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A sindrome pseudobulbar caracteriza-se por disartria, disfagia e disfonia, deficiéncia dos
movimentos voluntérios da lingua e musculos faciais e por labilidade emocional. E causada
pelo comprometimento bilateral das aferéncias bulbares supranucleares determinada por
diferentes fatores etiolégicos entre os quais transtornos cerebrovasculares, traumatismo
cranioencefdlico, doencas do neurénio motor superior e esclerose multipla. Considerando as
dificuldades encontradas pelos fonoaudidlogos em compreender os mecanismos de controle
neural da degluticdo e da fala, que sdo essenciais para o diagnostico e terapia dos disturbios
destes sistemas, este estudo foi realizado com o objetivo de revisar a literatura especializada
sobre a sindrome pseudobulbar, enfocando seus aspectos anatomofisioldgicos,
fisiopatol6gicos, clinicos e fonoaudiolégicos. Realizou-se uma revisdo ampla e ndo
sistemética de literatura em diferentes bases de dados e outras fontes, como livros texto e
artigos de periddicos e textos de paginas especializadas disponiveis na internet. A partir dos
conhecimentos obtidos na revisdo de literatura, entre outras, pode-se chegar as seguintes
conclusbes. a sindrome pseudobulbar tem etiologia diversa mas as lesdes determinantes
devem afetar bilateralmente as vias motoras supranucleares corticopontinas e corticobul bares,
ocorrem alteracfes de funcéo nos 6rgaos relacionados com articulagdo, fonacéo, mastigacdo e
degluticéo; suas manifestagdes fonoaudiol bgicas exigem tratamento com objetivo especifico
visando promover a melhora tanto da comunicagdo quanto da alimentagdo do paciente
proporcionando-lhe melhor qualidade de vida;, o dominio do conhecimento da
anatomofisiologia das estruturas e da fisiopatologia dos mecanismos envolvidos na fala e na
degluticéo é essencial para quem se envolve com diagndstico e terapia de pacientes com estes
comprometimentos.

Palavras chave: paralisia pseudobulbar, sindrome pseudobulbar, disfagia, disfonia, disartria.



ABSTRACT
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CONHECENDO A SINDROME PSEUDOBULBAR:
CONSIDERACOES ANATOMOFISIOLOGICAS,
FONOAUDIOLOGICAS E CLINICAS

(FOR KNOWING THE PSEUDOBULBAR SYNDROME:
ANATOMOPHYSIOLOGICAL, SPEECH-LANGUAGE PATHOLOGICAL AND

CLINICAL CONSIDERATIONS)
Author: Maria Roberta Dietrich
Adviser: Claudio Cechdlla

The pseudobulbar syndrome is characterized by dysarthria, dysphagia and disphonia,
deficiency of the voluntary movements of the tongue and facial muscles and emotional
lability. It is caused by bilatera injury of the supranuclear bulbar afferences determined by
different etiological factors like cerebrovascular disorders, traumatic brain injury, diseases of
the upper motor neuron and multiple sclerosis. The difficulties found by the speech-language
pathologists in understanding the mechanisms of the neural control of deglutition and speech,
which are essential for the diagnosis and therapy of these systems disturbances, is the reason
of this research. These study were made in order to review the specialized literature about the
pseudobulbar syndrome, focusing its anatomophysiological, physiopathological, clinical and
speech-language pathological features. An ample and non-systematic literature review was
made in different databases and other sources, such as textbooks and journal articles and texts
from specialized pages available on the Internet. From the knowledge obtained on the
literature review, the following conclusions, among others, can be taken: a) the pseudobul bar
syndrome has multiform etiology but the determinant injuries should affect bilaterally the
corticopontines and corticobulbar supranuclear motor paths; b) there are functiona disorders
in the organs related to articulation, phonation, mastication and swallowing; c) its speech-
language and swallowing manifestations demand treatment with specific objective in
promoting better communication skills as well as feeding improvements thus giving the
patient a better quality of life; d) the full knowledge of the anatomophysiology of the
structures and the physiopathology of the mechanisms involved in speech and swallowing is
essential to those who work with diagnosis and therapy of patients with these kind of damage.

Key words: pseudobulbar palsy, pseudobulbar syndrome, dysphagia, dysphonia, dysarthria.
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INTRODUCAO

A sindrome pseudobulbar € caracterizada por disartria, disfagia, disfonia, deficiéncia
dos movimentos voluntérios da lingua e musculos faciais e labilidade emocional (ADAMS,
VICTOR, ROPPER, 1997).

Foi Lépine, 1877, quem propbs a denominacdo de “paralisa pseudobulbar” a
sindrome da debilidade dos pares cranianos inferiores devido as lesdes supranucleares das

vias corticobulbares e corticopontinas em relacdo com ictus recorrentes maltiplos.

S80 muitas as manifestacbes fonoaudioldgicas decorrentes de comprometimentos
neurol 6gicos sejam congénitos ou adquiridos e que, muitas vezes, se expressam, por exemplo,
como disturbios de linguagem, de fala e de degluticdo. Em relacéo a estas duas Ultimas, pode-
se dizer que muitos dos seus disturbios tém uma base neurol 6gica como no caso das disartrias

e da disfagia neurogénica.

O conhecimento das bases anatomofisiolégicas e da fisiopatologia dos sistemas
envolvidos no controle neuroldgico da degluticdo e da fala € essencial para o diagndstico e
terapia dos disturbios destes sistemas.

A percepcdo das dificuldades encontradas pelos fonoaudidlogos em entender os
mecanismos de controle neural sobre estas funcdes justifica a busca de conhecimentos para
esclarecer e facilitar acompreensdo dos mesmos.

Assim, este estudo foi realizado com o objetivo de revisar a literatura especiaizada
sobre a sindrome pseudobulbar, enfocando seus aspectos anatomofisioldgicos,
fisiopatol 6gicos, clinicos e fonoaudiol 6gicos.



1 METODOLOGIA

Para a elaboracdo deste trabalho, entre julho de 2005 e junho de 2006, foi realizada
uma revisao abrangente, ndo sistematica da literatura através de pesguisa em diferentes bases
de dados como MEDLINE, SCIELO e HIGHWIRE PRESS, utilizando-se as seguintes
palavras-chave: "Paralisia pseudobulbar”, "Paralisia pseudobulbar e diagnéstico”, “Paralisia
pseudobulbar e etiologia’, "Paralisia pseudobulbar e progndstico”, "Paralisia pseudobulbar e
terapia’, “Paralisia e/ou paresia suprabulbar”, “Sindrome pseudobulbar”, “Paralisia
pseudobulbar e disartria’ e ainda “Paralisia pseudobulbar e disfagia’.

Além da bibliografia obtida junto as bases de dados, nesta pesquisa foram usados
também aguns livros texto, artigos de periddicos e textos de péginas especializadas
disponiveis na Internet.

Na citacdo dos autores consultados optou-se por referencialos de acordo com a
ordenagdo do raciocinio clinico necessario para escrever cada um dos tépicos desta pesquisa;

e ndo pela ordem cronol 6gica de publicacéo de seus estudos.



2 DESENVOLVIMENTO

2.1 Controle Cerebral do Movimento

A motricidade € uma das fungdes mais importantes do sistema nervoso, pois aém de
ser uma manifestacdo de vida, é por ela que o organismo pode subsistir atuando sobre o
ambiente. Permite ao organismo mover corpo e membros em relagdo aos objetos assim como
manter a postura, ou sgja, a atitude do corpo no espaco (HABIB, 2000). O sistema nervoso
possui diferentes estruturas destinadas a organizagéo das fungdes motoras — dai falarmos em

“sistema motor” .

