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Resumo

Trata-se de um relato de caso de um individuo do sexo masculino com 51 anos, nivel superior
completo, nivel socioecondmico favoravel, diagnosticado em 1999 com Ataxia de Friedreich. Chega
ao ambulatorio de Fonoaudiologia, com énfase no atendimento de adultos com doencas degenerativas,
sob encaminhamento da equipe de genética do servigo do mesmo hospital. Ao exame fonoaudioldgico
diagnostica-se uma disfagia orofaringea de moderada a grave ¢ uma disartria grave. A disfagia ¢
reabilitada via home care particular por opcéo do paciente, ¢ no ambulatério, com objetivo de melhora da
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qualidade de vida criou-se uma proposta de aplicagdo da comunicag@o aumentativa e/ou alternativa para
o desenvolvimento das habilidades de comunicagdo do paciente que ja ndo estava mais se expressando.
Foram realizadas duas avaliagdes (pré e pds terapia) e quatro sessdes de intervencdo terapéutica para o
aprendizado e implementagdo da prancha de comunicacdo alternativa. Ao término do processo terapéutico
verificou-se baixa adesdo ao uso da comunicagdo aumentativa e/ou alternativa, mesmo com a auto-
percepcao da ininteligibilidade da sua fala, utilizando a pasta restrita ao atendimento fonoaudiologico.
Tanto o paciente quanto seus acompanhantes referiram que mesmo apo6s varias tentativas houve negagéo
ao uso da comunicac¢ao alternativa. Embora tenham sido poucas sessdes, ndo houve impacto da qualidade
de vida do paciente apds uso da comunica¢do aumentativa e/ou alternativa.

Palavras-chave: Ataxia de Friedreich; Disartria; Adulto, Comunicagao

Abstract

This is a case report of a 51-year-old male, with complete college education, favorable socioeconomic
status, diagnosed in 1999 with Friedreich’s Ataxia. He arrives at the speech therapy clinic, with an
emphasis on assisting adults with degenerative diseases, under the guidance of the genetics team at the
service of the same hospital. Speech examination examines moderate to severe oropharyngeal dysphagia
and severe dysarthria. Dysphagia is rehabilitated via private home care at the patient’s option and in
the outpatient clinic with the objective of improving quality of life, a proposal for the application of
augmentative and/or alternative communication was created to develop the communication skills of the
patient who was no longer expressing himself. Two evaluations (pre and post therapy) and four therapeutic
intervention sessions were carried out to learn and implement the alternative communication board. At
the end of the therapeutic process, there was low adherence to the use of augmentative and / or alternative
communication, even with the self-perception of the unintelligibility of his speech, using the folder
restricted to speech therapy. Both the patient and his companions reported that even after several attempts
there was a denial of the use of alternative communication. Although there were few sessions, there was
no impact on the patient’s quality of life after using augmentative and/or alternative communication.

Keywords: Friedreich’s ataxia; Dysarthria; Adult, Communication

Resumen

Este es un informe del caso de un hombre de 51 afios, con educacion universitaria completa, estatus
socioecondmico favorable, diagnosticado en 1999 con ataxia de Friedreich. Llega a la clinica de terapia del
habla, con énfasis en ayudar a adultos con enfermedades degenerativas, bajo la guia del equipo de genética
al servicio del mismo hospital. El examen notas la disfagia orofaringea moderada a severa y la disartria
severa. La disfagia se rehabilita mediante atencion domiciliaria privada a eleccion del paciente y en la
clinica ambulatoria con el objetivo de mejorar la calidad de vida, se creé una propuesta para la aplicacion
de comunicacion aumentativa y/o alternativa para desarrollar las habilidades de comunicacion del paciente
que ya no era mas expresandose a si mismos. Se realizaron dos evaluaciones (pre y post terapia) y cuatro
sesiones de intervencion terapéutica para aprender e implementar el tablero de comunicacion alternativo. Al
final del proceso terapéutico, hubo una baja adherencia al uso de comunicacién aumentativa y/o alternativa,
incluso con la autopercepcion de la ininteligibilidad de su discurso, usando la carpeta restringida a la
terapia del habla. Tanto el paciente como sus compaiieros informaron que incluso después de varios
intentos hubo una negacion del uso de comunicacion alternativa. Aunque hubo pocas sesiones, no hubo
impacto en la calidad de vida del paciente después de usar comunicacion aumentativa y/o alternativa.

