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Motor speech disorders, dysphagia and aphasia in
amyotrophic lateral sclerosis — diagnosis and management

ABSTRACT: In this paper we present the role of speech and language therapist in the interdisciplinary
team focused on the management of patients with amyotrophic lateral sclerosis (ALS; Latin sclerosis
lateralis amyotrophica, SLA). Depending on the clinical variant of ALS, speech disturbances may be
the first disease manifestation or appear later in the disease course. In the differential diagnosis, it is
useful to assess the type of dysarthria as well as describe the severity and profile of other deficits, such
as dysphagia and aphasia. Assessment performed by a speech and language therapist is an ancillary
examination in the differential diagnosis of clinical syndromes from frontotemporal lobar degenera-
tion spectrum. Moreover, it enables devising optimal communication strategies and individualized
therapeutic programme, not only applicable at a given disease stage but also aiming to support com-
munication and prevent dysphagia.

KEYwORDS: speech and language examination, speech and language therapy, motor speech
disorders, dysarthria, dysphagia, frontotemporal lobar degeneration

Zaburzenia motoryki mowy, dysfagia oraz zaburzeniaafatyczne w stwardnieniu
zanikowym bocznym (ang. amyotrophic lateral sclerosis, ALS) - postepowanie
diagnostyczne i terapeutyczne

STRESZCZENIE: W opracowaniu przedstawiono udzial neurologopedy w pracy interdyscypli-
narnego zespolu zajmujacego si¢ opieka nad chorym ze stwardnieniem zanikowym bocznym
(ang. amyotrophic lateral sclerosis, ALS; Yac. sclerosis lateralis amyotrophica, SLA). W SLA, w zalez-
noéci od wariantu klinicznego, zaburzenia mowy moga by¢ pierwszym objawem choroby lub tez
dotgczy¢ sie w jej toku. W diagnostyce réznicowej uzyteczne jest okreslenie rodzaju dyzartrii oraz
wykluczenie lub okreslenie nasilenia i profilu innych zaburzen, takich jak dysfagia czy zaburze-
nia afatyczne. Badanie neurologopedyczne ma znaczenie uzupelniajace w diagnostyce réznicowej
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zespolow ze spektrum zwyrodnienia czolowo-skroniowego. Pozwala réwniez na opracowanie
optymalnych na danym etapie rozwoju choroby strategii komunikacyjnych i stworzenie zindywi-
dualizowanego programu terpeutycznego majgcego na celu podtrzymanie zdolnoéci komunika-
cyjnych i zapobieganie dysfagii.

Srowa KLUCZOWE: diagnoza i terapia neurologopedyczna, zaburzenia motoryki mowy, dyzartria,
dysfagia, zwyrodnienie czotowo-skroniowe

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS), also known as Lou Gehrig’s disease, is
a neurodegenerative disorder classified as a motor neuron disease (MND) (Masrori
& Van Damme, 2020). It was originally defined by Jean-Martin Charcot in 1869,
but it is currently recognized as a multi-system neurodegenerative disease with
clinical, genetic, and neuropathological heterogeneity (Hardiman et al., 2017;
Brown & Al-Chalabi, 2017).

Based on the predominance of upper or lower motor neuron involvement, the
following forms of ALS are distinguished:

primary lateral sclerosis (PLS), characterized by predominant damage or
isolated involvement of upper motor neuron,

progressive muscular atrophy (PMA), with predominant lower motor neu-
ron involvement,

Amyotrophic lateral sclerosis, is a collective term for a syndrome in which
both upper and lower motor neuron is affected, often to varying degrees
(Brooks et al., 2000).

The anatomical location of the initial and dominant symptoms also plays
a significant role in the diagnosis. This allows distinguishing between progres-
sive bulbar palsy (PBP) and, in the case of asymmetric symptoms, monomelic
amyotrophy (MMA) or brachial amyotrophic diplegia if the clinical presentation
shows symmetrical symptoms (Dziadkiewicz et al., 2021). In the clinical practice,
any history suggesting breathing difficulties at night or speech disorders charac-
terized by a loss of articulation clarity and swallowing difficulties not previously
observed in the patient should be considered as a warning sign and a reason for
further observation and additional tests for ALS.