O sistema motor apresenta uma organizacdo hierarquica e suas estruturas integrantes
funcionam de modo hierarquizado, pois, mesmo controlando uma estrutura subjacente ela
prépria funciona sob controle de estruturas suprajacentes. As agdes ou atos motores podem
ser tanto muito simples como aguns reflexos e automatismos, quanto altamente diferenciadas
guanto as diferentes praxias. No campo fonoaudiol 6gico, especial interesse deve ser dado ao
conhecimento dos complexos mecanismos motores que, por exemplo, controlam a fala e a

degl uticéo.

Como ja citado, o sistema motor tem uma organizacdo hierarquica que inicia no cortex
cerebral — mas envolve funcdes de estruturas neurais inferiores tais como ganglios da base,
cerebelo, tronco cerebral e medula — que por sua vez enviam sinais especificos de ativagdo
para os musculos (GUY TON, 1993).

2.1.1 Cértex Motor

Mesmo o cortex motor € subdividido em trés subareas cada uma das quais possui uma
representacao topografica de todos 0s grupos musculares do corpo: cortex motor primario, a

area pré-motora e a area motora suplementar (GUY TON, 1993).
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Segundo 0 mesmo autor, o cortex motor priméario localiza-se imediatamente anterior
ao sulco central e corresponde a area 4 na classificacdo de Brodman. Nesta area existe
representacdo topografica das diferentes areas do corpo sendo que, a face e a boca estéo
préximas a fissura silviana; a regido do braco e da méo nas partes médias da é&rea; o tronco
préximo ao apice do hemisfério e a perna e o pé na parte da érea que se dobra para dentro da
fissuralongitudinal. DORETTO (1989) refere que o corpo, de acordo com essa representacéo
no cortex motor, esta de cabeca para baixo. Além disso, enquanto cabega, pescogo e tronco
s80 representados pelo cortex motor de ambos o0s hemisférios, os membros sao representados
somente de modo contralateral.

Esta representacdo cortica foi mapeada através de estimulacdo elétrica em seres
humanos submetidos a neurocirurgia por Penfield e Rasmussen e constituem o chamado
“homunculo motor”. Neste hominculo chama atengdo o fato de que mais da metade da area
do cortex motor primario esta relacionado com o controle das méos e dos musculos da fala
(GUYTON, 1993).

Assim, verifica-se que a musculatura usada em tarefas que requerem controle motor
fino ocupa uma area maior no cortex motor primério em relagdo a musculatura que necessita
de controle motor menos preciso (GILMAN & WINANS, 1984; DORETTO, 1989; PURVES
e col., 2005). No homem, as areas para mao, lingua e laringe sdo desproporciona mente
grandes, seguindo o desenvolvimento do controle motor mais elaborado destes grupos
musculares (GILMAN & WINANS, 1984).

A &ea prémotora, muitas vezes denominada apenas de é&ea 6, localiza-se
imediatamente a frente da area motora priméaria e apresenta uma organizacdo topografica
muito semelhante a do cortex motor primario. A maioria dos impulsos gerados nesta area
relaciona-se com padrées de movimento envolvendo grupos de musculos que realizam tarefas
especificas. Para atingir estes objetivos, a area pré-motora ou atua diretamente sobre o cortex
motor primario excitando multiplos grupos de musculos ou indiretamente via ganglios da base

e tAlamo com retorno ao cortex primario (GUY TON, 1993).

Os neurbnios motores superiores deste cortex pré-motor influenciam o
comportamento motor tanto através de extensas conexdes reciprocas com 0 cOrtex motor
primario como através de axdnios que se projetam pelas vias corticobulbar e corticoespinhal
para influenciar circuitos locais e motoneurdnios inferiores do tronco encefalico e da medula

espinhal. Experiéncias indicam que o cortex pré-motor utiliza informagdes de outras regides
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corticais para selecionar movimentos apropriados ao contexto da agdo (PURVES e cal.,
2005).

A &rea motora suplementar localiza-se imediatamente acima e a frente da &rea pré-
motora e situa-se, em grande parte, na fissura longitudinal. S80 necessarios estimulos muito
mais intensos na &rea motora suplementar para promover contragdo muscular e estas, quando
produzidas, em geral séo bilaterais. Sabe-se pouco sobre fungdes da area motora suplementar,
mas provavel mente funciona em conjunto com a area pré-motora promovendo movimentos de
fixacdo de diferentes segmentos do corpo, movimentos de posicionamento da cabega e dos
olhos os quais servem de base para um controle motor mais preciso das méos e dos pés pelos

cortices motor primério e pré-motor (GUY TON, 1993).

A érea motora suplementar é pequena se comparada com a area primaria; nao
apresenta somatotopia e seu limiar de excitabilidade, como ja foi dito, € maior do que o do
cortex primério. As respostas obtidas com sua estimulacdo, no geral, sdo bilaterais, embora
ainda predominem as contraaterais, e constam de posturas, movimentos ritmicos e
complexos, vocalizacdo, dilatacdo pupilar, blogueios de linguagem, taquicardia; com a
presenca de projecoes diretas e cruzadas (MENDONCA, 1983; GILMAN & WINANS, 1984;
DORETTO, 1989).

Todas essas areas corticais recebem aferéncias regulatérias dos ganglios da base e do
cerebelo através de conexdes no tadlamo ventrolateral bem como aferéncias das regides
somatossensoriais do lobo parietal (GILMAN & WINANS, 1984).

Assim verifica-se que os neurbnios motores superiores do cortex cerebral situam-se
em vérias areas adjacentes e altamente interconectadas no lobo frontal, as quais, em conjunto,
realizam o plangjamento e o inicio das sequiéncias temporais complexas dos movimentos
voluntarios. Os ax6nios dos neurdnios motores superiores descem de centros mais altos para
influenciar os circuitos locais do tronco encefalico e da medula espinha que organizam os
movimentos (PURVES e col., 2005).

A atividade muscular esquelética € o resultado do balanco das influéncias sobre os
motoneurdnios alfa e gama da medula e sobre os componentes motores dos nucleos dos
nervos cranianos. Um grupo de vias motoras descendentes regula a atividade neuronal motora
inferior, e essas vias sd0 controladas direta ou indiretamente pelo cortex cerebral, cerebelo e
ganglios da base. Os neurbnios em toda essa via sdo0 chamados de neurénios motores

superiores (NMS). Os NMS operam diretamente, ou através de interneurdnios, sobre os
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motoneurénios alfa e gama da medula e sobre os componentes motores dos nucleos dos
nervos cranianos (GILMAN & WINANS, 1984).

Existem dois sistemas que atuam em cooperacdo para realizar o controle da
motricidade: o sistema piramidal responsavel pelos movimentos voluntérios mais refinados e
0 sistema extrapiramidal que fornece o suporte postural automético  necessario para

realizacdo dos movimentos voluntarios mais refinados.

2.1.2 Sistema Extrapiramidal

Este sistema esta envolvido com atos motores autométicos. Trabalha com o sistema
nervoso autbnomo para gjudar com a postura e o ténus muscular e possui mais influéncia
sobre estruturas axiais do que sobre estruturas periféricas. A expressao facial € um importante
comportamento comunicativo que é mediado pelo sistema extrapiramidal. E uma via indireta
e multissinptica, significando que seus axénios fazem multiplas sinapses até que alcancem
Seu destino final.

Os componentes do sistema extrapiramidal incluem diversas areas corticais, 0s
ganglios da base, 0 nucleo rubro, a substancia negra, a formacéo reticular e o cerebelo. Todas

estas estruturas enviam informagdes aos neurdnios motores inferiores através de viaindireta.

O sistema extrapiramidal tem um importante papel no ato motor. Suas projecdes
levam impul sos motores automaticos para a musculatura voluntaria de todo o corpo, incluindo
muscul os da fala e degluticdo. Durante a fala, os muscul os recebem informacdes de ambos os
sistemas motores, o piramidal e o extrapiramidal. Este Ultimo esta envolvido principal mente
com movimentos mais amplos e menos refinados. E responsavel por expressdes faciais como

as detristeza, ironia e felicidade.