Palabras clave: Ataxia de Friedreich; Disartria; Adulto, Comunicacion
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Introducao

A Ataxia de Friedreich (FRDA) é uma patolo-
gia com um modo de hereditariedade autossdmico
recessivo, progressiva, surgindo incapacidade
da marcha auténoma 10 a 20 anos apds o inicio
dos sintomas. Aparece classicamente em torno da
puberdade, raramente no inicio da infancia e, em
alguns casos, mais tardiamente'. E multissistémica
e as principais caracteristicas neurologicas incluem
dificuldade de marcha progressiva, ataxia de mem-
bros, fraqueza, instabilidade de fixacdo ocular e
perda sensorial e reflexa profunda, com relagdo
ao endocrinoldgico, de 20 a 40% tem diabetes
mellitus; no cardiolégico 66% tem hipertrofia
ventricular, que causa cardiomiopatia dilatada e
disturbios de condugdo cardiaca. Além disso, os
sintomas nao-motores sdo bastante comuns, entre
esses a depressao, fadiga e transtornos do humor?3.

A disartria ¢ um dos principais sinais clinicos,
que pode estar ausente inicialmente e mostrar maior
progressdo apds perda de deambulagdo, embora a
diadococinesia torna-se perceptivel cedo, devido
a degeneracdo piramidal, trazendo lentiddo mais
que a irregularidade do movimento, iniciando o
prejuizo na inteligibilidade*>.

O fendtipo de fala e voz da FRDA tem sido
caracterizado pela reducdo da inteligibilidade
resultante de prosodia alterada e severa impreci-
sdo articulatoria®, bem como nasalidade alterada
(predominantemente hipernasalidade)’. A analise
perceptiva auditiva detalhada demonstrou que indi-
viduos com FRDA tém dificuldade em controlar o
pitch e o loudness, t€m tempo de frase aumentado,
producao de consoantes imprecisas e fonagdo com
muita tensdo®. Nao foram encontradas evidéncias
na literatura indexada sobre algum tratamento para
melhorar a fala em casos de FRDA?. Nestes casos,
sabe-se que ha grandes dificuldades das atividades
diarias e nas habilidades comunicativas, levando
a baixa qualidade de vida e isolamento social'.

As doengas neurodegenerativas afetam pro-
gressivamente a alteracdo na possibilidade de
comunicagio oral dos individuos?, e consequente-
mente, na qualidade de vida. Aspectos comunica-
tivos, de alimentagdo, aparéncia fisica, estratégia
de enfrentamento dos sintomas sociais, necessitam
de suporte adequado''. A avaliacdo da qualidade
de vida relacionada a satde desses individuos tem
sido cada vez mais utilizada para proporcionar

alternativas que assistam esse paciente dentro do
processo de satde-doenga'?.

A Comunicacdo aumentativa e/ou alternativa
(CAA) tem-se apresentado como uma importante
area de atuacao clinica e pesquisa, que permite que
os individuos que tém limitagdes ou auséncia da
fala, comuniquem-se com eficiéncia'?. Bandeira e
colaboradores (2011)'? desenvolveram um estudo
que implementou o uso de pranchas de CAA em
30 pacientes adultos e idosos hospitalizados entre
20 a 70 anos, impossibilitados de se comunicarem
pela fala, observaram melhora na qualidade de vida,
bem como a importancia e a necessidade da comu-
nicag@o entre paciente-equipe ¢ paciente-familiar.

A hipoétese deste estudo ¢ de que a dificuldade
da comunicagdo oral progressiva poderia desenvol-
ver e aprimorar as habilidades comunicativas do
paciente, melhorando assim a qualidade de vida.
Visto isso, este trabalho tem por objetivo apresen-
tar uma proposta de aplicagdo da comunicacao
aumentativa e/ou alternativa para um paciente
com doenga neurodegenerativa, como forma de
melhorar a qualidade de vida.

Relato do caso

Este trabalho foi aprovado pelo Comité de
Etica em Pesquisa da institui¢do responsavel sob
n°® 2019-0789. A pesquisa foi desenvolvida entre
julho e agosto de 2019 e foi explicada ao sujeito
envolvido (e seus responsaveis), os quais, apos
anuéncia, assinaram o Termo de Consentimento
Livre e Esclarecido.

Foram realizadas 4 sessdes com o objetivo
de aplicar a proposta de CCA e seu impacto na
qualidade de vida. Para isso, prévio ao inicio das
sessoes foi aplicado o questionario de qualidade
de vida WHOQOL — OLD". O questionario ¢é
constituido de 24 perguntas ¢ suas respostas va-
riam de 1 a 5, sendo 1 nada e 5 extremamente, ¢ &
dividido em 6 categorias (Funcionamento do Sen-
sorio, Autonomia, Atividades Passadas, Presentes
e Futuras, Participacdo Social, Morte e Morrer e
Intimidade). O questionario apresenta pontuagdo
de 1 a 100 (melhor indice de qualidade de vida),
sendo quanto maior o valor, maior a qualidade de
vida do paciente. O questionario foi proposto como
marcador da melhora de qualidade de vida pré e
poés intervengao.