The progressive degeneration of upper motor neuron (motor cortex, brainstem
nuclei) and lower motor neuron (anterior horn of the spinal cord) leads to pro-
gressive weakness and muscle wasting. ALS often starts focally but later spreads
to different areas of the body. If mechanical ventilation is not used, the involve-
ment of respiratory muscles limits survival to 2-5 years from the symptom onset
(Masrori & Van Damme, 2020).

The primary symptoms primarily affect the motor system, but non-motor
symptoms are increasingly recognized (Huynh et al., 2020). Many specialists,
including physicians, physiotherapists, and speech therapists who belong to the
interdisciplinary team caring for ALS patients, are unaware of the coexistence
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of cognitive and behavioral disorders with motor symptoms. This lack of under-
standing affects the recognition of reported symptoms by patients and/or caregiv-
ers and reduces the effectiveness of multidirectional rehabilitation (Dziadkiewicz
et al., 2021).

In 10% of ALS patients, there is a family history suggesting an autosomal domi-
nant inheritance pattern. Over 20 genes have been associated with ALS (Strong
et al., 2017; Hardiman et al., 2017; Brown & Al-Chalabi, 2017). The remaining
90% of cases, without affected family members, are classified as sporadic ALS
(Kwong et al., 2007).

Neurological diagnosis of MND may be established at three levels: possible,
probable, and definite, based on the El Escorial criteria (Brooks et al., 2000), sup-
plemented by the Awaji criteria (Costa et al., 2012). They are based on the clini-
cal phenotype and neurophysiological findings. The Awaji criteria suggest using
the results of electromyographic examination (EMG) and clinical symptoms to
demonstrate features of lower motor neuron involvement (LMN) and consider
fasciculations along with fibrillations as markers of active denervation (Shefner
et al., 2020).

Cognitive, language, and/or behavioral deficits may precede motor symptoms
or accompany them at later disease stages. In the presence of clinically significant
symptoms of frontotemporal dementia (FTD), the term ALS-FTSD is used (ALS
with frontotemporal spectrum). Some individuals may present with behavioral
variant frontotemporal dementia (usually with apathy predominance), semantic
dementia, or non-fluent aphasia. The severity of these symptoms may correspond
to mild cognitive (ALSci), behavioral (ALSbi) or combined (ALScbi) impairments
or the level of dementia (ALS-FTD). In the previous literature, the term fronto-
temporal dementia with motor neuron disease (FTD-MND) was used (Strong
et al., 2017; Dziadkiewicz et al., 2021).

The diversity of motor neuron disease symptoms is significant and correlates
with the severity and rate of progression of individual symptoms, including com-
munication disorders. It also has a significant impact on maintaining the patient’s
overall function and satisfactory level of independence in daily life.

To date, there is no effective causal treatment for ALS and multidisciplinary
therapeutic approach,, including nutritional and respiratory support and symp-
tomatic treatment, remains the basic treatment.
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Motor speech disorders

Communication disorders in patients with ALS mainly manifest as expressive
language disturbances. In approximately 25-30% of cases, the disease presents
with bulbar symptoms of dysarthria (Traynor et al., 2000), dysphonia, or less fre-
quently, with initial weakness of the jaw muscles (Phukan et al., 2007). Among
the first recognizable symptoms of ALS, observed during speech and language
examination, one may identify progressive apraxia of speech (Dufty et al., 2007),
isolated tongue fasciculations (Toro & Reyes, 2014), which may not significantly
affect articulation clarity but can cause mild swallowing difficulties (Tomik &
Adamek, 2009). Due to the involvement of both upper and lower motor neuron-
non in ALS, dysarthric changes can present as flaccid or spastic dysarthria (Dufty
etal., 2007) (see Table 1). In the bulbar variant of ALS, flaccid dysarthria is present.
In the second variant, with early limb involvement, features of spastic dysarthria
are observed. Dysarthria appears as an initial symptom in ALS eight times more
frequently than dysphagia (Traynor et al., 2000). A comparison of characteristic
features of both dysarthria variants, classified according to the dominant clinical
symptoms, is presented in Table 1.

