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Resumo

Objetivo: Verificar o beneficio de terapia fonoaudiologica em grupo na inteligibilidade de fala
de pacientes com Doenga de Machado Joseph (DMJ). Método: Realizou-se uma série de casos, com
pacientes atendidos em um ambulatorio de fonoaudiologia para adultos neurodegenerativos em um
hospital de referéncia no sul do Brasil. Foram incluidos pacientes com o diagnostico molecular de
DMJ. Realizaram-se coletas de fala pré e pos-intervengao. Posteriormente, os trechos de fala passaram
por analise perceptiva-auditiva por 3 fonoaudiologas treinadas e calibradas a um indice Kappa > 0.90,
cegas as coletas de fala e por analise acustica no software Praat. A terapia fonoaudiologica foi realizada
em grupo, composta por quatro sessdes semanais de cinquenta minutos. Cada sessdo foi dividida entre
exercicios de fala e orientagdo sobre estratégias para otimizar a comunicagdo. Resultados: A amostra
foi composta por 5 pacientes com média de idade de 39,8 anos (£16,51) e tempo de doenga de 10 anos
(£8,15). Quatro (80%) participantes receberam diagndstico fonoaudiologico inicial de disartria leve e
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um (20%) de disartria moderada. Apds a intervengao, ndo houve melhora no diagnostico de disartria,
contudo verificou-se que 60% (n=3) dos participantes apresentaram melhora na articulacdo, 40% (n=2)
na prosodia e ressonadncia ¢ 40% (n=2) apresentaram piora na respiracdo. Na analise actistica observou-
se melhora no tempo maximo de fonagdo (TMF) em 3 (60%) dos 5 pacientes. Conclusao: Verificou-se
melhora na funcionalidade da fala através da analise perceptiva auditiva, porém com pouca melhora em
parametros especificos da analise acustica.

Palavras-chave: Doen¢a de Machado Joseph; Disartria; Reabilitagao; Fonoaudiologia.

Abstract

Objective: To verify the benefit of group speech therapy in speech intelligibility of patients with
Machado Joseph’s disease (MJD). Methods: A series of cases was carried out, with patients seen in a
speech therapy clinic for neurodegenerative adults in a referral hospital in southern Brazil. Patients with
the molecular diagnosis of MJD were included. Speech recordings were performed before and after the
intervention. Subsequently, the speech excerpts underwent auditory-perceptual analysis by 3 trained
speech therapists and calibrated to a Kappa index > 0.90, blind to speech collections and acoustic analysis
in the Praat software. Speech therapy was performed in a group, consisting of four weekly sessions of
fifty minutes. Each session was divided between speech exercises and guidance on strategies to optimize
communication. Results: The sample consisted of 5 patients with a mean age of 39.8 years (£ 16.51)
and disease duration of 10 years (+ 8.15). Four (80%) participants received an initial speech therapy
diagnosis of mild dysarthria and one (20%) of moderate dysarthria. After the intervention, there was no
improvement in the diagnosis of dysarthria, however it was found that 60% (n = 3) of the participants
showed improvement in the speech motor bases: articulation, 40% (n = 2), prosody and resonance and
40% (n=2) worsened in breathing. The acoustic analysis showed an improvement in maximum phonation
time (MPT) in 3 (60%) of the 5 patients. Conclusion: Despite the little improvement in specific parameters
of the acoustic analysis, there was an improvement in speech functionality from the auditory perceptual
analysis, improving the speech intelligibility of this sample.

Keywords: Machado Joseph Disease; Dysarthria; Rehabilitation; Speech, Language and Hearing
Sciences.

Resumen

Objetivo: Verificar el beneficio de la logopedia grupal en la inteligibilidad del habla de pacientes
con enfermedad de Machado Joseph (EMJ). Metodos: Se realizo una serie de casos, con pacientes
atendidos en una clinica de logopedia para adultos neurodegenerativos en un hospital de referencia en
el sur de Brasil. Se incluyeron pacientes con diagnéstico molecular de EMJ. Se realizaron grabacion
del habla antes y después de la intervencion. Posteriormente, los extractos del habla se sometieron a un
analisis auditivo-perceptivo por 3 logopedas capacitados y calibrados con un indice Kappa > 0,90, ciegos
a las grabacion del habla y al analisis acustico en el software Praat. La logopedia se realizé en grupo,
consistente en cuatro sesiones semanales de cincuenta minutos. Cada sesion se dividio entre ejercicios
de habla y orientacion sobre estrategias para optimizar la comunicacion. Resultados: La muestra estuvo
formada por 5 pacientes con una edad media de 39,8 afios (+ 16,51) y una duracion de la enfermedad
de 10 afos (% 8,15). Cuatro (80%) participantes recibieron un diagnostico inicial de terapia del habla de
disartria leve y uno (20%) de disartria moderada. Tras la intervencion, no hubo mejoria en el diagnostico
de disartria, sin embargo se encontréd que el 60% (n = 3) de los participantes mostr6 mejoria en las bases
motoras del habla: articulacion, 40% (n = 2), prosodia y resonancia. y el 40% (n = 2) empeor?d en la
respiracion. El andlisis acustico mostré una mejora en el tiempo maximo de fonacion (TMF) en 3 (60%)
de los 5 pacientes. Conclusion: A pesar de la pequefia mejora en los parametros especificos del analisis
acustico, hubo una mejora en la funcionalidad del habla a partir del analisis de percepcion auditiva,
mejorando la inteligibilidad del habla de esta muestra.