O sistema extrapiramidal é formado por véarios tratos entre os quais o rubroespinhal, o

reticuloespinhal, o tectoespinhal e o vestibuloespinhal.

O trato rubroespinhal: através deste trato, o cerebelo envia seus impulsos para a
medula e nervos espinhais. As informagdes cerebelares através do pedunculo cerebelar
superior chegam ao nucleo rubro e finamente atingem a medula e 0s nervos espinhais. Estas

informacfes sdo muito importantes para o sistema motor esquelético e para o controle ténico
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e postural. Este trato também facilita a atividade dos muscul os flexores e inibe a atividade dos

extensores.

O trato reticuloespinhal origina-se nos nucleos reticulares do mesencéfalo, da ponte e
do bulbo e dirige-se aos nervos espinhais. Assim como o trato rubroespinhal, esta também
envolvido no controle motor somético, aém de ter um papel importante no controle de
funcbes autondmicas como a pressdo arterial e a respiragdo. E importante também para

controlar o nivel de consciéncia e de atencao.

O trato tectoespinhal tem origem em diferentes pontos ao longo do tronco cerebral,
especialmente no mesencéfalo e termina nos nervos espinhais. Recebe impulsos dos olhos e
cortex visual. Esta envolvido no controle dos musculos do pescogo e também com reflexos
visuais e auditivos. Relaciona-se com correcfes posturais reflexas em resposta a estimulos
visuais. Assim, quando pulamos ao ouvir um barulho forte ou quando nos esguivamos rapido
quando algo vem em nossa diregdo, estes tratos é que medeiam estas reacoes.

O trato vestibuloespinhal tem origem nos nucleos vestibulares localizados na regido
mais inferior da ponte e bulbo e também se dirige até a medula e aos nervos espinhais. Esta
envolvido com o equilibrio e a postura além de facilitar a atividade dos muscul os extensores e
inibir a atividade dos flexores (McCAFFREY, 2001).

2.1.3 Sistema Piramidal

A motricidade voluntéria é a mais evoluida das trés formas de atividade motora e
caracteriza-se pelo mais alto grau de independéncia em relacdo a influénciaimediata do meio,
estando intimamente relacionada a personalidade do individuo. A motricidade volitiva, a
qual o sistema piramidal esta fortemente vinculado, aparece tardiamente, seja na filogénese,
segja na evolucdo ontogenética do homem (TOLOSA & CANELAS, 1971).

O sistema piramidal esta constituido pelos tratos corticoespinhal e corticobulbar. Os
impulsos motores para os tratos corticoespinhal e corticobulbar originam-se nas células
gigantes piramidais de Betz localizadas na quinta camada do cortex cerebral das areas 6, 4, 3,
1, 2 (60% das fibras originam-se no cértex frontal, nas areas 4 e 6, e 40% no cortex parietal,
principamente nas areas 3, 1, 2) (DORETTO, 1989; ZEMLIN, 2002).
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E a via motora direta do cortex cerebral para a medula espinha e para o tronco
encefdlico, e sua funcdo é principalmente excitatéria. O sistema piramidal, que é responsavel
por todos os movimentos voluntarios, inerva basicamente os muscul os voluntérios da cabeca,
do pescoco e dos membros. Inerva ainda os nucleos dos nervos cranianos que inervam a
muscul atura do mecanismo dafala (ZEMLIN, 2002).

A coordenacéo e sincronia dos movimentos finos e delicados séo devidas, em grande
parte, a0 cerebelo, ao passo que as fungdes inibitdrias relacionadas com os movimentos
voluntarios sdo mediadas pelos ganglios da base (DORETTO, 1989; ZEMLIN, 2002).

No trato corticoespinhal, as fibras oriundas dos neurdnios situados principalmente na
quinta camada do cortex motor primario assumem direcdo descendente, mergulhando na
substancia branca subcortical, passando a fazer parte da mesma (DORETTO, 1989) e véo
conectar o cortex cerebral aos neurbnios motores da medula. Estas fibras tém o seguinte
trajeto descendente: cortex motor primario (maioria na érea 4), coroa radiada, capsulainterna
(onde as fibras se torcem e sofrem um afunilamento de modo que, na perna posterior, as
fibras para o membro inferior sGo mais posteriores e as fibras para a face sdo as mais
anteriores), base do pedinculo cerebral, base da ponte (onde se dividem em varios fascicul os
menores devido a presenca de fibras transversas da ponte) e pirdamide bulbar (onde as fibras
oriundas do nervo hipoglosso passam bem proximas ao trato piramidal, para depois

emergirem como nervo hipoglosso entre a pirdmide e aoliva).

Nas piramides, onde a medula oblonga e a medula espinhal se fundem, entre 70 e 90%
das fibras do trato corticoespinha decussam (isto €, cruzam para o lado oposto) para
descender no funiculo lateral como trato corticoespinha lateral ou piramidal lateral. Os
restantes 10 a 30% das fibras que ndo decussam continuam a descender, no funiculo ventral,
como trato corticoespinhal ventral ou piramidal direto (DORETTO, 1989; GILMAN &
WINANS, 1984; ZEMLIN, 2002).

A contribuicéo especifica dos neurdnios corticoespinhais laterais é a segmentacéo dos
movimentos. Essa segmentacdo do movimento é a capacidade de ativar cada musculo
individual, independente dos outros musculos, 0 que é essencial, por exemplo, nos
movimentos da méo, aindividualizagdo (dissociacdo) dos dedos (LUNDY -EKMAN, 2000).

Em cada segmento da medula espinhal, os axénios do trato corticoespinhal lateral
entram na substancia cinzenta do corno ventral, onde terminam em sinapses com neurénios de

segunda ordem ou neurénios motores inferiores. Em cada nivel correspondente da medula
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espinhal, os axdnios do trato corticoespinhal ventral (direto) cruzam para o outro lado e
terminam com sinagpses com neurdnios de segunda ordem no corno ventra (MACHADO,
2000; ZEMLIN, 2002).

Os tratos corticobulbares ou corticonucleares, seguem, inicialmente, a mesmavia que
os tratos corticoespinhais, diferindo destes principalmente pelo fato de transmitirem impul sos
aos neurdnios motores do tronco encefdlico e ndo aos da medula, pois suas células de origem
situam-se no cértex correspondente ao territério muscular subordinado aos nervos cranianos.
Projetam-se para os varios nicleos motores de origem dos nervos cranianos e para 0S outros
nucleos do tronco encefdlico, onde terminam.

As fibras do trato corticobulbar originam-se principalmente na parte inferior da area 4
(naregido correspondente a representacao cortical da cabega), passam pelo joelho da capsula
interna e descem pelo tronco encefélico, associadas ao trato corticoespinhal. A medida que o
trato corticobulbar desce pelo tronco encefdico, dele se destacam feixes de fibras que vao
influenciar os neurénios motores dos nucleos da coluna eferente somética e eferente visceral
especial, origem de diversos nervos cranianos. Como ocorre no trato corticoespinhal amaioria
das fibras do trato corticobulbar faz singpses com neurdnios internunciails Situados na
formagao reticular, proximo aos nuicleos motores, e estes, por sua vez, ligam-se aos neurénios
motores (DORETTO, 1989; MACHADO, 2000; ZEMLIN, 2002). A atividade corticobulbar
controla os motoneurdnios inferiores gue inervam os muscul os da face, da lingua, da faringe e
dalaringe (LUNDY-EKMAN, 2000).

As fibras dessa via terminam no tronco cerebral onde influenciam os nlcleos motores
dos nervos cranianos |11 (Oculomotor), IV (Troclear), V (Trigémeo), VI (Abducente), VI
(Facia), IX, X e XI (Glossofaringeo, Vago e Acessorio) e XII (Hipoglosso) (GILMAN &
WINANS, 1984).

