTC 19 0 0 sim nao
LCM 20 1 5 ndo sim
RCA 6 0 0 nao ndo
AMC 113 12 0 sim nio
AAZ 23 0 0 sim ndo
JCPAR 9 2 4 sim i
ES 25 6 2 nao sim
EGA 24 0 0 nio o
DAS 6 2 0 sim N0
AB 18 0 0 sim n&o
L0 26 2 0 néo sim
eL) ° 0 0 ndo nao
ARG o1 30 2 néo sim
AP 18 0 0 néo sim
VB 22 6 6 sim sim
RCNP 13 2 no sim
WRF 13 18 0 nio o
INS 31 24 5 sim sim
MMSM 22 5 5 nio o
MAR 25 2 0 sim sim
RPRC 34 0 0 sim o
MJBP 12 4 0 nio i
FAB 26 6 0 nio o
RC 384 0 0 ndo nio
CMCM 209 41 24 no sim
FO 8 0 0 sim sim
CAA 1 0 2 sim sim
SAC 8 0 0 ndo néo
SWA 1 0 1 néo sim

Legenda: queixa respiratoria (meses) = tempo de queixa respiratoria na Al
queixa de degluticdo (meses) = tempo de queixa de degluticdo na Al
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Quadro 6 - Achados estruturais em lingua na avaliac&o inicial

Paciente Fasc:ci:rl;léi?o de Atrofia de lingua
ATC Sim sim
AVC Sim sim
BBC Sim nédo
BEO Né&o nédo
EC Né&o nédo
EES Néo ndo
ESA Sim sim
EEF Sim nédo
EGGP Sim nédo
EMZ Sim sim
GJS Sim sim
RHS Sim sim
IAPS Sim sim
IMV Sim ndo
JAO Sim sim
JAL Néo sim
JML Sim sim
JRAB Sim sim
LPS Néo sim
MMSR Sim sim
NZ Sim nédo
NA Nao sim
OJL Nao sim
OMRJ Sim sim
PMCV Sim sim
RBB Sim sim
RTRB Sim sim
SN Sim sim
SAPG Sim sim
SRBL Sim sim

SAMOG Nao sim
EMC Sim sim
EMM Sim sim
MQB Néo ndo
WOM Nao ndo
APRS Sim sim
RFV Sim sim
BVS Sim nao
CCYy Néo néo
ERL Nao ndo
EBS Nao ndo
GMS Néo néo
MSA Sim sim

continua
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Quadro 6 - Achados estruturais em lingua na avaliacéo inicial

Paciente Fasc'l?ﬁéitfo de Atrofia de lingua
MGR Né&o nédo
PRS Sim sim
WPN Nao nédo
ALA Néo ndo
APS Néo ndo
ASF Nao sim
JBS Sim sim
FCRA Sim nédo
JA Né&o nédo
JEB Sim sim
JCCS Nao sim
RMS Sim sim
MJC Néo ndo
MCPM Sim sim
OAL Sim ndo
RGBM Nao nédo
GFG Né&o nédo
AIM Sim sim
JMS Né&o nédo
ARP Néo ndo
JA Sim sim
ERS Nao sim
RAL Sim sim
SB Né&o nédo
NDA Nao nédo
AOL Nao ndo
SMFAH Nao nédo
LCS Sim sim
VPM Nao ndo
RJRS Né&o nédo
EL Nao ndo
GCSCL Né&o nédo
MAC Sim sim
PAS Sim sim
MRNB Nao néo
FDC Nao nao
AN Nao sim
ARL Nao ndo
ORB Sim sim
MFSC Sim sim
APL Nao sim
AFC Sim sim

continuagéo

continua
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concluséo
Quadro 6 - Achados estruturais em lingua na avaliacéo inicial

Paciente Fasc'l?ﬁéitfo de Atrofia de lingua
JFDO Néo sim
AJF Né&o ndo
JISN Né&o nédo
EMG Né&o ndo
RSC Né&o ndo
FTC Nao nédo
LCM Sim sim
RCA Né&o nédo
AMC Sim sim
AAZ Né&o ndo
JCPAR Sim sim
ES Sim sim
EGA Né&o ndo
DAS Néo nédo
AB Né&o ndo
LGO Sim nédo
ELJ Néo nédo
ARG Néo ndo
CAP Sim nédo
MB Né&o ndo
RCNP Sim ndo
WRF Sim nédo
INS Sim sim
MMSM N&o nédo
MAR N&o nédo
RPRC Néo ndo
MJBP Sim nédo
FAB Néo Nao
RC Néo Nao
CMCM Né&o Né&o
AO Sim Sim
CAA Né&o Né&o
SAC Né&o Néo
SMA N&o Nao
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Quadro 7 - Parametros funcionais (escalas ALSFRS/Br e ASHA NONS) e IMC nas