G.B.T, sexo masculino, nascido em 20/12/1967,
51 anos, nivel superior completo, nivel socioecon6-
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mico favoravel, diagnosticado em 1999 com Ataxia
de Friedreich (350 repeticdes GAA 9q13-q21.2 in-
tron 1 gene X25). Sofreu um acidente de transito em
2009 apresentando traumatismo cranio encefalico
com poucas sequelas motoras e sem interferéncia
nas fungdes linguisticas. Ao exame clinico médico
constata-se restricao a cadeira de rodas, importante
instabilidade postural, squarewavejerks, hipotonia
cervical com queda da cabega para frente, atrofia
importante de interdsseos, regido tenar, hipoténar,
forca grau II-IV distalmente em membros supe-
riores (pior dos movimentos extensores); grau 11
proximalmente, for¢a abolida a dorsiflexao e flexao
plantar bilateral e depressao.

Chega ao ambulatorio de Fonoaudiologia, com
énfase no atendimento de adultos com doengas
degenerativas, sob encaminhamento da equipe de
genética do servigo do mesmo hospital. Ao exame
fonoaudiologico diagnostica-se uma disfagia orofa-
ringea de moderada a grave e uma disartria grave.
G.B.T, acompanhado pela mae e cuidadora, refere
estar sob terapia fonoaudioldgica para reabilitacao
da degluticdo trés vezes por semana, porém, sem
terapia para a fala. Sua mae queixa-se, principal-
mente, quanto a dificuldade de comunicaciao do
filho e da diminui¢@o na interagdo social, em que
0 paciente optava por ndo manter contato verbal
com pessoas externas ao nucleo familiar devido
a dificuldade de comunicagdo. O paciente seguia
com suas atividades externas, como por exemplo,
frequentar o clube e ir a restaurantes sob os cuida-
dos da cuidadora. G.B.T refere progressiva piora na
fala com inteligibilidade ruim, interferindo emocio-
nalmente na relagao entre familiares. No momento
em que chega ao ambulatorio, paciente apresenta
cogni¢do dentro da normalidade para idade e es-
colaridade, e em casos de necessitar expressar-se
utiliza o celular/ou computador restringindo sua
comunicacdo a palavras isoladas, sendo que, a
partir desse momento pensou-se na possibilidade
da CAA. Devido as condigdes clinicas decorrentes
da patologia de base do paciente?, e da inexisténcia
de evidéncias cientificas de reabilitagdo de fala
nesses casos’, discutiu-se com a mée e paciente as
estratégias de implementacao da CAA, visto que o
paciente ainda ¢ muito responsivo, mas apresenta
muita restricdo da comunicacgao.

Planejou-se uma proposta de aplicacdo da
CAA, dentro do modelo de atendimento preconiza-
do pelo servigo ambulatorial do servico em questio,
sendo realizados 4 atendimentos. A periodicidade

dos atendimentos ocorreu uma vez na semana,
totalizando um més de intervengdo com o paciente.

- Sessdo 1: Avaliacdo e Necessidades
Basicas

Devido as alteragdes identificadas referente
ao impacto da dificuldade de comunicagdo oral
nas atividades de vida didria e no relacionamento
interpessoal com os familiares, aplicou-se um
questionario de qualidade de vida no idoso (WHO-
QOL-OLD)", com pontuagao final de 59 pontos.
Optou-se por utilizar um questionario de qualidade
de vida no idoso por ser um questionario validado e
a0 mesmo tempo mais simples do que o WHOQOL,
em fun¢ao das condi¢des do paciente que embora
pela idade ndo seja considerado idoso, pode ter
diminuicdo no desempenho em atividades muito
longas. Iniciou-se o planejamento da construcdo
da prancha terapéutica (em papel) visto que, de-
vido a dificuldade motora no uso de tecnologias,
optou-se por um modelo de baixa tecnologia, e de
uso através de apontamento. Durante a avaliagdo
foram investigadas todas as estratégias e necessi-
dades ocupacionais requeridas, além disso, foram
planejadas junto com o paciente, a mae e a cuida-
dora, as principais imagens a serem utilizadas para
as atividades basicas da vida diaria, sendo entre
elas: ir ao banheiro, sentir frio, sentir calor, sentir
dor, saber a hora, se arrumar na cadeira, levantar,
ir dormir, tomar banho, tomar agua, sentir fome,
tomar o remédio, alcancar o celular.