Palabras clave: Enfermedad de Machado Joseph; Disartria; Rehabilitacion; Patologia del habla y
Lenguaje.
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Introducao

A ataxia Espinocerebelar tipo 3 (SCA3), tam-
bém conhecida como doenca de Machado-Joseph
(DMJ) ¢ uma doenga neurodegenerativa autosso-
mica dominante, causada pela expansao de uma
sequéncia repetitiva CAG no gene ATXN3 locali-
zado no cromossomo 14q32.1'. A prevaléncia da
DMJ ¢ mais elevada em paises com descendéncia
portuguesa e agoriana’. No Rio Grande do Sul e
em Portugal, a prevaléncia minima estimada ¢ de
3 casos para cada 100.000 habitantes®,*. Devido a
uma série de possiveis repeticdes CAG subjacentes,
pesquisadores tém identificado um pleomorfismo
clinico significativo. Assim, a DMJ foi subdividida
em trés tipos, de acordo com o tempo de onset. De
uma forma geral, quanto mais cedo o onset, mais
graves sao os sintomas’.

Dentre os sintomas mais frequentes da DMJ
estdo a ataxia, disfagia, disartria e problemas of-
talmologicos®. A medida que a doenga progride,
estes sintomas podem traduzir-se em obstaculos
diarios importantes que afetam a qualidade de
vida dos pacientes. No que diz respeito a fala, a
disartria mista com componentes cerebelares e
hipocinéticos € a mais presente na DMJ, sendo
caracterizada por imprecisdes articulatorias,
alteracdo prosoddica, distor¢des de consoantes e
vogais, intervalos prolongados, velocidade lenta,
voz aspera ou tensa, com instabilidade e alteragdes
de pitch’. Quanto mais jovem o paciente no inicio
da doenga mais frequentes sdo as ocorréncias de
monofrequéncia e alteragdo do ritmo de fala. Além
disso, a articulagdo, diadococinesia, ressonancia e
prosodia mostraram uma correlagdo moderada com
o numero de repetigdes triplas “CAG.

Embora a disartria seja um sintoma frequente
na DMJ, ha poucos estudos na literatura nacional
e internacional”® que descrevam as caracteristicas
clinicas da disartria, bem como as possibilidades
de tratamento fonoaudiolégico nessa populagio.
Especificamente para DMJ encontrou-se 2 relatos
de casos sobre a terapia fonoaudiologica para disar-
tria. O método Lee Silverman’ (LSVT) descreveu a
aplicagdo descreveu a interveng@o em um paciente
com DMJ. Foi observado melhora em todas as ba-
ses motoras da fala, diminui¢do de sinais disfagicos
¢ melhora na qualidade de vida relacionada a voz
do participante.

Outro estudo'’ relatou o processo de avaliagdo
e intervengdo fonoaudioldgica realizado em um

paciente com DMJ. O paciente apresentava com-
prometimento nas bases motoras de respiracao,
articulacdo, fonagdo e ressonancia. A intervengao
fonoaudiolodgica baseou-se inicialmente em aten-
dimentos semanais; verificando-se estabilidade do
quadro, manteve-se uma prescri¢do com os exer-
cicios miofuncionais orofaciais a serem realizados
no domicilio. Os autores verificaram momentos de
progresso, intercalados com momentos de estabili-
zacdo ¢ de piora do quadro clinico, em virtude do
avango da doenga.

Foi possivel verificar a eficacia de uma te-
rapia intensiva a domicilio para melhora da fala
em pacientes com recessive spastic ataxia Char-
levoix-Saguenay (ARSACS)!. Sete participantes
passaram por 4 semanas de intervengdo adaptada
especificamente para ataxia cerebelar. Os autores
observaram melhora na inteligibilidade e naturali-
dade da fala apds o tratamento.