avaliacdes inicial e final

Avaliagdo inicial Avaliacdo final
Paciente IMC ASHA  ALSFRS IMC ASHA  ALSFRS
ATC adequado 4 29 baixo 3 26
AVC baixo 5 35 baixo 4 17
BBC adequado 4 28 adequado 3 28
BEO adequado 6 18 adequado 3 15
EC adequado 6 22 baixo 3 14
EES adequado 7 24 adequado 1 12
ESA adequado 5 33 adequado 3 32
EEF adequado 5 20 adequado 3 20
EGGP adequado 5 28 adequado 3 18
EMZ adequado 6 32 adequado 3 23
GJS adequado 5 16 adequado 3 10
RHS adequado 5 22 adequado 3 10
IAPS adequado 6 19 baixo 3 10
IMV baixo 6 33 baixo 3 14
JAO adequado 6 20 adequado 3 10
JAL adequado 6 27 baixo 3 19
JML adequado 7 30 adequado 3 10
JRAB adequado 5 29 adequado 3 16
LPS adequado 7 40 baixo 3 11
MMSR  adequado 5 13 adequado 3 8
NZ adequado 6 30 adequado 3 21
NA adequado 7 33 baixo 3 9
OoJL adequado 7 30 adequado 3 16
OMRJ adequado 6 26 adequado 3 6
PMCV acima 4 26 adequado 3 17
RBB adequado 4 8 baixo 3 5
RTRB adequado 5 23 adequado 3 18
SN adequado 6 27 adequado 3 16
SAPG adequado 4 32 adequado 3 22
SRBL adequado 5 30 adequado 3 20
SAMOG adequado 6 15 adequado 3 11
EMC adequado 7 36 adequado 3 14
EMM adequado 6 28 adequado 3 17
MQB acima 7 31 adequado 3 21
WOM adequado 6 33 adequado 3 20
APRS adequado 6 33 adequado 3 18
RFV acima 6 21 NA NA NA
BVS adequado 7 30 adequado 3 18
CCY adequado 7 33 NA NA NA
ERL adequado 6 31 NA NA NA
EBS adequado 7 29 NA NA NA
GMS adequado 7 33 NA NA NA
MSA adequado 7 37 NA NA NA
MGR adequado 7 38 NA NA NA
PRS acima 7 32 NA NA NA

continua
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continuagéo

Quadro 7 - Parametros funcionais (escalas ALSFRS/Br e ASHA NONS) e IMC nas

avaliacdes inicial e final

Avaliacdo inicial Avaliacéo final
Paciente IMC ASHA  ALSFRS IMC ASHA  ALSFRS
WPN adequado 7 35 NA NA NA
ALA adequado 7 32 NA NA NA
APS adequado 7 39 NA NA NA
ASF acima 5 10 baixo 2 5
JBS baixo 7 30 baixo 3 19
FCRA  adequado 6 32 NA NA NA
JA adequado 7 28 NA NA NA
JEB baixo 6 32 NA NA NA
JCCS adequado 6 27 NA NA NA
RMS adequado 5 23 adequado 2 10
MJC adequado 6 24 NA NA NA
MCPM baixo 4 5 baixo 3 3
OAL acima 6 28 NA NA NA
RGBM acima 7 25 NA NA NA
GFG acima 7 23 NA NA NA
AIM baixo 4 21 baixo 3 21
JMS acima 6 28 NA NA NA
ARP acima 7 20 NA NA NA
JA acima 6 9 NA NA NA
ERS acima 6 32 baixo 3 26
RAL acima 4 15 NA NA NA
SB acima 6 35 NA NA NA
NDA adequado 6 17 NA NA NA
AOL adequado 3 14 adequado 3 10
SMFAH acima 7 21 NA NA NA
LCS acima 6 22 NA NA NA
VPM acima 7 30 NA NA NA
RJIRS acima 7 32 NA NA NA
EL adequado 7 32 adequado 3 20
GCSCL acima 6 30 adequado 3 28
MAC adequado 6 28 adequado 3 15
PAS adequado 6 10 NA NA NA
MRNB acima 7 37 NA NA NA
FDC adequado 7 27 NA NA NA
AN adequado 7 25 NA NA NA
ARL adequado 6 26 NA NA NA
ORB baixo 7 40 NA NA NA
MFSC acima 7 10 adequado 3 8
APL adequado 7 38 NA NA NA
AFC adequado 6 31 baixo 3 21
JFDO adequado 6 33 NA NA NA
AJF acima 7 38 NA NA NA
JISN acima 7 38 NA NA NA
EMG acima 7 38 adequado 3 19

continua
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conclusédo

Quadro 7 - Parametros funcionais (escalas ALSFRS/Br e ASHA NONS) e IMC nas

avaliacdes inicial e final

Avaliacdo inicial Avaliacéo final
Paciente IMC ASHA  ALSFRS IMC ASHA  ALSFRS

RSC baixo 6 37 NA NA NA
RSC baixo 6 37 NA NA NA
FTC adequado 7 39 NA NA NA
LCM adequado 7 37 NA NA NA
RCA acima 7 32 NA NA NA
AMC acima 7 32 NA NA NA
AAZ adequado 7 38 NA NA NA
JCPAR acima 6 34 NA NA NA
ES acima 7 37 adequado 3 28
EGA acima 7 36 NA NA NA
DAS acima 7 38 NA NA NA
AB adequado 7 38 NA NA NA
LGO acima 7 34 NA NA NA
ELJ adequado 7 37 NA NA NA
ARG acima 6 26 acima 3 21
CAP acima 7 32 acima 3 22
MB adequado 6 22 adequado 3 18
RCNP acima 7 30 NA NA NA
WRF acima 7 32 NA NA NA
INS adequado 3 21 adequado 3 18
MMSM acima 7 34 NA NA NA
MAR adequado 7 37 NA NA NA
RPRC adequado 7 38 NA NA NA
MJBP acima 7 36 adequado 3 25
FAB acima 7 30 NA NA NA
RC acima 7 31 NA NA NA
CMCM  adequado 7 33 acima 3 29
AO adequado 5 29 adequado 3 18
CAA adequado 6 30 NA NA NA
SAC acima 7 34 NA NA NA
SMA baixo 6 31 NA NA NA