- Sessdo 2: Orientacgbes de uso da
prancha de CAA

Foram entregues duas pranchetas com as
imagens previamente estabelecidas. Durante 30
minutos de atendimento conversou-se com 0
paciente, cuidadora e mae sobre a importancia da
interacdo social, da comunica¢ao e de que forma
a CAA poderia acontecer de maneira suplementar
a fala, devido a grande dificuldade de inteligibili-
dade comunicativa. Ainda em atendimento, foram
construidas algumas frases simples com uso das
imagens e exploradas as habilidades comunicati-
vas, € incentivada a comunicagdo entre paciente
e familiares, mostrando as situagdes em que a
CAA poderia facilitar o entendimento e desejos
do paciente. Em atendimento, tanto a mae quanto
a cuidadora foram orientadas quanto ao uso das
pranchas.
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- Sessdo 3: Expansdo das
possibilidades comunicativas

Ao longo das sessdes terapéuticas expandiu-se
a pasta do paciente, acrescentando-se mais ativi-
dades da vida diaria (tomar os remédios, assistir
televisdo, ler o jornal, ir ao banco, ir ao shopping,
ir passear), seus alimentos e frutas preferidas, sen-
timentos (feliz, esperangoso, bravo, triste, irritado,
cansado), vestimentas, cores, animais, alguns obje-
tos, entre outros. Além disso, em todos os atendi-
mentos foi retomada a importancia da comunicagido
para a melhora da qualidade de vida, possibilidade
de interagdo social, autonomia, cuidado adequado.
Discutiu-se sobre as potencialidades diante todas
as restri¢des impostas pelo quadro clinico com
pretensdo de possibilitar uma melhora na qualidade
de vida do paciente, possibilitando a expressao de
maneira ndo verbal, diminuindo assim o isolamento
social. Ademais, eram sempre repassadas as orien-
tagdes a mae e a cuidadora, sobre a importancia
de utilizarem a prancha, de incentivarem o uso
em casa e nas situagdes cotidianas de interagdo
social, de quando ndo entenderem os seus desejos
mostrarem a pasta, de deixarem sempre proxima,
de estabelecerem dialogo e incentivar o uso, bem
como eram realizadas estratégias conversacionais
com contagdo de casos, histérias com o apoio das
imagens.

- Sessdo 4: Reavaliacdo e aplicacdo de
protocolo

Ao término do processo de aprendizado e
implementagao terapéutica foi realizada também
a reavaliag@o do paciente. G.B.T considerava sua
comunicag@o muito ruim, porém utilizava a pasta
apenas em atendimento fonoaudiolégico. Tanto o
paciente quanto seus acompanhantes referiram que
mesmo apods varias tentativas de uso da prancha,
houve dificuldade de aceitagdo do uso da CAA por
parte do paciente, embora referisse beneficio. No
atendimento seguia as orientagdes, mas em casa nao
incorporou o uso da pasta. Reaplicou-se 0o WHO-
QOL - OLD" com aumento da pontuagéo para 62
pontos. Apesar da discreta melhora no questionario
de qualidade de vida, paciente ndo incorporou na
sua vida diaria o uso da CAA. Apds discussao do
caso e atendimento semanal com vistas a degluticdo
em home care, idoso mantem vinculo ao ambula-
torio para gerenciamento, reavaliagdes e apoio a
cada dois meses.

Discussao

O uso de simbolos na comunicagdo nao im-
pede o surgimento ou manuten¢do da oralidade'®,
podendo aumentar a comunicacgao do paciente com
dificuldades de expressio, e sendo considerada uma
possibilidade em casos que o paciente ndo consegue
mais se comunicar verbalmente. No caso relatado,
0 paciente apresentava a fala, com inteligibilidade
bastante comprometida, com piora progressiva e
diagnoéstico fonoaudioldgico de disartria grave.
Observa-se que com a progressdo da patologia
de base, a comunicagdo tornou-se cada vez mais
comprometida. A tecnologia assistiva- nesse caso
concretizada através da prancha de CAA —deve ser
entendida como um auxilio que podera promover
a ampliagdo de uma habilidade funcional defici-
taria, e possibilitar a comunicac¢@o'®. O paciente
em estudo, ndo incorporou a sua rotina o uso da
CAA, algumas hipoteses foram pensadas, uma vez
que o paciente conseguia aumentar as suas possi-
bilidades de comunicac¢do, entre essas: o inicio de
uma nova forma de comunicag¢ao j& quando a fala
encontrava-se prejudicada e o paciente acostumado
a essa situacao, e outra questdo poderia ser a idade
avancada da mae (principal interlocutora).