In cases with lower motor neuron involvement, flaccid dysarthria starts with
voice disturbances. Patients complain of hoarseness, and sensations of having
a rough, weakened, or muftled voice. Speech rate is slowed down. Tongue move-
ments are restricted, as are - to a lesser extent - movements of the lips. Patients
use short phrases to express themselves (Tomik & Guillof, 2010). Bulbar paralysis
involves the denervation of facial muscles in the oral part of the throat, larynx,
and tongue.

In spastic dysarthria, the articulatory efficiency is reduced due to the observed
slowing down and limitation of tongue and lip movements, resulting from the
paresis of the lower part of the face (jaw) and accompanying increased muscle
tension and clenching of the jaw. Articulation is imprecise and stiff (Kent et al.,
2000; Kent, 2000). Suprasegmental aspects of speech are also disturbed. Utter-
ances are monotone in intonation, and have a uniform pitch and volume (Gat-
kowska, 2012; Plowman, 2015).

Phonation disorders are noticeable in ALS patients, particularly concerning
the poorer realization of vowels. Spanish research has shown that the analysis
of phonation quality, duration, and frequency can effectively detect phonatory
abnormalities, with a slight predominance in females (Tena et al., 2022).

In the literature on speech disorders in ALS, there are also descriptions
of patients with mixed dysarthria with both spastic and flaccid components. In
such cases, speech is characterized by reduced articulatory precision, slowed
speech, a nasal quality, breathy and hoarse voice (Strong et al., 1996).

LOGOPEDIASILESIANA.2023.12.01.02
p. 4/43



Kraupia Kruj-Kozrowska, EMILIA J. SITEK: Motor speech disorders, dysphagia and aphasia. ..

TABLE 1.
Symptoms of dysarthria in ALS in terms of breathing, phonation and articulation

Phonation and prosodic

Dysarthria Breathing - Articulation
criterion
« shallow « fatiguability « reduction of muscle tone
inspiration in spontaneous speech and possible muscle atrophy
and shortened « hypophonia « disturbances in the
expiratory phase e pauses in phonation direction, range, precision,
. « disorders « aphonia in the final parts fluency, and coordination
Flaccid .
of static and of the utterance of movements of the tongue,
dynamic « monotony in voice lips, and cheeks
breathing modulation and voice « distorted, inaccurate,
volume - motor aprosody  blurred and nasal
articulation
« in static o low, effortful, harsh and « increased muscle tone
breathing, the strained voice « disturbances in the
length of the « pauses in phonation direction, range, precision,
breathing « hoarseness fluency of movements
phases is fixed « difficulty modulating of the tongue, lips and
« respiratory and changing the cheeks, some movements
rhythm volume and pitch of the may be impossible e.g.
disturbances voice verticalization of the tongue
Spastic in dynamic « slow speech rate « distorted, stiffened and
breathing - nasal articulation
possible regular
shallowing
of inspiration
and shortening
of the expiratory
phase
Mixed coexistence of symptoms that are consistent with more than 1 of the above-

mentioned profiles

Source: Own compilation based on: Gatkowska, 2012; Jauer-Niworowska & Kwasiborska, 2012.

An approximate classification of speech disorders is useful when comparing dys-
arthria with apraxia of speech (AOS). A study by Michaela Pernon et al. (2022) dem-
onstrated the effectiveness of perceptual assessment of respiratory-phonatory distur-
bances by experienced speech therapists, with slightly lower accuracy for detecting
AOS features.

Regardless of the dysarthria profile, respiratory problems pose a significant
challenge to maintain effective verbal communication, as they hinder phonation
(Miller et al., 2009). Monitoring the respiratory tract and assessing the quality
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of inhalation and exhalation during speech is crucial not only for diagnosis but,
above all, for the therapy of ALS patients (Farrero et al., 2005). Providing respira-
tory therapy is justified as part of supportive speech therapy with individualized
guidance for patients with percutaneous endoscopic gastrostomy (PEG) (Miller
et al.,, 2009).