Legenda: IMC - indice de massa corpGrea, ASHA- escala de funcionalidade da
degluticdo, ALSFRS - escala de funcionalidade global do paciente com esclerose lateral

amiotrofica.
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Quadro 8 - Pressdes de lingua, de labios e de bochechas nas avaliac¢@es inicial e final

Al AF
Paciente Pressdo de Pressdo de Pressiode ~ Pressdode  Pressdo de Presséo de
lingua (kPa) labios (kPa) bochechas (kPa) lingua (kPa) labios (kPa) bochechas (kPa)

ATC 8 14 12 7 19
AVC 8 30 6 6 25 6
BBC 10 6 11 7 5 2
BEO 19 50 18 21 19 15
EC 31 16 13 15 9 5
EES 28 16 6 14 19 6
ESA 1 9 6 8 6 5
EEF 9 9 2 6 5 5
EGGP 1 20 6 7 12 4
EMZ 15 16 6 8 8 5
GJS 14 10 18 12 12 11
RHS 12 0 4 5 10 0
IAPS 10 18 14 8 0 10
IMV 16 10 6 10 12 5
JAO 18 14 1 10 13 19
JAL 17 10 1 13 5 6
JML 18 23 12 5 13 8
JRAB 13 20 8 5 7 5
LPS 29 8 4 6 3 2
MMSR 16 13 6 15 8 0
NZ 27 23 19 4 4 5
NA 17 12 6 9 5 2
oJL 24 23 9 26 22 16
OMRJ 20 13 12 9 5 10
PMCV 6 4 11 1 2 0
RBB 16 8 2 10 9 5
RTRB 14 28 11 12 5 5
SN 12 8 11 7 11 7
SAPG 12 27 14 8 32 7
SRBL 24 10 14 16 6 12
SAMOG 20 27 8 6 0 0
EMC 6 14 13 4 2 14
EMM 14 7 6 9 8 7
MQB 28 27 10 14 23 11
WOM 17 18 3 13 8 2
APRS 29 27 11 20 20 21
RFV 46 41 16 31 33 21
BVS 27 26 12 15 0 6
Cccy 40 20 7 10 15 9
ERL 24 13 9 21 6 24
EBS 53 28 8 36 9 11
GMS 20 44 9 19 3 8

continua
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continuagéo

Quadro 8 - Pressdes de lingua, de labios e de bochechas nas avaliac@es inicial e final

Al AF
Paciente Presséo de I?r«_asséo de Presséo de ,Presséo de I?rgsséo de Presséo de
lingua (kPa) labios (kPa) bochechas (kPa) lingua (kPa) labios (kPa) bochechas (kPa)

MSA 14 20 5 40 8 18
MGR 60 32 21 50 10 21
PRS 11 16 9 9 5 8
WPN 51 39 30 27 6 2
ALA 56 21 25 60 13 24
APS 37 15 6 25 10 3
ASF 34 9 21 9 7 6
JBS 39 13 14 24 7 8
FCRA 31 10 6 21 7 5
JA 44 37 9 35 37 25
JEB 11 18 6 10 18 7
JCCs 26 10 8 20 3 4
RMS 22 3 4 5 0 0
MJC 33 14 16 16 12 13
MCPM 10 10 13 6 6 4
OAL 26 13 9 23 5 5
RGBM 56 25 32 50 17 33
GFG 55 11 19 52 10 10
AIM 13 6 2 6 4 1
IMS 57 24 9 32 7 11
ARP 48 9 19 5 5 13
JA 11 10 10 9 3 13
ERS 47 13 14 35 9 16
RAL 6 7 12 5 5 15
SB 21 12 7 16 12 7
NDA 30 9 6 42 7 10
AOL 19 9 12 17 5 8
SMFAH 47 18 17 34 7 13
LCS 57 16 27 52 11 21
VPM 41 23 20 22 6 15
RJIRS 22 10 12 41 2 7
EL 24 12 5 9 8 4
GCSCL 34 14 16 14 8 6
MAC 24 5 5 15 2 4
PAS 44 6 8 29 6 3
MRNB 45 7 18 47 7 19
FDC 51 9 13 26 0 6
AN 29 8 7 36 12 5
ARL 46 9 16 69 6 24
ORB 20 0 7 15 0 9

continua
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conclusédo

Quadro 8 - Pressdes de lingua, de labios e de bochechas nas avaliac@es inicial e final

Al AF
Paciente F’resséo de I?rgsséo de Presséo de ,Presséo de I?rgsséo de Presséo de
lingua (kPa) labios (kPa) bochechas (kPa) lingua (kPa) labios (kPa) bochechas (kPa)
MFSC 14 3 20 12 3 17
APL 42 15 27 29 9 22
AFC 20 10 20 12 5 13
JFDO 26 4 21 11 1 15
AJF 32 15 30 32 16 28
JISN 59 6 22 50 5 17
EMG 38 9 12 12 5 6
RSC 30 12 18 20 7 17
FTC 51 8 22 48 10 23
LCM 30 6 11 36 12 28
RCA 36 8 16 43 5 24
AMC 47 5 15 50 4 26
AAZ 53 18 33 66 16 36
JCPAR 23 7 5 24 1 3
ES 31 8 19 8 4 10
EGA 49 11 21 50 11 21
DAS 54 14 28 46 13 28
AB 42 17 17 44 18 19
LGO 56 12 15 31 9 14
ELJ 56 15 20 36 11 18
ARG 48 8 13 26 7 8
CAP 41 6 15 11 1 2
MB 54 9 19 52 10 18
RCNP 38 8 20 33 5 20
WRF 54 14 27 56 21 30
INS 11 4 9 9 3 7
MMSM 53 10 20 37 9 22
MAR 39 10 13 34 7 14
RPRC 52 14 5 46 11 19
MJBP 22 7 16 7 8 12
FAB 60 12 8 66 11 13
RC 53 11 23 56 11 27
CMCM 19 6 11 16 2 7
AO 15 2 9 8 0