Em uma revisdo recente® verificou-se dados
insuficientes sobre a eficacia da terapia fonoaudio-
logica em pacientes com ataxia, embora os autores
destaquem a importancia do atendimento fonoau-
diolégico nessa populagéo. Tendo em vista o pouco
numero de evidéncias sobre a terapia fonoaudiolo-
gica para disartria em DMJ, o objetivo deste estudo
foi verificar o efeito de terapia fonoaudiologica em
grupo para disartria em pacientes com Doenca de
Machado Joseph.

Método

Trata-se de um estudo série de casos. Realizou-
-se um processo de amostragem por conveniéncia.
Os participantes foram oriundos de um ambulatério
de fonoaudiologia para adultos neurodegenerativos
em um hospital de referéncia no sul do Brasil. Fo-
ram incluidos pacientes com diagndstico molecular
de DMJ, disartria, a partir da analise de inteligibi-
lidade de fala espontanea na primeira consulta no
ambulatdrio (momento no qual foram convidados a
participar da pesquisa), limiares cognitivos preser-
vados e disponibilidade para acompanhar todas as
fases da intervencao. Foram excluidos individuos
que faltaram a um atendimento ou a avaliagdo final.
A amostra inicial foi composta por oito pacientes.
Trés foram excluidos por ndo completarem todas
as sessdes propostas pelo estudo. Este estudo foi
aprovado pelo comité de ética no hospital sob o
namero 2018-0323. Todos os participantes assina-
ram o termo de consentimento livre e esclarecido.
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A avaliagdo da fala foi composta por uma
gravagdo com as mesmas tarefas de fala no pré e
pos-intervengao. A coleta ocorreu em uma sala de
atendimento do ambulatério. Foram usados um
notebook Acer™, modelo Aspire One, com micro-
fone KARSECT HT-9® acoplado a um adaptador
Andrea Pureaudio USB™, Os arquivos individuais
foram salvos ¢ arquivados por meio do software
Audacity™, com o nome de cada paciente ¢ a data
da coleta. Foi solicitado aos participantes a fonagdo
da vogal A sustentada em uma Unica respiragao e
um trecho de fala a partir da pergunta “Qual cami-
nho vocé fez para chegar até aqui?”.

Posteriormente, as amostras de fala passaram
pela andlise perceptiva-auditiva com trés fonoau-
didlogas com no minimo trés anos de experiéncia
na area, treinadas e calibradas a um indice Kappa
>0.90, cegas as coletas de fala. As fonoaudidlogas
passaram por um treinamento no qual escutaram
trechos de fala alteradas e classificaram os mesmos.
Ap0s, foi feita a concordancia com uma especialista
em voz, para calibra¢do. Todas as juizas, apos a ca-

Quadro 1. Sessoes de terapia

libragdo, participaram de outros projetos de analise
de fala, antes da realiza¢do dessa analise. A fala
dos participantes foi classificada em cada uma das
cinco bases motoras da fala em normal, alteracdo
leve, moderada ou grave. Além disso, foi realizada
analise acustica da voz através do software Praat®™.
Os parametros analisados foram shimmer, jitter e
tempo maximo de fonacao (TMF).

A intervenc¢do fonoaudioldgica foi em grupo,
teve uma duracao total de quatro semanas. Os
participantes acompanharam sessdes semanais de
cinquenta minutos. Cada sessdo foi dividida entre
exercicios de fala e de orientacdo sobre estratégias
para otimizar a comunica¢ao, com objetivo de me-
lhorar a inteligibilidade de fala (Quadro 1). Por esse
motivo o protocolo focou em tarefas de respiragdo,
articulacdo e controle pnemofonoarticulatorio. O
desenvolvimento do protocolo de terapia assisten-
cial, que foi utilizado neste estudo, foi baseado em
referéncias de terapia para voz e fala em individuos
com doengas neurologicas.