Em razdo do j& exposto até o momento, destaca-se aqui a estreita relagdo entre as
neurociéncias (neuroanatomia, neurofisiologia e neurologia ...) e afonoaudiologia. S&o muitas
as manifestacdes fonoaudiol6gicas decorrentes de comprometimentos neuroldgicos sejam
congénitos ou adquiridos e que, muitas vezes, se expressam, por exemplo, como disturbios de
linguagem, de fala e de degluticdo. Em relacdo a estas duas Ultimas, pode-se dizer que muitos
dos seus distarbios tém uma base neurolégica como no caso das disartrias e da disfagia
neurogénica. Ainda, com muita frequéncia, esta base neuroldgica esta relacionada com

comprometimento direto ou indireto de alguns nervos cranianos. Dentre os quadros clinicos
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ou sindromes decorrentes deste comprometimento estdo as sindromes bulbar e pseudobul bar

nem sempre compreendidas, sendo por isso, esta Ultima, objeto deste estudo.

2.2 Nervos Cranianos envolvidos na Fala e na Degluticéo

Para MCCAFFREY (2001) séo seis 0S nervos cranianos que estdo envolvidos na
degluticdo e na fala: V (Trigémeo), o VII (Facial), IX, X e XI (Glossofaringeo, Vago e

Acessorio) eo Xl (Hipoglosso).

O Trigémeo: a porcéo eferente ou motora do trigémeo inerva os muscul os envolvidos
na mastigagdo incluindo o temporal, 0 masseter e pterigdideo latera e medial. O trigémeo
inerva também o musculo tensor do véu palatino, que estende o véu. Além disso, auxilia o
glossofaringeo na elevacéo e anteriorizacdo da laringe durante a fase faringea da degluticéo.
Seu componente sensorial fornece um feedback de todos os tipos de sensacdo dos dois tercos
anteriores da lingua, exceto gosto. Fornece, também, informacfes somestésicas da face, boca

e mandibula.

O Facial: sua por¢céo motora inerva o orbicular da boca e o zigomético. Estes muscul os
devem se contrair durante a fase preparatéria oral da degluticdo paraimpedir o escape anterior
dos alimentos. Inerva, também, os musculos bucinadores que devem permanecer contraidos
durante a fase ora da degluticdo para impedir estase de alimentos em vestibulo lateral. Seu
componente sensorial fornece informacdes gustativas sobre os dois tercos anteriores da

lingua.

O Glossofaringeo: inerva as glandulas salivares e possui um componente sensorial e
autondmico. Juntamente com 0 vago, inerva os musculos constritores superiores da faringe.
Ele inerva o estilofaringeo, muisculo que eleva e anterioriza a laringe durante a fase faringea
da degluticdo. Esta acdo também auxilia no relaxamento e abertura do cricofaringeo. O
glossofaringeo media todas as sensagdes , incluindo a gustacio do terco posterior da lingua. E
o0 responsavel pela sensibilidade do véu palatino e por¢éo superior da faringe, razéo pela qual

sualesdo prejudica unilateralmente o reflexo de gag.

O Vago: é o responsavel pela elevacdo do véu paatino uma vez que inerva 0s

musculos palatoglosso e elevador do véu. Juntamente com o glossofaringeo inerva os
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muscul os constritores da faringe e com o nervo acessorio inerva a musculatura intrinseca da
laringe. E responsével pela aducio das pregas vocais durante a degluticdo. Inerva, ainda, o
cricofaringeo. Controla os musculos envolvidos na fase esofégica da degluticdo assim como
aqueles que controlam a respiracdo. Fornece informagdes sensoriais do véu palatino e das
porcdes posterior einferior dafaringe. E responsavel também pela sensibilidade da laringe.

O Acessorio: € um nervo exclusivamente motor e inerva o musculo palatofaringeo que
abaixa 0 véu e contrai a faringe. Também inerva o musculo da Gvula que contrai 0 Véu.

Juntamente com o nervo vago inerva o elevador do véu palatino.

O Hipoglosso: € um nervo exclusivamente motor e inerva os musculos intrinsecos e

extrinsecos da lingua.

Quase todos o0s nervos cranianos recebem inervacdo bilateral das fibras do trato
piramidal. Isto significa que os lados direito e/ou esquerdo de um par de nervos cranianos séo
inervados por fibras motoras oriundas das &reas motoras de ambos os hemisférios cerebrais.

Existem duas excegdes para este padréo de inervacdo. A porcdo do XII nervo craniano
gue prové impulsos para protrusdo de lingua e a porcdo do VII nervo craniano que inerva os
musculos inferiores da face. Ambas as porgdes sO recebem inervagdo do trato piramidal
contralateral, ou sgja, sd recebem informagdes do hemisfério cerebral oposto ou contralateral.
Entdo, uma lesdo unilateral do neurénio motor superior poderia causar um desvio facial
unilateral ou problemas com a protrusdo de lingua no lado oposto do corpo. Por exemplo,
uma lesdo das fibras do trato piramidal esquerdo pode causar desvios no lado inferior direito
da face e dificuldades para protruir o lado direito da lingua. Os outros nervos cranianos
envolvidos com a fala e a degluticdo continuariam funcionando quase normalmente, pois
ambos 0s nucleos de cada par, por sua inervacao bilateral, ainda recebem impulsos das areas

motoras.

2.3 LesBes em Neurdnio Motor Superior e Neur6énio Motor Inferior

Pelo fato da maioria dos nervos cranianos receberem inervagao bilateral, lesdes do
neurbnio motor superior do trato piramidal devem ser bilaterais para causar ateracOes

significativas nafaa.
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Por outro lado, lesdes unilaterais dos neurdnios motores inferiores podem causar
paralisia. sso acontece porgue 0s neurdnios motores inferiores sdo a via motora final comum
para 0s impulsos neurais até os musculos. No nivel do neurébnio motor inferior, ndo hé rota
alternativa que permita que os impulsos cerebrais acancem a periferia. So afetados os
musculos do mesmo lado da lesdo.

As lesdes dos nucleos dos nervos cranianos localizados no tronco cerebral sdo

chamadas de |esdes bulbares e a paralisia que ocorre é chamada de paralisia bulbar.

As lesbes dos axonios dos neurdnios dos nervos cranianos séo chamadas de lesbes
periféricas. Como 0s nervos cranianos sd0 constituidos por neurdnios motores inferiores,
tanto as lesdes bulbares quanto as periféricas sdo lesdes da via motora final comum e causam

paralisia bulbar.

As lesBes unilaterais do NMS, como ja foi dito, trazem discretos prejuizos aos
mecanismos envolvidos na fala e na degluticéo. Ja, as lesdes bilaterais dos neurdnios motores
superiores do trato piramidal, provocam uma paralisia muito semelhante aquela existente na
paralisiabulbar. Assim, por ser causada por lesdo bilateral do NMS, esta paralisia € conhecida
como paralisia pseudobulbar (McCAFFREY, 2001).