CAA 13 4 5 16 3 3
SAC 40 11 25 27 6 13
SMA 14 4 20 11 2 20

Legenda: kPa = Quilopascal
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Quadro 9 - Dietas liberadas nas avaliagdes inicial e final

TIPOS DE DIETAS
Paciente
Avaliacdo inicial Avaliacéo final

ATC 2 1
AVC 5 4
BBC 1 1
BEO 5 1
EC 4 4
EES 5 0
ESA 4 1
EEF 1 1
EGGP 1 1
EMZ 4 1
GJS 5 1
RHS 3 1
IAPS 4 1
IMV 4 1
JAO 4 0
JAL 4 3
JML 4 1
JRAB 4 4
LPS 5 0
MMSR 1 1
NZ 5 1
NA 5 1
OJL 5 1
OMRJ 4 1
PMCV 1 0
RBB 3 1
RTRB 3 1
SN 4 1
SAPG 4 1
SRBL 4 3
SAMOG 4 3
EMC 2 2
EMM 4 4
MQB 4 1
WOM 5 3
APRS 4 4
RFV 4 3
BVS 5 3
CCY 4 4
ERL 4 4
EBS 5 5
GMS 5 4
MSA 5 5

continua
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continuagéo

Quadro 9 - Dietas liberadas nas avaliagdes inicial e final

TIPOS DE DIETAS
Paciente
Avaliacdo inicial Avaliacéo final

MGR 5 4
PRS 5 4
WPN 5 4
ALA 5 5
APS 5 4
ASF 1 1
JBS 5 1
FCRA 3 3
JA 5 5
JEB 4 3
JCCS 4 3
RMS 4 1
MJC 4 3
MCPM 2 1
OAL 4 3
RGBM 5 5
GFG 5 5
AIM 2 1
JMS 4 4
ARP 5 4
JA 4 4
ERS 5 3
RAL 1 1
SB 4 3
NDA 4 3
AOL 1 1
SMFAH 5 5
LCS 5 4
VPM 5 4
RIRS 5 4
EL 5 1
GCSCL 4 1
MAC 4 1
PAS 4 4
MRNB 5 5
FDC 5 3
AN 5 4
ARL 4 4
ORB 5 4
MFSC 5 3
APL 5 5
AFC 5 1

continua
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Quadro 9 - Dietas liberadas nas avaliagdes inicial e final

Paciente

TIPOS DE DIETAS

Avaliagdo inicial

Avaliagdo final

JFDO
AJF
JISN
EMG
RSC
FTC
LCM
RCA
AMC
AAZ
JCPAR
ES
EGA
DAS
AB
LGO
ELJ
ARG
CAP
MB
RCNP
WRF
INS
MMSM
MAR
RPRC
MJBP
FAB
RC
CMCM
AO
CAA
SAC
SMA

o o1~ 01O OO O O1TOTW oo 01 OO OO OO OO o1 o1 o1 ook~ 01 o1 o1

SN

A 0O PN OO oo o 01O P o1 oo oo N W o oo o1 oo o1 oD

I

Legenda: dietas 0 - sem via oral; 1 - pastoso e liquido espessado; 2 - pastoso
e liquido fino; 3 - sélido macio e liquido espessado; 4 - sdlido macio e
liquido fino; 5 - geral

conclusédo
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Quadro 10 - Motivos da indicacdo da GTT, tempo de doenca, CVF e grau de disfagia no

momento da indicagdo da GTT

Motivo de At doenca Grau de disfagia
Paciente indicacdo de indicagdo de  CVF (%)
GTT GTT (meses) LE P
ATC 2 27 - G G G G
AVC 3 30 57 - - - -
BBC 2 27 58 G G G G
BEO 3 57 41 A A A A
EC 3 21 - - - - -
EES 2 54 N/C - - - -
ESA 2 11 69 G M M G
EEF 2 43 67 G L L G
EGGP 3 12 N/C G M M G
EMZ 2 31 79 G L L L
GJS 1 35 74 G G G G
RHS 2 30 - M L M G
IAPS 1 141 - - - - -
IMV 3 71 58 A A L L
JAO 3 14 49 - - - -
JAL 2 10 95 G G G G
JML 2 59 N/C G G G G
JRAB 1 15 N/C M M M M
LPS 1 49 84 G M M G
MMSR 2 20 N/C G G G G
NZ 2 13 77 M L L M
NA 2 20 N/C M M M G
OoJL 2 18 50 M M M G
OMRJ 2 22 52 L L L L
PMCV 2 39 74 G G M G
RBB 3 75 N/C G M M G
RTRB 3 60 40 G A A A
SN 3 42 79 L L L G
SAPG 2 23 39 - -
SRBL 3 15 99 G G G G
SAMOG 2 15 62 L L L L
EMC 1 111 N/C L L L L
EMM 3 43 73 M M M M
MQB 1 53 75 M L L M
WOM 2 60 N/C - - - -
APRS 3 42 NA NA NA NA NA
BVS 3 140 53 M M M G
ASF 1 40 - M M M M

continua
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continuagéo

Quadro 10 - Motivos da indicagdo da GTT, tempo de doenca, CVF e grau de disfagia no

momento da indicacdo da GTT

Motivo de At doenca Grau de disfagia
Paciente indicacdo de indicacdo de CVF (%)
GTT GTT (meses) LE P