Language disorders

Communication in ALS is affected by various factors. Apart from dysarthria
and respiratory disturbances, many patients also experience language deficits.
Visible deterioration may be observed in tests of verbal fluency, assessing the abil-
ity to access lexical resources, which is usually associated with executive deficits.
Additionally, naming difficulties, sentence processing difficulties related to syn-
tactic deficits, and comprehension disorders suggestive of semantic deficits are
also common (Dziadkiewicz et al., 2021; Sitek & Kluj-Kozlowska, 2018). Deficits
in verb retrieval in ALS are associated with atrophy in the dorsolateral prefrontal
cortex and motor cortex (Grossman et al., 2008; Bak et al., 2001).

Patients also struggle with sentence processing (Bak et al., 2001; Yoshizawa
et al., 2014). Recent research suggests that syntax and sentence processing defi-
cits progress in patients with ALS-FTSD (Kamminga et al., 2016). In the analysis
of verbal narratives and spontaneous speech individuals with ALS, as compared
to healthy individuals, construct sentences with grammatical and morphological
errors, omit verbs and nouns, or make errors in the form of semantic and verbal
paraphasias. Their utterances are shortened in terms of phrase length and the
number of words used, which may be due to overlapping dysarthric and respira-
tory fatigue during loud speech production (Ash et al., 2015; Roberts-South et al.,
2012). Patients also have difficulties maintaining a coherent narrative (Ash et al.,
2015). In cases of ALS with progressive aphasia, the most common presentation is
the non-fluent variant, but the semantic variant can also occur (Tan et al., 2019).

Agraphia in ALS

Impairment of upper limb function in ALS may hinder attempts at writing
in situations when oral communication is compromised. However, written com-
munication with the patient may also become impossible due to agraphia, affecting
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both handwriting and typing (Sitek et al., 2021). Agraphia in patients with bulbar-
onset ALS does not necessarily result from overall cognitive deficits or aphasia
disturbances (Ichikawa et al., 2008). It may become evident during attempts to
use text messaging as an alternative means of communication (Maeda et al., 2015).

Common errors include omitting characters or difficulties in their selection.
The severity of writing errors is associated with dysfunction in the anterior part
of the angular gyrus, with a slight right-sided predominance (Yabe et al., 2012).
Progressive agraphia in ALS is also linked to changes in the Exner’s area (Ishi-
hara et al., 2010). Patients may have limited awareness of the errors in their writ-
ing attempts (Ichikawa et al., 2008).

The impact of behavioral and emotional-personality
changes in ALS on speech and language diagnostic
and therapeutic procedures

In individuals with ALS, behavioral disturbances characteristic of the behav-
ioral variant frontotemporal dementia (bvFTD) may occur (Kuklinska et al.,
2020). In some patients, these symptoms may not differ in severity from those
observed in individuals diagnosed with bvFTD, while in others, they may be
mild or not present at all. Apathy is one of the most common behavioral distur-
bances in ALS. Patients with ALS may require reminders and encouragement
from a proxy to repeat on their own the breathing, phonation, and articulation
exercises prescribed by the speech therapist. Difficulties in initiating exercises
should not be interpreted by caregivers as laziness. Such harmful interpretations
by caregivers could contribute to mood disturbances. The speech therapist must
explain to the caregiver the impact of apathy on cooperation in therapy.

Stereotyped and compulsive behaviors (Gibbons et al., 2008) can also signifi-
cantly impede cooperation. Sometimes, redirecting the patient’s attention is pos-
sible, but in some cases, only passive interventions are possible.

A profound lack of insight (anosognosia) may sometimes prevent active exer-
cises. However, even in the absence of patient cooperation, if they do not actively
resist, passive interventions such as articulatory massage may still be performed.