2.4 Sindrome Bulbar

Algumas sindromes bulbares constituem a Ultima fase de processos infecciosos ou
degenerativos que se originam na medula espinhal, e ascendem em direcdo ao bulbo
(paralisias bulbares ascendentes), como na paralisia de Landry, a seringomielia, etc. Outras
vezes 0s nucleos bulbares sdo afetados por processos descendentes, como na oftalmoplegia
nuclear progressiva de Graefe. Na miastenia grave pseudoparalitica e na paralisia bulbar
progressiva séo afetados todos os musculos dependentes dos nicleos bulbares (PEDRO-
PONS, 1974).
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2.4.1 Paralisia Bulbar Progressiva

A pardisia bulbar progressiva € um processo degenerativo de evolucéo crbénica, que
lentamente leva a morte. N&o pode ser confundido com a sindrome pseudobulbar, que é
resultante da lesdo supranuclear bilateral e quase sempre de origem arteriosclerético
(PEDRO-PONS, 1974). E usuamente relacionado coma atrofia muscular espinhal
progressiva, no qual o processo € limitado ao corno anterior da medula espinhal, e a esclerose
lateral amiotréfica, em que ha envolvimento dos nucleos bulbares, das células do corno
anterior e células piramidais do cértex motor. O processo degenerativo nos niicleos motores
causa atrofia dos muscul os inervados por nervos especificos e essa atrofia € acompanhada por
fasciculacdes e paralisia progressiva. Como 0s nucleos que inervam a muscul atura da lingua,
a musculatura faringea, palato e, as vezes, os labios sdo os mais envolvidos, esta condi¢do €
também chamada de paralisia glossopalatolabial, glossolabiolaringeo ou glossofaringeolabial.
Entre as primeiras manifestagdes podem estar atrofia, fasciculacbes ou paralisia de lingua.
Estes sintomas sdo bilaterais desde o inicio com fadigabilidade da lingua e, mais tarde,
dificuldades com a protrusdo da mesma e com o deslocamento dos alimentos em direcéo
faringea. O comprometimento da lingua é seguido e/ou acompanhado por disfagia, tanto para
liquidos quanto solidos, e por disartria. A regurgitacdo de liquidos € um sintoma e pode levar
a aspiracdo e sufocamento. Os disturbios articulatérios séo do tipo bulbar, e resultam do
envolvimento do palato mole e da lingua. No inicio pode haver dificuldade de articulagéo,
principalmente dos fonemas linguo-dentais e, mais tarde, os bilabiais também podem ser
afetados. Em casos muito avancados, a fala é reduzida a ruidos laringeos nédo articulados que
sdo ininteligiveis. A siaorréia é fregiente. Os reflexos palatais e faringeos desaparecem
precocemente (DeJONG, 1979).



21

2.5 Sindrome Pseudobulbar

Foi Lépine, 1877, quem propds a denominacdo de “paralisia pseudobulbar” a
sindrome da debilidade dos pares cranianos inferiores devido as lesdes supranucleares das
vias corticobulbares e corticopontinas em relacdo com ictus recorrentes multiplos.

Segundo ADAMS, VICTOR, ROPPER (1997) a sindrome pseudobulbar é
caracterizada por disartria, disfagia, disfonia, deficiéncia dos movimentos voluntarios da
lingua e musculos faciais e labilidade emocional. Esta condi¢do € causada por doencas que
afetam as fibras motoras oriundas do cortex cerebral até o tronco cerebral inferior (i.e., tratos
corticobulbares); incluindo esclerose multipla; doenca neuronal motora e transtornos

cerebrovascul ares.

Doengas do neurOGnio motor que envolvem o trato corticobulbar supranuclear
(ADAMS, VICTOR, ROPPER, 1997) tais como as vasculares, desmielizantes e degenerativas
podem afetar em algumas ocasifes as vias corticopontinas caudais e causar sindrome
pseudobulbar. Por isso, ainda que as lesdes sejam supranucleares, os sintomas se referem a
musculatura bulbar (DeJONG, 1979). O paciente pode ter tido uma lesdo vascular
clinicamente assintomatica no passado, afetando as fibras corticobulbares de um lado. Como
0s musculos bulbares em cada lado recebem inervacdo bilateral ndo pode haver prejuizo na
fala ou degluticdo por uma lesdo unilateral. Deve acontecer outro atague envolvendo o outro
lado para ocorrer disartria, disfagia e disfonia (ADAMS, VICTOR, ROPPER, 1997).

A sindrome da paralisia pseudobulbar compreende dificuldade para articulagéo e
fonacdo da linguagem (disartria e disfonia), degluticdo (disfagia), mastigacdo e nos
movimentos da lingua, com preservacao dos reflexos de tosse e bocejo, assim como |abilidade
emocional com choro e riso ndo adequados ao motivo desencadeante e sem substrato afetivo
proporciona a intensidade. As consequéncias mais graves derivam das dificuldades para
deglutir, com regurgitacdo de alimento, ruminacdo deste na boca, siaorréia, frequentes

engasgos e risco de pneumonia por aspiracéo (DeJONG, 1979).

Quando somente o opérculo frontal dominante esta envolvido, a fala pode ser
disartrica, normalmente sem o comprometimento do controle emocional. No principio, com
lesBes vasculares, 0 paciente pode apresentar mutisSmo; mas com a recuperacdo em Ccasos
leves desta mesma condicao, a fala pode ser muito lenta, mal articulada e ininteligivel, como
uma paresia bulbar (ADAMS, VICTOR, ROPPER, 1997).
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SOLIVERI (2003) refere que a disartria progressiva pode ocorrer em muitas doencas
neurodegenerativas ou ocorrer como entidade clinica isolada. Acompanhou 9 pacientes nos
quais a disartria progressiva de evolucdo lenta, apraxia orofacia e disprosodia eram sinais
clinicos isolados. Em sete pacientes surgiram novos sinais neuroldgicos que permitiram o
diagndstico de outras doencas neurodegenerativas entre as quais degeneracdo corticobasal,
deméncia frontotemporal, esclerose lateral amiotréfica e afasia progressiva primaria. Somente
dois pacientes permaneceram com o diagndstico de disartria progressiva. Os autores
concluiram sugerindo que a disartria progressiva ocorre por lesdo com localizagdo anatémica
especifica durante a evolucdo de doengas neurodegenerativas.

Na disartrofonia/disartria espastica, a voz tende a ser tensa estrangulada, com pitch
gue pode ser grave (se houver muita massa vibrante) ou agudo (caso predomine o componente
de tensdo). Pode haver quebra de sonoridade e ressonancia faringolaringea (CARRARA DE-
ANGELIS, 2004) podendo a voz também se apresentar aspera, com esfor¢o, monotona e
hipernasal (ORTI1Z, 2004).

Na avaliacdo, ocorre uma dificuldade para protruir a lingua e para empurré-la contra
0s dentes, por paresia bilateral do hipoglosso. O palato mole se eleva menos que o0 normal ou
nao se move e o reflexo nauseoso pode estar diminuido. Pode haver debilidade e espasticidade
da musculatura mastigatoria, assm como exaltacdo do reflexo mandibular. Pode associar-se
qualquer transtorno de tbnus segundo a localizacBo das lesBes responsaveis, como
espasticidade, rigidez em roda dentada ou paratonia oposicionista, e outros sintomas e sinais
como déficit cognitivo, afasia, déficits motores e sensitivos, incontinéncia esfincteriana,
marcha “petit pas’ (a pequenos passos) e algumas manifestacbes parkinsonianas (DeJONG,
1979).

As causas mais habituais desta sindrome sdo lesdes vasculares cerebrais bilaterais
repetidas causadas por hemorragias multiplas, tromboses ou embolias. Também pode ser
produzido por outros processos que lesionem as aferéncias bulbares supranucleares de modo
bilateral, como no caso da esclerose mdltipla, traumatismo cranioencefalico, tumores,
isquemia cerebral global, enfermidades do neurénio motor superior, sindrome da
desmielinizagdo osmética, ou encefalites (EZPELETA, 1998).

MOHOPATRA, SETHY e MOHANTY (2004) relataram os dois primeiros casos de
paralisia pseudobulbar p6s malaria cerebral. Referiram que a desmielinizacdo pode ser o

mecanismo patogenético da seqliela neurol dgica.
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As lesbes podem se localizar em qualquer ponto das vias corticobulbares, desde o
cortex até suas porcdes mais distais. A descricdo de sindromes associadas a lesdes do cortex
cerebral, coroa radiada, ganglios da base, pedinculos cerebrais, ponte e bulbo, levou a
distincdo de diferentes sindromes pseudobulbares exigindo uma classificagdo (DeJONG,
1979; EZPELETA, 1998).