JBS 3 32 56 G M M G
RMS 2 8 - - - - -
MCPM 2 56 - L M M G
AIM 1 16 - - - - -
ERS 2 47 51 G G G G
AOL 2 40 - G G G G
EL 2 37 53 G G G G
GCSCL 3 30 54 G M M G
MAC 2 15 - G L L G
MFSC 2 57 60 G M M G
AFC 2 24 75 G M M G
EMG 3 13 55 M M M G
ES 3 36 - - - - -
ARG 3 60 - - - - -
CAP 3 27 59 - - - -
MB 3 27 - A A A L
INS 2 31 54 G M M G
MJBP 3 20 49 - - - -
CMCM 3 212 51 L L L L
AO 3 14 48 G M M G

Legenda: CVF - capacidade vital forcada, LF- liquido fino, LE- liquido espessado, P- pastoso,
S- s6lido, N/C - ndo conseguiu realizar o exame, NA- ndo aplicado, - ndo compareceu ao exame.
Graus de disfagia: A- auséncia de disfagia, L- disfagia leve, M- disfagia moderada, G-disfagia

grave
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ANEXO E Tabelas e graficos complementares

Tabela 4 - Variaveis clinicas e demograficas por grupo de manifestacao clinica inicial

Todos

ES

El

B

-7 - - 2
Variaveis N = 119! N = 431 N = 48! N = 28 p-valor
Idade (anos) 54.82 (12.25) 53.51 (11.67) 52.33 (12.16) 61.07 (11.50) 0.007
Tipo de profissdo 0.303
Bracal 28/ 119 (24%) 11/ 43 (26%) 9/48 (19%) 8128 (29%)
Técnico 60 /119 (50%) 25/ 43 (58%) 22/ 48 (46%) 13/ 28 (46%)
Intelectual 31/119 (26%) 7/ 43 (16%) 17 / 48 (35%) 7/ 28 (25%)
ASHA 6 (6-7) 6 (6-7) 7 (6-7) 6 (5-7) 0.002
Peso Inicial 67 (59 - 80) 70 (62 - 78) 69 (57 - 80) 61 (55-71) 0.079
IMC inicial 24 (22-27) 24 (22-28) 24 (22-27) 25 (23-26) 0.998
Encaminhado para GTT em 12 meses 0.004
Néo 66 /119 (55%) 21/ 43 (49%) 35/ 48 (73%) 10/ 28 (36%)
Sim 53/119 (45%) 22/ 43 (51%) 13 /48 (27%) 18 /28 (64%)
Presenca de
fasciculacao 56 /119 (47%) 24 43 (56%) 13 /48 (27%) 19/ 28 (68%) <0.001
de lingua
Presenca de
atrofia de 54 /119 (45%) 23 /43 (53%) 15/ 48 (31%) 16/ 28 (57%) 0.037
lingua
Presséo de
lingua inicial ~ 27.00 (16.00, 44.50) 24.00 (14.50, 47.50) 34.00 (26.00, 46.25) 16.50 (12.00, 23.00) <0.001
(kPa)
Presséo de
labios inicial 12.00 (8.00, 17.50)  12.00 (8.00, 18.00)  12.50 (9.75, 18.00)  9.00 (5.50, 13.25)  0.093
(kPa)
Pressédo de
bochecha 12.00 (7.50, 18.00)  11.00 (7.00,15.50)  16.00 (8.75,21.00)  9.00 (6.75,12.00)  0.006
inicial (kPa)

IMédia (desvio padréo); n / N (%); Mediana (quartis)
2Teste t de Welch; teste de Pearson; Teste de Wilcoxon
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Gréfico 7 - Pressdo de lingua (kPa) X tempo de doenca (meses) na primeira avaliacdo por

grupo de manifestacao clinica inicial
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Fonte: De autoria propria.

Tabela 5 - Correlacdo entre tempo de doenca e pressao de lingua na primeira avaliacdo para
0s grupos de manifestacdo clinica inicial

Estimativa (Rho) IC inferior IC superior p-valor

Espinal Superior -0.079 -0.371 0.227 0.614
Espinal Inferior  -0.030 -0.311 0.257 0.842
Bulbar -0.066 -0.429 0.315 0.737

IC — Intervalo de confianga

Gréfico 8 - Pressdo de lingua ao longo do tempo para os grupos de manifestagdo clinica inicial
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Fonte: De autoria propria.
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Tabela 6 - Analise multivaridvel de indicacdo de GTT em 12 meses

Variavel OR!  95% IC!  p-valor

Pressdo de lingua 0.84 0.74,0.91 <0.001
Idade 1.01  0.95,1.08 0.721
Manifestacéo clinica
inicial

Espinal Superior — —

Espinal Inferior 1.03 0.23,4.86 0.966

Bulbar 1.27  0.19,9.00 0.806
Tempo de doenca 0.99 0.97,1.01 0.282
gg}f;g?ade queixa de 097 091,1.02 0415
ASHA 0.62 0.23,1.48 0.307
IMC na indicacdo de GTT 0.98 0.81,1.19 0.843
ALSFRS 0.97 0.88,1.06 0.467
Escolaridade (anos) 0.93  0.80,1.07 0.311
Fasciculacéo de lingua 091 0.16,4.77 0.911
Atrofia de lingua 1.04  0.18,5.83 0.968