Em um estudo, a implementac¢do do uso de
pranchas de comunica¢do alternativa em uma
amostra de adultos, revelou impacto na qualidade
de vida em individuos que eram impossibilitados de
se comunicar através da fala''. Efeitos na qualidade
de vida foram observados em um grupo terapéutico
de pacientes com diferentes tipos de afasia, a partir
da implementacdo de recursos de CAA'™. A introdu-
¢do e uso precoce da CAA em casos de disartria ou
apraxia pode ser benéfica, uma vez que tratamentos
convencionais em casos mais graves, podem ter
resultados limitados. A CAA torna-se um apoio
para a oralidade, leitura e escrita dos pacientes .

A abordagem da CAA frequentemente ¢é asso-
ciada a tarefas descontextualizadas de reconheci-
mento, nomeacao e/ou ao treinamento do apontar
de simbolos'®. A investigagdo de processos de
significa¢ao dos desejos de pacientes com doengas
neurodegenerativas, que perdem progressivamente
as habilidades comunicativas devem ser trabalha-
das de forma contextualizada e discursivamente
orientada. Os profissionais que convivem com
essas pessoas devem estar atentos a sua comuni-
cacdo verbal e ndo-verbal, que muitas vezes sdo
identificadas através de queixas psicossomaticas'®.
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Apesar das limitagdes deste estudo, em nossa
populagdo, ndo foram encontrados artigos similares
na literatura, apesar da disartria estar sempre des-
crita nos casos de FRDA. A CAA deve ser uma es-
tratégia a ser implementada em casos semelhantes,
visto que ndo ha comprovagéo cientifica de eficacia
terapéutica para a fala e sim, progressivo declinio.
Apesar do beneficio, ndo foram encontrados, até
o momento estudos experimentais e/ou observa-
cionais indicando eficacia de tratamento na fala de
pacientes com FRDA®. E uma proposta de possivel
reabilitagdo, com suas dificuldades e beneficios,
porém temos que focar em métodos terapéuticos
baseados em evidéncias para essa populagao.

O relato apresentado ¢ um recurso de tecno-
logia leve que possibilita manter a comunicagao
humana, buscando a qualidade de vida. Visto
que esses pacientes normalmente sdo jovens
e perdem a capacidade de comunica¢do muito
precocemente, ¢ importante que estratégias de
intervengao para a continuidade da comunicagdo
sejam promovidas®. Apesar do paciente néo ter
apresentado mudanga na qualidade de vida ap6s o
uso da CAA, as intervengdes em CAA precoces t€ém
apresentado melhores resultados®'. Apesar de exis-
tirem muitos desafios a serem estudados na pratica
clinica, mais pesquisas precisam ser realizadas para
o desenvolvimento de protocolos de reabilitaco.

Um estudo brasileiro utilizou a comunicacao
alternativa ampliada em 13 pacientes com Esclero-
se Lateral Amiotrofica, e embora focado em avaliar
a qualidade de vida na comunicagdo, os resultados
foram positivos?!. O inicio da intervengdo, bem
como o apoio dos parceiros, ¢ um dos principais
fatos para uma implementagdo de sucesso 2. Em-
bora no caso deste paciente a doenca tenha afetado
a fala e a parte motora, algumas fungdes devem
ser repensadas devido aos resultados obtidos neste
estudo. Uma das maiores dificuldades em pacientes
com doenc¢a neurodegenerativa tem sido o momen-
to de iniciar, podendo ser essa uma das questdes da
baixa adesdao ao CAA, bem como o pouco impacto
na qualidade de vida®. Por mais que a CAA tenha
uma pratica comum na fonoaudiologia, a sua imple-
mentacdo deve passar por adaptacdes individuais
focadas na idade do paciente, na escolaridade, bem
como na sua doenca de base.?*

Este artigo permite a reflexdo a fonoaudio-
logos, pois desafios clinicos, cientificos e sociais
estdo lancados a cada novo paciente que receber-
mos na clinica fonoaudioldgica, mas devem ser

vistos sempre dentro de uma pratica baseada em
evidéncia.

Conclusao

Neste relato de caso de paciente com diag-
noéstico de FRDA, apesar de a comunicagao ser
cada vez mais ininteligivel, 4 sessdes terapéuticas
fonoaudiologicas com vistas a implementar o uso
da CAA nao foram efetivas para uso do dispositivo,
bem como ndo impactaram na qualidade de vida
do paciente.
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