No gera ocorrem distarbios de funcéo da lingua, faringe, laringe, 1abios, bochechas e
musculos da mastigacdo levando a dificuldades na articulacdo, fonacdo, mastigacdo e
degluticéo (DeJONG, 1979).

Na forma estriada existem sinais adicionais de envolvimento dos ganglios da base,
com rigidez, hipercinesias e manifestacbes parkinsonianas, na forma pontina associam-se
sinais de comprometimento cerebelar bilateral e de nervos cranianos e na forma cortical as
lesdes provocam uma sindrome biopecular (de Foix-Chavany-Mari€), na qual ndo ocorre a
labilidade emocional, mas existe uma paresia facial inferior e superior, com incapacidade para
fechar os olhos, de mover a boca e mastigar, com anartria (DeJONG, 1979; MONTANER et
al, 1999).

PUERTAS et d (2002) referem que a sindrome de Foix-Chavany-Marie ou sindrome
opercular bilateral € uma forma de paralisia pseudobulbar de origem cortical caracterizada por
dissociacdo automético-voluntéaria. Como na paralisia pseudobulbar, ocorre paresia da
musculatura fécio-linguo-faringo-mastigatéria com a diferenca de ocorrer somente nos
movimentos voluntérios e com preservacdo das fungdes reflexa e automatica de riso e choro
além de ndo apresentar comprometimento mental e labilidade emocional. Referem, ainda, que
raramente cursa com perturbacdes do movimento como a distonia. Relatam o caso de um
paciente de 40 anos de idade que, num quadro de hipoxemia global, desenvolveu a sindrome
biopercular de etiologia isqguémica com lesdes comprovadas por neuroimagem. Avaliagéo
neurol6gica evidenciou dificuldades para falar e deglutir, com disartria importante, paralisia
facial supranuclear esquerda, paralisia do XII par craniano esquerdo e impossibilidade para
protruir a lingua. Além disso, apresentava posturas disténicas principalmente dos dedos da

mao esquerda ao tentar pegar ou manipular objetos.

ANN, LIU e WU (2001) relataram o caso de uma paciente de 64 anos de idade
admitida devido a mudez de instalacdo aguda. Exame neurologico mostrou manifestactes
tipicas da Sindrome de Foix-Chavany-Marie — a forma cortico-subcortical da paralisia
suprabulbar — com anartria e paralisia facio-linguo-faringo-mastigatéria central bilateral. A

ressonancia magnética mostrou lesdo opercular direita e muitos infartos lacunares em ambos
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os hemisférios cerebrais. A tomografia computadorizada com emissdo fotons unicos (SPECT)
revelou hipoperfusdo opercular bilateral mais acentuada a direita. Referem que a etiologia
mais comum da sindrome de Foix-Chavany-Marie sdo 0s acidentes vasculares cerebrais
operculares bilaterais e que o caso relatado € um bom exemplo de sindrome de Foix-Chavany-
Marie posterior a muiltiplos insultos cerebrovascular cortico-subcorticais nas éreas

operculares, bilateralmente como demonstrado pela ressonancia magnética e pelo SPECT.

Segundo YAMAMOTO (1997) embora a sindrome opercular sgja uma entidade
clinica com uma infinidade de patologias subjacentes, os sofrimentos perinatais sdo etiologia
importante no tipo adquirido. Descreveu, como portadores de sindrome opercular adquirida,
quatro pacientes com paralisia pseudobulbar, retardo mental e diferentes graus de perturbacéo
de fala. Nestes pacientes 0 sofrimento perinatal manifestou-se por bradicardia fetal em dois
deles e por hemorragia subaracndide e convul sdes neonatais em trés. Comprovando as |esdes,
a ressonancia magnética revelou atrofia cortical opercular bilateral com comprometimento da
substancia branca subjacente e a tomografia com emissdo de fétons — spect — hipoperfusio

nos mesmos locais.

Na etiologia da sindrome pseudobulbar devem ser considerados inimeros quadros
clinicos entre os quais a sindrome perisilviana bilateral congénita, a paralisia supranuclear

progressiva, a esclerose lateral amiotrofica e os acidentes vascul ares cerebrais lacunares.

2.5.1 Sindrome Perisilviana Bilateral Congénita

KUZNIECK et a (1993) estudaram 31 pacientes com uma sindrome neurol6gica
congénita caracterizada por paralisia pseudobulbar, déficits cognitivos e ateracdes corticais
perisilvianas bilaterais em exames de neuroimagem. Todos 0s pacientes apresentavam paresia
bilatera de musculos faciais, faringeos e mastigatérios com severidade variavel. Alguns
pacientes tinham disartria discreta e outros estavam impossibilitados de falar; 85% dos
pacientes apresentavam retardo mental de grau leve a severo e 87% deles, epilepsia com
diferentes tipos de crises convulsivas. A ressonancia magnética demonstrou malformacoes
corticais perisilvianas bilaterais compativeis com polimicrogiria, posteriormente confirmadas
por necropsia. Esta sindrome perisilviana bilateral congénita (SPBC) pode ser diagnosticada

clinicamente e confirmada por exames de neuroimagem.
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MARGARI et a (2005) descreveram um paciente com manifestacbes clinicas,
neuropsicol 6gicas, neurofisiolégicas e neuroradiolOgicas caracteristicas de SPBC: paraisia
pseudobulbar, retardo mental e epilepsia relacionados com displasia cortical temporo-parietal
bilateral. O paciente, desde muito cedo apresentou severos prejuizos na sucgdo e problemas de
degluticdo, que se tornaram mais evidentes quando a alimentagcdo sdlida foi introduzida na
dieta. Além disso, mostrou deficiéncias na oromotricidade com boca aberta, sialorréia,
dificuldades na mastigacdo e degluticdo, severa restricdo dos movimentos da lingua com

inabilidade para protruir e lateralizar.

SEJMA et a (2001) descreveram uma paciente de 17 anos com paradisia
pseudobulbar, epilepsia parcial e discretos sinais piramidais na méo esquerda. Teve atrasos no
desenvolvimento e, ao exame fisico, apresentava disfuncfes orais, faringeas e linguais com
disfagia, adteracdo dos movimentos da lingua e disartria moderada a severa. A ressonancia
magnética revelou displasia cortical perisilviana e perirolandica, assimétrica com
micropoligiria e, ainda, ateracdo do septo pelicido. Os achados clinico-radiol 6gicos
preenchem os critérios para a SPBC e como cerca de 20% dos pacientes tem assimetria na
extensdo (tamanho) das malformacdes corticais 0 caso da paciente deve ser aceito como uma
variante de SPBC.

2.5.2 Paralisia Supranuclear Progressiva

Em 1963, Richardson e colaboradores confirmaram a existéncia de uma nova entidade
clinicopatol 6gica — a paralisia supranuclear progressiva (PSP). Em algumas das raras familias
estudadas foi encontrado um padr&o de heranca autossdmico dominante. Nenhum fator toxico,

encefalitico, racia ou geogréfico foi citado como uma causa possivel.

No geral, a doenca tem seu inicio na sexta década, com dificuldades de equilibrio,
quedas abruptas, perturbacdes visuais e oculares; a fala € lenta e arrastada; ha dificuldade na
movimentacdo da lingua; ocorre disfagia com a progressdo da doenca e modificacfes de
personalidade. No inicio, as avaliacbes neurol6gica e oftalmologica podem ndo ser
esclarecedoras e pode levar um ano ou mais para a sindrome manifestar-se bem caracterizada
— incluindo oftalmoplegia supranuclear, paralisia pseudobulbar, distonia axial. Juntamente
com a desordem oculomotora, vai ocorrendo gradual rigidez e hiperextensdo do pescoco. Os
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membros podem estar discretamente hiperténicos com sinal de Babinsky em alguns casos. Os
sinais da paralisia pseudobulbar sdo proeminentes. A face mostra-se inexpressiva — em
mascara - a fala lenta e arrastada, a boca mantém-se aberta e a degluticdo fica mais dificil
(DeJONG, 1979; DUVOISIN, 1997; ADAMS, VICTOR, ROPPER, 1997).