Impulsivity and impulsive behaviors can significantly hinder the patient’s use
of compensatory strategies (both related to communication and meal consump-
tion) proposed by the speech therapist. In some individuals, surprising changes
in the eating habits occur, similar to bv FTD (Ahmed et al., 2016). Due to the
possibility of anosognosia, obtaining information from a proxy is a key element
of diagnostic procedures. In cases of severe impulsivity and voracity, only envi-
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ronmental interventions controlled by the caregiver may be possible (e.g., feeding
the patient instead of instructing them on how to divide bites). In cases of hyper-
phagia, it may be necessary to secure access to small inedible objects.

Individuals with ALS may also experience irrational behaviors and thought
disturbances within the realm of psychotic symptoms, including hallucinations
and delusions. These occur much more frequently in individuals carrying the
C9orf72 mutation (Snowden et al., 2012).

Deficits in social cognition, including difficulties in recognizing the emotional
states of the interlocutor, may also occur in patients with ALS (Lillo et al., 2020).
This should be taken into account not only during contact with the patient but
also, if necessary, explained to proxies.

Depressive disorders, despite the unfavorable prognosis, are relatively rare
in individuals with ALS (Benbrika et al., 2019).

Diagnostic procedures

In the diagnostic evaluation of a patient with ALS, the role of a speech thera-
pist primarily involves assessing speech disorders related to abnormal breathing,
phonation, and articulation (see Figure 1).

FIGURE 1.
ALS patient examination

ALS patient examination

l neuropsychological
and neuropsychiatric
diagnosis
neurological examination
assessment of upper and lower motor neuron - 1t of the presence
dysfunction breathing of symptoms from the FTLD
assessment of the presence of fasciculation spectrum — in particular
additional tests — neuroimaging (MRI) phonation nfvPPA, svPPA and bvFTD
and neurophysiological diagnostics of cognitive
functions
a neuropsychiatric interview
pulmonological examination ‘ with a close person
spirometry
swallowing
phoniatric examination
laryngological examination ‘
gastrointestinal endoscopy _

SCOpY and dialogic speech choice of
manometry naming communication
electromyography repetition strategies

verbal fluency

understanding (words, sentences)
reading

writing

Source: Own work.
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Moreover, due to the progressive nature of the disease, the patient should be
regularly examined for swallowing disorders. Assessment of respiratory function
is crucial not only for creating the basis of phonation but also because a weak
cough or clearing of the throat increases the risk of aspiration.

The speech therapy assessment should include a detailed observation of:

oral and pharyngeal function in the examination of cranial nerves V, VII,
IX, X, and XTI, as it is the basis for diagnosing oropharyngeal dysphagia;
uniformity of the oral mucosa and dentition, and the proportion of the
structures of the oral cavity and pharynx;

position and symmetry of the soft palate during phonation and at rest;
eliciting the gag reflex, which is visible after stimulation, e.g., touching the
pharyngeal mucosa at the base of the tongue; the absence of the reflex is not
always indicative of complete swallowing loss, and raising one side of the
palate during the reflex suggests the weakness of muscles on the opposite
side, indicating unilateral damage to the bulb;

the ability to elevate the larynx, for example, by placing two fingers on it
and assessing the movement during voluntary swallowing, which allows one
to determine the presence or absence of the laryngeal defense mechanism
(Czernuszenko, 2016).

Laryngological and/or phoniatric examinations are conducted in patients with
dysphagia to assess the state of the oral and pharyngeal mucosa, pooling of saliva
or food in the pyriform sinuses and laryngeal vestibule, and the state of the vocal
cords (Budrewicz et al., 2018).

Specialized examinations commonly used in dysphagia assessment include:
gastrointestinal endoscopy, such as fiberoptic endoscopy, enables observa-
tion of the pharynx from the root of the tongue to the larynx;
videofluoroscopy, allowing evaluation of the oral, pharyngeal, and esopha-
geal phases of swallowing;
radiography, which detects organic changes in the examined region of the
gastrointestinal tract;
ultrasonography, used to assess the movements of the tongue base and hyoid
bone during the oral phase of swallowing;
manometry, which assesses the pressure in different segments of the gas-
trointestinal tract;
electromyography, which tests the functional currents of various muscle
groups involved in swallowing;
scintigraphy, which evaluates the functional aspects of swallowing, quanti-
fies aspiration, residues in the pharynx, and the transit time of a food bolus
through the anatomical elements of the oral cavity, pharynx, and esophagus
(Tomik & Solowska, 2015).
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Conducting a comprehensive interview regarding the symptoms and conse-
quences of dysphagia is time-consuming. For easier diagnosis, screening question-
naires such as the Eating Assessment Tool (EAT-10) are used in clinical practice
(Cheney et al., 2015).