Semana Base Motora da Fala Exercicios Utilizado
Respiracio - Produgao sustentada dos fonemas /s/, /z/, /sa/, /za/ com
pirag respiragdo diagfragmatica, 5 repetigdes cada;
- Sobrearticulagdo das vogais /a - i - u/ alternada, 10 repetigdes;
Semana 1 - Treino de leitura em voz alta de monossilabos e dissilabos, com
Articulacdo feedback de co-participantes.
- Rotagdo de lingua em vestibulo oral, permanecendo com os labios
fechados, 5 repetigdes em cada diregao;
Revisdo de exercicios prévios;
Articulacdo ;eS(;?ireﬁag;[culagao da sequéncia de silabas /pataka/, 5 séries de 10
Semana 2 peticoes;
- Treino de leitura em voz alta de sentengas, com feedback de co-
Articulagdo/ Respiragdo participantes;
- Treino de fala espontédnea seguindo as orientacdes da terapeuta.
Revisdo de exercicios prévios;
Semana 3 - Treino de leitura em voz alta de textos trazidos da terapeuta e dos
Articulag@o/ Respiragdo/ pacientes, com feedback dos co-participantes;
- Treino de fala esponténea seguindo as orientacdes da terapeuta.
Revisdo de exercicios prévios;
Semana 4 - Treino de leitura em voz alta de textos trazidos pelos pacientes,
Articulagdo/ Respiragao/ com feedback dos co-participantes;
- Treino de fala esponténea seguindo as orientacdes da terapeuta.

Fonte: Elaborado pelas autoras.
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Resultados

A amostra final foi composta por cinco parti-
cipantes, sendo trés mulheres e dois homens. Na
Tabela 1 apresentamos os dados sociodemograficos
dos participantes.

Na Tabela 2, apresentamos os resultados da
analise acustica pré e pos-interven¢do. Em relagao
ao TMF, todos os participantes apresentaram va-

Tabela 1. Dados sociodemograficos

lores pré-intervengdo abaixo do parametro de nor-
malidade para sexo. Apds terapia de fala em grupo,
60% (3) dos pacientes melhoraram o TMF, porém
permaneceram abaixo da média de normalidade
descrita na literatura'®>. Com relagdo ao shimmer
observou-se que se mantiveram alterados pré e
pos intervengdo. No jitter, 40% (2) dos pacientes

apresentaram melhora.

Paciente 1 2 3 4 5
Sexo F M M F F
Idade 23 24 39 56 57
Tempo de Doenga (anos) 2 12 5 8 23
Uso de apoio para locomogao nao nao cadeirace i bengala
rodas rodas
Idade de inicio da doenga (anos) 21 12 34 48 34
Escolaridade (anos) 12 9 11 7 5
MEEM 29 29 30 20 19

F: feminino; M: masculino; MEEM: mini exame do estado mental.

Tabela 2. Resultados dos pardmetros da analise acuUstica pré e pos-intervencdo

Parametro Paciente 1 Paciente 2 Paciente 3 Paciente 4 Paciente 5
TMF (segundos)
Pré-intervencao 5,85 0,07 8,06 5,58 5,25
Pés- intervencgdo 9,22 8,73 10,29 3,79 3,34
Média de normalidade® 14 20 20 14 14
Jitter (Local %)
Pré-intervengao 1,19 0,36 1,99 0,39 0,27
Pés- intervengdo 0,66 2,94 1,16 0,67 1,79
Média de normalidade!? < 1.,04%
Shimmer (Local %)
Pré-intervencdo 7,63 9,80 14,14 10,34 10,40
Pds- intervencdo 7,48 17,10 16,37 10,75 17,11
Média de normalidade!? < 3.81%

TMF: tempo maximo de fonagdo

Na Tabela 3 estdo os resultados da andlise per-
ceptiva-auditiva. Observou-se que 60% (n=3) dos
participantes apresentaram melhora na articulagao,

40% (n=2) na prosodia e ressonancia e 40% (n=2)

apresentaram piora na respiragao.
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Tabela 3. Resultados da analise perceptiva-auditiva

Paciente 1 Paciente 2 Paciente 3 Paciente 4 Paciente 5
Articulagao
Pré-intervengao Alterado leve Alterado leve Alterado leve Alterado Alterado
moderado moderado
Pés-intervengao Normal Alterado leve Normal Normal Alterado
moderado
Fonacgdo
Pré-intervengao Alteragdo leve Alterado leve Alterado leve Alterado leve Alterado
moderado
Pés-intervengéo Alterado leve Alterado leve Alterado leve Alterado leve Alterado
moderado

Prosédia
Pré-intervencgao Normal Alterado leve
Pés-intervengdo Normal Normal
Respiracao
Pré-intervengédo Normal Normal

Pés-intervengdo Alterado leve Alterado leve

Ressonancia

Pré-intervencgao Normal Normal

Pés-intervengdo Normal Normal
Disartria

Pré-intervengédo Leve Leve

Pés-intervengdo Leve Leve

Normal Normal Alterado leve
Normal Normal Normal
Alterado
Alterado leve Alterado leve moderado

Alterado leve Alterado leve Alterado leve

Alterado leve Normal Alterado
moderado
Normal Normal Alterado leve
Leve Leve Moderada
Leve Leve Moderada

Fonte: Elaborado pelas autoras.