LIC - Intervalo de confianca

Tabela 7 - Analise multivariada para indicacdo de GTT pela pressdo de lingua tempo-

dependente
Variavel HR!? 95% IC! p-valor
Pressdo de lingua? 0.92 0.88,0.96 <0.001
Idade (anos) 1.01 0.98, 1.04 0.647
Sintoma inicial 0.830
Espinal superior —
Espinal inferior 0.95 0.40, 2.26
Bulbar 1.23 0.58, 2.62
ASHA 0.022
3 —
4 0.08 0.01,0.64
5 0.06 0.01, 0.46
6 0.02 0.00, 0.17
7 0.02 0.00, 0.20
ALSFRS 0.96 0.91,1.01 0.088
IMC inicial 0.93 0.85, 1.01 0.080
Tempo de sintomas de disfagia (meses) 0.99 0.96, 1.02 0.467
Tempo de doenca (meses) 0.99 0.98,1.01 0.223
Fasciculacéo de lingua 2.00 0.82,4.90 0.126
Atrofia de lingua 0.69 0.32,1.50 0.355
Escolaridade (anos) 0.99 0.92,1.07 0.818

'HR = Hazard Ratio, IC = Intervalo de confianca

2Variavel tempo-dependente
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Pela pressdo de labios e de bochecha, Tabelas 8 e 9, respectivamente, pacientes com presenca

de fasciculagéo de lingua tem maior risco de serem indicados a GTT em menores tempos.

Tabela 8 - Analise multivariada para indicacdo de GTT pela pressdo de labios tempo-

dependente
Variavel HR! 95% IC' p-valor

Presséo de labios? 098 0.93,1.03 0.366
Idade (anos) 0.99 0.96,1.02 0.477
Sintoma inicial 0.199

Espinal superior — —

Espinal Inferior 0.68 0.29,1.56

Bulbar 161 0.73,3.55
ASHA 0.693

3 J— J—

4 0.28 0.02,3.93

5 0.69 0.07,6.43

6 0.70 0.08,6.01

7 0.80 0.09,7.00
ALSFRS 0.93 0.89,0.97 <0.001
IMC inicial 0.87 0.79,0.95 0.001
Tempo de sintoma de disfagia (meses) 1.01 0.99,103 0516
Tempo de doenca (meses) 0.98 0.97,0.99 <0.001
Fasciculacéo de lingua 3.88 1.82,8.27 <0.001
Atrofia de lingua 0.51 0.23,1.09 0.088
Escolaridade (anos) 0.94 0.87,1.00 0.061

'HR = Hazard Ratio, IC = Intervalo de confianca

2Variavel tempo-dependente.
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Tabela 9 - Andlise multivariada para indicacdo de GTT pela pressdo de bochecha tempo-

dependente
Variavel HR! 95% IC? p-valor
Pressdo de bochecha? 0.93 0.87,0.99 0.016
Idade (anos) 1.00 0.97,1.02 0.723
Sintoma inicial 0.378

Espinal superior — —

Espinal inferior 0.67 0.30, 1.52

Bulbar 1.33 0.60, 2.98
ASHA 0.832

3p — —

4 0.40 0.03, 5.54

5 0.82 0.09, 7.66

6 0.84 0.10,7.31

7 0.95 0.11, 8.40
ALSFRS 0.93 0.89,0.97 <0.001
IMC inicial 0.91 0.82,1.00 0.033
Tempo de sintomas de disfagia (meses) 1.00 0.98, 1.03 0.819
Tempo de doenca (meses) 0.98 0.97,1.00 0.008
Fasciculacdo de lingua 3.64 1.73,7.66 <0.001
Atrofia de lingua 0.56 0.26,1.17 0.130
Escolaridade (meses) 0.96 0.89, 1.02 0.188

'HR = Hazard Ratio, IC = Intervalo de confianca
2Variavel tempo-dependente.

Gréfico 9 - Correlagdo entre A IMC e A Pressao de lingua no momento da avaliagéo final

Vairacio do IMC

-35 -30 -25 -20 -15 -10 -5 0 5
Variacdo da Pressio de Lingua - kPa

Fonte: De autoria propria.
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Gréfico 10 - Correlacao entre ASHA e pressdo de lingua no momento da avaliagao final

ASHA no momento da GTT

10 20 30 A«
Pressio de lingua - kPa

Fonte: De autoria propria.

Grafico 11 - Correlacdo entre ALSFRS e pressao de lingua no momento da avaliacéo final

ALSFRS no momento da GTT

304

204

10 20 30 40
Pressio de lingua - kPa

Fonte: De autoria prépria.
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APENDICES

APENDICE A — Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

HOSPITAL DAS CLINICAS DA FACULDADE DE MEDICINA DA UNIVERSIDADE
DE SAO PAULO-HCFMUSP

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

DADOS DE IDENTIFICACAO DO SUJEITO DA PESQUISA OU RESPONSAVEL LEGAL

(Lo Y 1=
DOCUMENTO DE IDENTIDADE N°: ......ooovoovooorereereeeeeoeereerennee SEXO: Mo F o
DATA NASCIMENTO: ......./ecccccod.....
=N ) = =T=To o
2 1= 2o F
CEP: e TELEFONE DDD (........... ) S

DATA NASCIMENTO.: .../ ... ......