In Poland, access to instrumental methods of swallowing assessment is
somewhat limited. Therefore, in speech therapy assessment, it is justified to use
screening tests. The procedure generally involves administering a test substance
(e.g., water) and observing intermediate symptoms of aspiration, such as cough-
ing and changes in voice quality after swallowing. In neurology, the most com-
monly used tests for dysphagia include the 90 ml water swallowing test (DePippo
et al., 1992), the Daniels test (Daniels et al., 1997), and the Gugging Swallowing
Screen (GUSS) with multiple consistencies, primarily used for patients with stroke
(Trapl et al., 2007).

Due to the frequent co-occurrence of dysphagia in patients with dysarthria,
assessing fluid swallowing and meal consumption is recommended.

Comparative studies have shown a strong correlation between the presence
of dysarthria-type speech disorders and dysphagia symptoms - 80% of ALS
patients had both dysarthria and dysphagia symptoms (Dylczyk-Sommer, 2020).
In ALS, dysphagia is initially found in 25-48% of cases, and in the final stage
of the disease, it is present in 100% of patients (Budrewiczet al., 2018; Madetko
et al., 2018).

Due to the frequent occurrence of cognitive deficits, a collaboration between
a speech therapist and other specialists, including neuropsychologists, is recom-
mended. The area of neuropsychological and speech and language therapist’s role
overlaps when it comes to the diagnosis of neurodegenerative diseases in terms
of language disorders - aphasia.

Before conducting a speech and language examination focused on confirm-
ing or ruling out dysarthric and/or aphasic disorders in a patient, it is neces-
sary to familiarize oneself with the patient’s available medical documentation.
During data analysis, attention should be paid to the patient’s medical history,
the results of neuroimaging and psychological tests. The examiner should also
address questions and doubts from the referral source - physician, psychologist,
or caregiver (Sitek & Kluj-Kozlowska, 2018). Tailoring the examination to verify
the proxy observations allows more detailed planning of therapeutic management
and educational support for the patient with ALS. It is important to interview the
patient and, if possible, with a proxy as well. Next, observing the patient during
spontaneous speech and at rest should be a primary focus. Preliminary technical
aspects of speech production should be verified, including voice quality, speech
fatigue, articulation, and coordination of breathing with phonation. Another
aspect is the coherence of the created messages in terms of the correct selection
of lexical and syntactic units.
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A detailed speech and language examination, especially its duration, should
be adjusted to the patient’s age, abilities, and overall condition. If necessary, the
examination can be divided into several shorter parts.

During the comprehensive assessment of language functions, tasks aimed at
evaluating the following language skills should be included:

spontaneous speech;

automated word sequences;

speech fluency (phonemic and semantic);
naming;

comprehension (words and sentences);
repetition;

reading;

writing (Spreen & Risser, 2003).

A comprehensive SLP’s diagnosis of language functions can be conducted
using standard test batteries such as the Boston Diagnostic Aphasia Examination
(BDAE), which has a Polish version prepared by Prof. Danuta Kadzielawa’s team.
For the assessment of specific aspects of language functioning, Kwestionariusz
do oceny afazji i dyzartrii dla mlodziezy i 0séb dorostych [Questionnaire for the
assessment of aphasia and dysarthria in adolescents and adults] (Szlapa et al,,
2016) or Ocena stanu dyzartrii (OSD) [Dysarthria state assessment] proposed by
Izabela Gatkowska (2012) can be used.

It is important to compare the results of the naming assessment with the
lexical retrieval, such as word fluency tasks. It is essential to compare the num-
ber of words spoken not only in semantic categories but also in phonemic ones.