KLUIN et al (2001) estudaram as relagbes entre os diferentes tipos de disartria e as
alteragbes neuropatologicas em pacientes com paralisia supranuclear progressiva. Em 14
pacientes com PSP correlacionaram os achados da avaliacdo perceptiva da fala com os
achados neuropatolégicos ou mais especificamente correlacionaram 0s componentes
espastico, hipocinético e atéxico da disartria com o grau de perda neurona e gliose em
predeterminadas estruturas anatbmicas. Todos 0s pacientes apresentaram disartria com
componentes hipocinético e espéstico e nove deles componente atéxico. Verificaram que a
severidade do componente hipocinético correlacionou-se principalmente com perda neuronal
e gliose da substancia negra, pars compacta, e que a severidade dos componentes espastico e
atéxico ndo mostrou correlacdo estatistica significativa com as ateracdes neuropatol 0gicas de
lobo frontal e cerebelo, respectivamente. Concluem referindo que, na paralisia supranuclear
progressiva, a disartria hipocinética resulta de degeneragdo da substancia negra e ndo de
alteracbes no globo paido ou no corpo estriado.

Manifestagbes como distonia apendicular, palilalia, mioclonias, coréia, discinesia
orofacial, disturbios vestibulares e auséncia ou discretos sinais oculares podem ser observados
em aguns casos. Outras vezes, rigidez, lentificagdo de movimentos, dificuldades em virar-se
e sentar-se e, ainda, hipomimia podem sugerir Doenca de Parkinson.

Deve-se suspeitar de paralisia supranuclear progressiva sempre que um adulto mais
velho desenvolva sintomas extrapiramidais, particularmente distonia de pescoco, paraisias
oculares, manifestacOes de paralisia pseudobulbar ou desequilibrios ou quedas inexplicaveis
(DeJONG, 1979; DUVOISIN, 1997; ADAMS, VICTOR, ROPPER, 1997).

2.5.3 Esclerose Lateral Amiotrofica

Doenca do sistema motor (esclerose lateral amiotréfica- ELA) € a principal condicéo
onde 0s sinais espasticos e atroficos da paralisia pseudobulbar sdo combinados (ADAMS,
VICTOR, ROPPER, 1997).
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De causa e patogénese desconhecida, esta doenca é definida patologicamente como
uma condicdo em que ha degeneracéo tanto de neurbnios motores superiores quanto dos
inferiores (ROWLAND, 1997) e anatomicamente por uma degeneracdo da via piramidal, dos
cornos anteriores da medula espinhal e dos nicleos dos nervos motores bulbares (SANVITO,
1997).

A doenca € encontrada no mundo inteiro com prevaléncia aproximadamente igual. E
uma doenca da meia idade e idade avancada com um aumento na incidéncia gjustado por

idade. Os homens sdo afetados uma ou duas vezes mais do que as mulheres.

A fragueza muscular pode comegar nas pernas, méaos, parte proximal dos bragos ou
orofaringe com disartria e disfagia. A respiracéo geralmente é afetada tardiamente, mas pode
ser uma das manifestacdes iniciais ou até mesmo a primeira; ela é comprometida pela paresia
dos musculos intercostais e do diafragma; a disfagia pode causar aspiragdo e pneumonia, que
pode ser 0 evento terminal.

O comprometimento dos nlcleos motores dos nervos cranianos, especialmente dos
bulbares, é apontado como o responsavel pela disartria, atrofia e fasciculagdes da lingua e
pelo distirbio do movimento da Gvula. Pode-se observar fraqueza e atrofia facial,
especialmente do musculo mentual.

A disartria e disfagia causada pelo acometimento do neurdnio motor superior
(paralisia pseudobulbar) sdo evidenciados por movimentos mais vigorosos da Uvula a
inervacdo reflexa do que na agdo volitiva, ou sgja, ou ndo se move bem ou néo o faz durante
a fonagdo, mas tem uma resposta vigorosa na eliciacdo do reflexo faringeo ou de vomito. A
labilidade emocional € uma das manifestacGes da paralisia pseudobulbar, com riso, ou mais
frequentemente, choro sem motivo aparente, 0 que pode ser erroneamente considerada como
uma depressao reativa devido ao diagnostico (ROWLAND, 1997).

DEVON et a (2003) referem que oito diferentes mutages no gene ALS2 foram
descritas como determinantes de formas juvenis autossomico-recessivas da ELA, da esclerose
lateral priméria e da paraplegia espastica hereditaria. Os autores descrevem uma nona
mutagdo no gene ALS2 em duas irmés afetadas pela forma infantil da paraplegia espastica
ascendente com comprometimento bulbar. A mais velha, aos 9 anos, apresentava disartria e
voz hipernasal e suave, paresia facial e siaorréia; lingua espastica; crises de choro e riso
espasmaodicos; paresia espastica evidente nos quatro membros e marcha lenta com uso de

deambulador; sensibilidades normais. A mais jovem, aos 6 anos, apresentava paraisia
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pseudobulbar com disartria e uma fala dificil de entender; apresentava paresia piramidal nos
quatro membros e marcha espastica com deambul ador; sensibilidades preservadas.

TOMIK et a (1999) com o objetivo de verificar a existéncia de um perfil de disartria
nos pacientes com ELA e se 0 mesmo poderia ser usado na clinica para avaliar as ateracfes
de fala, estudaram 53 pacientes através de método de andlise acUstica computadorizada. Os
resultados mostraram gque com o progredir da doenca existe deterioracdo da fala e de sons
produzidos individualmente. Os sons mostraram-se afetados tanto nos pacientes com
comprometimento bulbar quanto nagueles com comprometimento apendicular, mas com
perfis diferentes para cada grupo. No grupo bulbar a deterioracéo foi marcadamente mais
rapida. Este estudo sugere que € possivel detectar e monitorar a progressao da doenca baseado
na andlise acustica computadorizada de uns poucos sons. Os autores referem ainda que
anormalidades detectadas no perfil da disartria podem surgir antes de outros sintomas da
doenca. Ressdltam que a deteccdo e a mensuracdo da disartria € importante para 0s
fonoaudiodlogos, pois permite tracar um programa individualizado para o paciente, tdo logo

seja possivel.

2.5.4 Acidente Vascular Cerebral Lacunar

Peguenos ramos das artérias cerebrais podem ser ocluidos, e os infartos resultantes
podem ser tdo pequenos que ndo causam nenhum sintoma. Como o tecido infartado €
absorvido forma-se uma cavidade ou lacuna. No inicio do século vinte, Pierre Marie
confirmou a ocorréncia destas multiplas pequenas cavidades e denominou esta condi¢céo de
état lacunaire. Fisher e Adams, 1997, sustentaram a posic¢éo de que o estado lacunar é sempre
devido a uma oclusdo de pequenas artérias decorrendo do espessamento dos vasos e
degeneracdo do tecido circunvizinho. Também referem, na sua prética clinica, que ha uma
forte relagdo do estado lacunar com uma combinagdo de hipertensdo com arteriosclerose, e
em menor grau, com diabetes (ADAMS, VICTOR, ROPPER, 1997).

MONTANER et al (1999) referem que a sindrome pseudobulbar aguda provocada por
infartos cerebrais bilaterais € rara e manifestase por mutismo, disfagia severa e sinais
sensitivo-motores de diferentes intensidades. Estes casos podem ser causados por infartos
capsulares bilaterais. Os autores apresentam dois casos de pacientes que, na forma de ictus,

apresentaram disartria severa e disfagia assm como riso e choro espasmodicos e discreto
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envolvimento motor. O uso de ressonancia magnética com técnicas convencionais e de
difusdo permitiu localizar topograficamente as lesdes e, mais do que isso, ressaltam que as
técnicas de difusdo com ressonancia magnética permitem distinguir com precisdo as lesoes

agudas em pacientes com lesdes isquémicas prévias.