=N )= zT=To o [N APTO: ooovvveee.
2 1= 2o FE (o157 o) =
CEP: oo TELEFONE: DDD (............ O

DADOS SOBRE A PESQUISA
1. TITULO DO PROTOCOLO DE PESQUISA: A presséo de lingua como indicadora de gastrostomia em pacientes com
esclerose lateral amiotrofica
PESQUISADOR RESPONSAVEL: Dra. Dagoberto Callegaro

CARGO/FUNCAO: Médico INSCRICAO CONSELHO REGIONAL N° 13066
PESQUISADOR EXECUTANTE: Amanda Elias Mendes INSCRICAO CONSELHO REGIONAL N° 15863 -SP
CARGO/FUNCAO: Fonoaudidloga UNIDADE DO HCFMUSP: Diviséo de Clinica Neuroldgica
2. AVALIAGCAO DO RISCO DA PESQUISA:
RISCO MINIMO o RISCOMEDIO o
RISCO BAIXO  x RISCO MAIOR O

3.DURACAO DA PESQUISA : 48 meses

1- O presente estudo tem como objetivo verificar a forga da lingua para indicar o momento exato da
cirurgia para colocar a sonda no estdbmago, para a alimentacéo, quando o paciente com Esclerose lateral amiotréfica
n&do conseguir engolir por via oral

2 — Anamnese: serdo colhidos dados referentes a historia clinica da doenca através de perguntas diretas
feitas pela pesquisadora ao paciente e/ou familiar/cuidador;

3 - Avaliacdo clinica fonoaudioldgica sera realizada para avaliar a forca dos labios, lingua, bochechas. A
avaliacdo funcional da degluticdo sera feita com a oferta de 10 goles de agua, 10 pedagos de alimento sélido
(bolacha) e 10 colheres de alimento pastoso (papa de fruta); Medida da forca de lingua com aparelho que parece
um dedo de luva. S&o dadas as instrucfes ao paciente de colocar o dedo de luva na boca, na posicéo central da
lingua e em seguida pedido para que faca a maior forca possivel da lingua contra o céu da boca, engolindo a saliva.

4 - Avaliacdo da capacidade de respirar serd encaminhado para o setor de Pneumologia do InCor, onde
realizara o exame.

5 - O paciente serd encaminhado para o setor de Otorrinolaringologia do Hospital das clinicas, onde
realizara o exame da degluticdo de outra forma, com lampadas e iluminacéo da boca, pedindo que o paciente abra
a boca, degluta e a seguir fazer fotografias e filmar.

6— N&o ha desconfortos e nenhum risco para a realizagdo dos procedimentos descritos nos itens 2, 3,4 e
5;

7 — Néo ha beneficio direto para o participante visto que se trata de estudo para avaliar a redugdo da forca
de lingua nos pacientes com Esclerose Lateral Amiotrofica e indicar a sonda de gastrostomia direto no estomago
para a alimentacéo.

8 — Ndo ha relacdo de procedimentos alternativos que possam ser vantajosos, pelos quais o paciente
podera optar;

9 — Garantia de acesso: em qualquer etapa do estudo, vocé teré acesso aos profissionais responsaveis pela
pesquisa para esclarecimento de eventuais ddvidas. O principal investigador é o Dr Dagoberto Callegaro e o
pesquisador executante € a Fga. Amanda Elias Mendes que poderdo ser encontrados no endereco Avenida Dr.
Enéas de Carvalho, 155, Prédio dos Ambulatdrios do Hospital das Clinicas da FMUSP, 6° andar, bloco 4, as 22
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feiras no horéario das 13 as 17h,Telefone (11) 97721992. Se voce tiver alguma consideracdo ou ddvida sobre a ética
da pesquisa, entre em contato com o Comité de Etica em Pesquisa (CEP) — Rua Ovidio Pires de Campos, 225 — 5°
andar — tel: 3069-6442 ramais 16, 17, 18 ou 20, FAX: 3069-6442 ramal 26 — E-mail: cappesg@hcnet.usp.br

10 — E garantida a liberdade da retirada de consentimento a qualquer momento e deixar de participar do

estudo, sem qualquer prejuizo a continuidade de seu tratamento na Instituicéo;

11 — Direito de confidencialidade — As informacdes obtidas serdo analisadas em conjunto com outros

pacientes, ndo sendo divulgada a identificagdo de nenhum paciente;

12 — Direito de ser mantido atualizado sobre os resultados parciais das pesquisas, quando em estudos

abertos, ou de resultados que sejam do conhecimento  dos  pesquisadores;

13 — Despesas e compensacOes: ndo ha despesas pessoais para o participante em qualquer fase do estudo,

incluindo exames e consultas. Também ndo ha compensacdo financeira relacionada a sua participacao.

14 - Compromisso do pesquisador de utilizar os dados e o0 material coletado somente para esta pesquisa.

Acredito ter sido suficientemente informado a respeito das informacgdes que li ou que foram lidas para
mim, descrevendo o estudo “A pressdo de lingua como indicadora de gastrostomia em pacientes com esclerose lateral
amiotroéfica”.

Eu discuti com o Dr. Dagoberto Callegaro sobre a minha decisdo em participar nesse estudo. Ficaram
claros para mim quais s&o os propositos do estudo, os procedimentos a serem realizados, seus desconfortos e riscos,
as garantias de confidencialidade e de esclarecimentos permanentes. Ficou claro também que minha participacdo
é isenta de despesas e que tenho garantia do acesso a tratamento hospitalar quando necessario. Concordo
voluntariamente em participar deste estudo e poderei retirar 0 meu consentimento a qualquer momento, antes ou
durante o mesmo, sem penalidades ou prejuizo ou perda de qualquer beneficio que eu possa ter adquirido, ou no
meu atendimento neste Servico.

Assinatura do paciente/representante legal Data [

Assinatura da testemunha Data /| |

para casos de pacientes menores de 18 anos, analfabetos, semi-analfabetos ou portadores de
deficiéncia auditiva ou visual. (Somente para o responsavel do projeto)

Declaro que obtive de forma apropriada e voluntaria o Consentimento Livre e Esclarecido deste
paciente ou representante legal para a participacdo neste estudo.