Discussao

O objetivo dessa série de casos foi verificar o
efeito de terapia de fala em grupo em pacientes com
DMJ, com diagnostico fonoaudiologico de disar-
tria. A partir do exposto, verificou-se um efeito po-
sitivo na inteligibilidade de fala em pacientes com
DMJ mesmo em um periodo de intervengdo curto
(4 semanas). Especificamente, observou-se me-
lhora em 3 das 5 bases motoras da fala, sendo elas
articulacdo, prosddia e ressonancia. Ja na analise
acustica verificou-se que os pacientes melhoraram
no tempo maximo de fonagdo, porém nao atingiram
parametros de normalidade'>!3. Sabe-se que por se
tratar de uma doencga degenerativa nio € possivel
a remissdo dos sintomas. Sendo assim, uma me-
lhora na inteligibilidade de fala ja proporciona aos
pacientes melhora na comunicagao e qualidade de
vida. Nossos dados corroboraram com os estudos’°
que verificaram melhora na inteligibilidade da fala
apos o tratamento fonoaudioldgico.

A escolha da terapia em grupo surgiu para
atender a alta demanda de um ambulatério da
rede publica de saude do Brasil e com o intuito de
possibilitar um espago de troca entre individuos

com a mesma doenca e dificuldades de fala. Em-
bora seja uma pratica frequente na fonoaudiologia,
principalmente no contexto do Sistema Unico de
Satde (SUS), ha poucos estudos sobre sua eficacia
na literatura. A abordagem terapéutica em grupo na
fonoaudiologia no Brasil surgiu na década de 1980,
devido ao fato de haver uma grande quantidade de
individuos que necessitavam de atendimento nas
Unidades Basicas de Satide e um numero reduzido
de profissionais para assistir a todos individual-
mente',

Encontramos revisdes de literatura'*'® que
investigaram os beneficios da terapia fonoaudio-
logica em grupo. As pesquisas relatam como prin-
cipal beneficio dessa abordagem a oportunidade de
uma construgdo conjunta de conhecimento entre
os sujeitos e trocas de experiéncias, que auxiliam
na melhora dos sintomas fonoaudioldgicos e na
modificagdo da visdo dos individuos. Além disso, a
oportunidade de discussdes e trocas com seus pares
aumenta a motivagdo dos sujeitos. Com o tempo,
por meio do vinculo terapéutico, eles passam a ade-
rir com maior facilidade as atividades terapéuticas
propostas. O grupo trouxe nos estudos encontrados
novas possibilidades de rela¢des, cujos agentes vei-
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culam grande quantidade de informagdes, trocam
experiéncias e conhecimentos.

A maior parte dos estudos foi realizada com
adultos e idosos, nas areas de linguagem, voz e
audi¢do'+'°, Encontramos um relato de atendimento
grupal com pacientes disartricos, no qual verifi-
cou-se que o grupo obteve melhora na avaliagdo
objetiva quanto a prosodia, respiragdo, fonacdo e
articulacdo. Além disso, durante avaliagdo subjeti-
va, 0s sujeitos referiram melhora em todas as bases
motoras trabalhadas'’.

Como limitagdes deste estudo inclui-se o tama-
nho pequeno da amostra, o tempo curto de interven-
¢do, a falta de um protocolo de qualidade de vidae a
possivel heterogeneidade nas subclassificagdes DMJ
dos pacientes. Houve a perda aproximada de 25%
dos pacientes, devido as dificuldades de mobilidade
e deslocamento até o hospital. A centralizagdo de
servigos de satide especializada em capitais dificulta
0 acesso a tratamento para pacientes com doencgas
raras. O nimero de sessdes escolhido foi de encontro
com uma pesquisa!! e de acordo com o protocolo
operacional do ambulatério. Acredita-se que um
numero maior de sessoes pudesse ter demonstrado
melhora nos pardmetros da analise acustica da fala.
Embora nao tenha sido aplicado um protocolo de
qualidade de vida relacionado a fala, observou-se
um grau de satisfacdo elevado dos participantes com
desejo de continuidade dos atendimentos.

Conclusao

A terapia fonoaudioldgica em grupo para disar-
tria na DMJ resultou na melhora da inteligibilidade
de fala, refletida por melhora nas bases motoras
articulacdo, prosédia e ressondncia. Contudo, na
analise acustica de fala observou-se melhora so-
mente no tempo maximo de fonagao.
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