Os acidentes vasculares cerebrais lacunares geramente sobrevém apds uma
hipertenso prolongada e leva a degeneracéo cerebral cistica ou formacéo de lacunas. Embora
essas oclusdes estejam frequentemente localizadas em areas clinicamente silenciosas, jaforam
descritas sindromes lacunares discretas bem definidas. Estas incluem hemiplegia motora pura,
acidente vascular hemisensorial puro, paralisa pseudobulbar sensoriomotora, ataxia e
hemiparesia ipsilaterais e sindrome de disartria. A paralisia pseudobulbar é conseqiiente a

multiplas lacunas bil ateralmente nos lobos frontais (YATSU, 1997).

Estas lacunas situam-se em ordem decrescente de fregiéncia no putdmen, nicleo
caudado, tédlamo, base de ponte, capsula interna, substancia branca subcortical. As cavidades
variam de 3 a 15mm de diametro e os sintomas dependem por completo da sua localizacéo.
Assim, foram delineadas algumas formas sintomaticas mais frequientes. Se a lacuna estiver no
territério de uma artéria lenticuloestriada, na capsula interna, ou adjacente a coroa radiada,
pode causar uma hemiplegia motora pura; os sintomas podem ter inicio abrupto ou evoluir
durante vérias horas com o déficit neurologico instalando-se lentamente, ao longo de 2 ou 3
dias, simulando pequenas hemorragias. Na hemiplegia a paresia envolve a face, o braco e a
perna. As vezes o distirbio motor apresenta-se como disartria, com ou sem hemiplegia.
Infartos lacunares multiplos, quando envolvem areas corticobulbares ou corticoespinhais, sdo
sem divida a causa mais comum de paralisia pseudobulbar (ADAMS, VICTOR, ROPPER,
1997).

Ao estudar os infartos lacunares, GALLEGO et a (2000) referem que representam de
15 a 22% de todos os infartos cerebrais. Destacam que a idade dos pacientes situa-se proximo
aos 70 anos e, entre os fatores de risco, a hipertensdo arterial. Quanto aos sinais e sintomas,
manifestam-se por diferentes sindromes lacunares. Referem que a sindrome ou paralisia
pseudobulbar manifesta-se por disartria, disfagia principalmente para liquidos e choro e riso
espasmadicos. Ressaltam que a sindrome pseudobulbar de origem lacunar ocorre por infartos
lacunares bilaterais em capsula interna e putdmem e néo é diferente daquela provocada por
outros comprometimentos cerebrovasculares bilaterais que comprometem a via motora em

seu trgjeto desde o cortex frontal até as vias corticobulbares. O quadro clinico completo
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atribuido ao estado lacunar consiste em paraisia pseudobulbar, marcha a pequenos passos,

incontinéncia esfincteriana e, mais raramente, certo grau de deterioracéo cognitiva.

URBAN et a (1996) estudaram os aspectos fisiopatol 6gicos da disartria no acidente
vascular cerebral (AVC) lacunar. Investigaram os tratos supranucleares envolvidos na
producdo da fala em 8 pacientes com disartria associada a AVC lacunar. A ressonancia
magnética revelou a localizagéo da lesdo em 7 dos 8 pacientes. Testaram a funcdo das vias
corticobulbares através da estimulagdo magnética transcraniana e demonstraram
comprometimento das projegOes corticolinguails em todos os pacientes e das projecoes
corticofaciais em 5 deles. Concluiram que a interrupcao das vias corticolinguais é crucia na

patogénese da disartria causada por AV C lacunar extracerecebelar.

IAMAMURA et a (2002) descreveram uma paciente de 48 anos com perda stibita de
paladar acompanhada de disartria e disfagia. A tomografia cerebral computadorizada revelou
hemorragia putaminal volumosa a direita e infartos multiplos bilaterais nos nicleos da base,
corona radiata e tegmento pontino. A disartria e a disfagia aparentemente foram provocadas
por interrupcdo bilateral das vias corticobulbares. Ambas desapareceram em cerca de duas

semanas quando 0 edema ao redor da hemorragia regrediu.

URBAN et a (1997) estudaram a fung&o dos tratos corticolingual e corticoorofacial
em 18 pacientes com disartria devido a AVC hemisférico através da estimulagdo magnética
transcraniana. A estimulacdo transcraniana do cértex motor do lado lesado revelou
comprometimento corticolingual em todos 0s pacientes enquanto o exame clinico mostrava
desvio da lingua em apenas seis deles. A estimulagdo orofacial contralateral a lesdo mostrou
respostas evocadas alteradas em 14 pacientes enquanto a avaliacdo clinica mostrou paresia
facial central em 16 pacientes. Concluiram que o comprometimento das fibras das vias
corticobulbares destinadas aos musculos envolvidos na articulagdo da fala € o responsavel
pela disartria nos acidentes vascul ares cerebrais hemisféricos.

URBAN et a (2001) referiram gque apesar da disartria ser um sintoma fregiente na
isgquemia cerebral existem poucas informacfes sobre a localizacdo das lesbes, manifestactes
clinicas asssociadas e mecanismos etioldgicos. Investigaram 68 pacientes com disartria subita
pos infarto Unico confirmado por ressonancia magnética ou tomografia computadorizada.
Como resultado verificaram que a disartria estava associada com a sindrome lacunar classica
determinada por lesdo de pequenos vasos em 52,9% dos pacientes. As manifestagdes clinicas
foram de disartria isolada, disartria com paresia facial central, disartria com paresia lingual,
disartria com mao torpe e disartria com hemiparesia motora ou ataxica. Em relacdo a
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localizag&o das lesdes verificaram gque, em todos os pacientes, distribuia-se ao longo do trgjeto
do trato piramidal o que justifica a ocorréncia de sinais piramidais em cerca de 90% dos

paci entes.



CONCLUSOES

Ao final deste trabalho sobre a sindrome pseudobulbar realizado a partir de uma

revisao abrangente e ndo sistemética de literatura, pode-se concluir que:

- a sindrome pseudobulbar caracteriza-se por disartria, disfagia, disfonia, deficiéncia dos
movimentos volunt&rios da lingua e muasculos faciais e labilidade emocional tendo sua
fisiopatologia ligada ao déficit funcional dos pares cranianos inferiores devido a lesbes

supranucleares das vias corticopontinas e corticobul bares;

- na sindrome pseudobulbar ha lesdo bilateral das aferéncias bulbares supranucleares
determinada por diferentes fatores etioldgicos entre os quais lesdes vasculares cerebrais
bilaterais, traumatismo cranioencefaico, diversas enfermidades degenerativas do neurénio

motor superior e esclerose multipla;

- 0 comprometimento supranuclear dos pares cranianos manifesta-se por disturbios de funcéo
nas seguintes estruturas: lingua, |&bios, bochechas, musculos da mastigacéo, faringe e laringe,

o gque leva a dificuldades de articulacéo, fonacdo, mastigacdo e degluticao;

- as manifestacbes clinicas exigem, adém do tratamento médico, outras abordagens
terapéuticas entre as quais a fonoaudioldgica, fisioterdpica e psicolégica que também

beneficiam o paciente;

- as ateracOes fonoaudiol6gicas da sindrome pseudobulbar exigem tratamento com objetivo
especifico e visam promover melhora tanto da comunicacdo quanto da alimentacdo do

paciente proporcionando-lhe melhor qualidade de vida e,

- 0 dominio do conhecimento da anatomofisiologia das estruturas e da fisiopatologia dos
mecanismos envolvidos na fala e na degluticdo é essencia para quem se envolve com

diagndstico e terapia de pacientes com estes comprometi mentos.
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