Due to the possibility of decreased results in phonemic fluency tasks due to
general psychomotor slowing or motor speech disorders, the procedure devel-
oped by Sharon Abrahams et al. (2014) is recommended for examining patients
with movement disorders. In the case of patients with ALS, the fluency test can
be conducted orally or in writing, depending on the patient’s abilities. After the
test, for patients who performed it orally, a list of words mentioned earlier during
the examination should be prepared. The patient reads this list, and the examiner
uses the time it takes to read this list to correct the results of the fluency task. The
same procedure applies to the written version, where the control task involves
writing words dictated by the examiner (Sitek et al., 2014).

Moreover, the assessment of reading and writing is useful for planning thera-
peutic management, especially for patients in whom alternative communication
forms using handwriting or electronic devices should be considered (Maeda et al.,
2015). Besides the qualitative analysis of writing errors to track the progression,
the diagnostic index proposed by Sachiko Tsuji-Akimoto et al. (2010) can be used:

the number of errors : the number of written words x 100
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Due to respiratory, phonatory, articulatory, and prosodic impairments, that
characterize dysarthria, all these aspects should be assessed during direct speech
examination. Various scales available in the literature can be used in clinical
practice, such as the Dysarthria Profile (Robertson, 1987), OSD (Gatkowska, 2012),
or Skala dyzartrii [Dysarthria scale] (Mirecka & Gustaw, 2009). In the literature
from English-speaking countries, the Frenchay Dysarthria Assessment (Enderby,
1980) is also commonly used.

The assessment of respiratory and phonatory skills should include examina-
tions in rest and during speech:

static breathing should be free, nasal breathing, with the oral cavity closed,
and the tongue and lip in a normal resting position;

dynamic breathing during speech should be rhythmic, inhalation through
the nose, and speech on exhalation without unnecessary tension, not on
residual exhalations or inhalation. Shallowness of the inhalation and exha-
lation phases, including the appearance of apnea, indicates pathology.

In the examination, additional tests such as prolongation of the /s/ sound
(replaced by the /h/ sound in the case of difficulties) and the vowel a can be used.
The duration of sound production reflects the exhalation phase, which directly
affects the length of communication that the patient can achieve. Acoustic anal-
ysis of vowel realization is useful in assessing prolonged phonation (Silbergleit
et al., 1997; Tomik et al., 1999).

Articulatory efficiency is assessed not only based on the performance of speech
sounds in spontaneous and dialogic speech. Sets of tasks involving movements
of speech organs can be useful. During speech performance, the examiner should
pay attention to the fluidity, range, and precision of tongue, lip, cheek, soft palate,
and jaw movements. Trials of alternating syllable repetition can be particularly
useful in diagnosis and monitoring disease progression (Tanchip et al., 2022).

The assessment of articulation and prosody is based on linguistic material
of various complexity, from individual sounds, through syllables and words, to
complex sentences. Tests of repeated precision already mentioned in this paper
or sheets from Kwestionariusz diagnostycznego zaburzen mowy dla mlodziezy
i dorostych [Diagnostic auestionnaire of speech disorders for adolescents and
adults] (Tomasik et al., 2014) or OSD proposed by Gatkowska (2012) can be used.

Diagnostic tasks should determine the correctness of intonation, accentua-
tion, rhythm, and tempo of speech. Prosodic problems can be specified using loud
reading tests with sentence samples proposed by Olga Jauer-Niworowska (2012).

Early changes have also been documented in the speech of individuals pro-
ducing speech that is still intelligible. Acoustic evaluation and physiological data
indicate specific correlates of speech expression with neuron degeneration, e.g.,
a reduction in the tilt of the second formant and slow generation of voice strength —
sound intensity (Weismer et al., 1992), which is mainly observed in vowel dis-
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turbances. Perhaps, this disproportion is related to the duration of vowels and
consonants (Turner & Tjaden, 2000), with vowels being longer due to increasing
respiratory disorders, making them more susceptible to distortion.