Data / /


mailto:cappesq@hcnet.usp.br
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APENDICE B - Ficha de anamnese

Faculdade de Medicina da Universidade de S&o Paulo
Departamento de Neurologia
ANAMNESE DE PACIENTES COM ELA

Etiqueta Data da Anamnese: / /

Endereco:

Telefone:

Cuidador:

Profissao:

Escolaridade:

Dominéncia Manual: ( )Destro ( )Canhoto ( )Ambidestro

Data de inicio dos sintomas: / /

Tempo de diagndstico:

Primeiros sintomas:

Queixa de respiragdo: ( ) SIM () NAO Inicio da queixa:

Queixa de degluticdo: ( ) SIM ( ) NAO Inicio da queixa:

Alimentacéo atual:

Peso: Altura: IMC:

Historico de pneumonia: ( ) atual ( )recente-menos6m ( ) antiga-mais1a

Mudancas recentes:

(' ) perda de peso (' ) aumento do tempo de refei¢do
() vbmitos () inapeténcia ( ) enj6o
Comunicagdo oral: ( )SIM () NAO Disartria: ( ) SIM () NAO

Observagdes:
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APENDICE C - Ficha de avaliacéo clinica fonoaudioldgica

Faculdade de Medicina da Universidade de Sdo Paulo
Departamento de Neurologia

AVALIACAO ESTRUTURAL FONOAUDIOLOGICA DE PACIENTES COM ELA

Orgaos Fono-Articulatorios: Data: / /
Labios Lingua Bochechas

Mobilidade:

() Satisfatdria () Satisfatoria () Satisfatdria

() Diminuida () Diminuida ( ) Diminuida

Forca:

() Satisfatoria () Satisfatoria () Satisfatoria

() Diminuida () Diminuida () Diminuida

Sensibilidade:

() Satisfatoria () Satisfatoria () Satisfatoria

() Diminuida ( ) Diminuida () Diminuida

Reflexo nauseoso:

() Presente ()D ()E

() Diminuido ()D ()E

() Ausente ()D ()E

Mobilidade de véu palatino:

() Adequada () Inadequada

Salivacéo: B

Actmulo de saliva em cavidade oral: ()SIM _( )NAO

Capacidade para deglutir saliva voluntariamente: () SIM () NAO

Escape anterior de saliva: ()SIM ( )NAO

Sinal clinico com saliva: ()SIM ( )NAO

Ruido a ausculta cervical prévio a oferta VO: ()SIM ( )NAO_

Tosse voluntéria: ( )SIM ( )NAO

Voz:
() fraca ( )rouca ( )soprosa
Padréo vocal alterado prévio a oferta VO:

Fala:
Normal ( ) Pastosa( )

Denticao:
() completa sup. () inf.( )
() Desdentado sup.( ) inf.( )

( )SIM ( )NAO

(' ) Auséncia parcial de elementos dentérios: sup. ( ) inf.( )

() Uso de prétese total: sup. () inf.( )
() Uso de prétese parcial: sup. ( ) inf. ()

Lingua:
Atrofia:
Fasciculacéo:

( )SIM ( )NAO
( )SIM ( )NAO
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Faculdade de Medicina da Universidade de Sdo Paulo
Departamento de Neurologia

AVALIAGAO FUNCIONAL DA DEGLUTIGAO DE PACIENTES COM ELA

Pastoso

Tempo de transito oral:
( )Satisfatério
(' )Aumentado

Elevacéo laringea:
( )Satisfatoria

(' )Diminuida

Residuo em cavidade orgl:
( )SIM ( )NAO
Escape anterior: _

( )SIM ( )NAO
Tosse: ~
( )SIM ( )NAO
Pigarro: ~
( )SIM ( )NAO
Engasgo: _
( )SIM ( )NAO
Ruido a ausculta cervicgl:
( )SIM ( )NAO
Voz molhada: ~
( )SIM ( )NAO

Dificuldade para deglutir:
()SIM ( )NAO

Dificuldade para mastigar:
( )SIM ( )NAO

Obs:

Liquido

() Satisfatorio

() Aumentado

( )Satisfatéria

( ) Diminuida

( )SIM

( )SIM

( )SIM

( )SIM

( )SIM

( )SIM

( )SIM

( )SIM

( )NAO

( YNAO

( )NAO

( )NAO

( YNAO

( YNAO

( )NAO

( )NAO

Data: / /

Sélido

( )Satisfatdrio

(' )Aumentado

( )Satisfatéria

( )Diminuida
( )SIM ( YNAO
( )SIM ( YNAO
( )SIM ( )NAO
( )SIM ( )NAO
( )SIM ( YNAO
( )SIM ( )NAO
( )SIM ( )NAO
( )SIM ( YNAO
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APENDICE D — Medidas objetivas de 6rgos fonoarticulatérios — IOPI

Medidas objetivas de érgaos fonoarticulatérios - IOPI

la. aval

2a. aval

3a. aval

4a. aval

5a. aval

6a. aval

7a. aval

8a. aval

9a. aval

Data

la. Pressdo de lingua

2a. Pressao de lingua

3a. Pressdo de lingua

Presséo de lingua

la. Pressédo de labio

2a. Pressao de labio

3a. Pressao de labio

Pressdo de labio

la. Pressao de bochecha

2a. Pressao de bochecha

3a. Pressao de bochecha

Pressédo de bochecha

50% pressao de lingua

Tempo de resisténcia de lingua

ALSFRS

ASHA

Dieta