Therapeutic interventions for speech disorders

Several attempts at therapy for bulbar symptoms in patients with ALS have
been described, including exercises to improve articulatory function, but there
is not enough evidence to support their effectiveness (Hanson, 2011; Plowman,
2015). However, the use of augmentative and alternative communication methods
is recommended (Hanson, 2011; Korner et al., 2013).

To reduce drooling, pharmacotherapy, mechanical suction devices (Tomik &
Adamek, 2009), and botulinum toxin injections into the salivary glands (Stawek
& Rudzinska, 2015) are utilized. Speech intelligibility can sometimes be improved
by using soft palate prostheses. This method allows for a reduction in nasal
speech and improves the breathing process (Decker et al., 2012; Esposito et al.,
2000; Hanson, 2011).

For severe speech disorders and to prepare the patient for the progression
of the disease, compensatory strategies can be useful. Patients may spell out
difficult words, repeat them, or say only key words aloud to minimize speech
fatigue (Murphy, 2004; Yorkston, 2002). They can also write or draw their
statements or parts of them (Ogar et al., 2005). In the early stages of the dis-
ease, some words or longer messages can be also recorded as audio files. These
recordings can be effectively used in the later stages when oral communication
becomes more challenging.

Additionally, providing information for both the patient and their closest envi-
ronment is helpful. The advice should include suggestions for changes in daily
communication, such as:

focusing on speaking with maximal concentration;

eliminating distractions, such as ringing phones or noisy televisions;
engaging in face-to-face conversations to establish eye contact between the
speaker and the recipient of the message;

speaking at a slower pace by both the speaker and the listener;

avoiding time pressure and rushing the person with ALS during commu-
nication;

encouraging the use of alternative words with simpler or shorter phonetic
forms by the person with ALS, e.g., using “stofek” instead of “krzesetko” or
“pani” instead of “kobieta;”
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encourage strong emphasis on initial syllables or sounds in words spoken
by the person with ALS.

Electronic devices with touchscreens, such as tablets or smartphones, can also
be used for communication. If upper limb movement is hindered, a letter board
can be utilized, and the patient can indicate selected letters to form words, for
example, by blinking (Hanson et al., 2011).

If all the above forms of communication fail, or if tracheostomy hinders oral
communication, alternative communication methods should be considered. It
is important to note that a standard tracheostomy tube with a cuff prevents the
patient from speaking, but fenestrated tubes with cuffs allow for sound production
and can still protect against aspiration. Speech is maintained through adaptive
elements, including special phonation valves. The loss of the ability to produce
audible speech requires the use of alternative communication techniques such as
“yes/no” questions using a predetermined way of confirming and denying with
a specified number of eye blinks, directing the gaze up or down, raising eyebrows,
etc. specialized software (Tomik & Guiloff, 2010) for tracking eye movements,
such as “virtual eye,” or speech prostheses like Mowik or Gadaczek, can also be
used. These applications, which can be installed on tablets and smartphones and
can play back voice messages created by the patient, can serve as a daily means
of communication with the surroundings.

Communication strategies are presented in Figure 2.

FIGURE 2.
Communication stategy in ALS

Communication strategy in ALS
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Therapeutic intervention in swallowing disorder

If dysphagia accompanies symptoms of dysarthria and/or apraxia of speech,
recommendations can be developed based on an SLP’s diagnosis regarding meal
preparation, medication intake, proper positioning during eating, and ways to
compensate for swallowing disorders, including appropriate head positioning
during swallowing (Czernuszenko, 2016). Collaborating with a dietitian can be
beneficial to optimize not only the consistency of solid foods and liquids but also
their nutritional composition.

The risk of aspiration pneumonia in patients with swallowing disorders can
be effectively reduced through thorough oral hygiene after each meal and the
removal of dentures at night. This procedure aims to remove food debris, and
dental plaque, and reduce bacterial colonization of mucous membranes.

Maintaining a seated or semi-seated position with an angle of > 30° during
and for at least 30 minutes after each meal to reduce the risk of reflux is impor-
tant. Similarly, following feeding guidelines for PEG (percutaneous endoscopic
gastrostomy) should be observed, including avoiding rapid feeding with a too
large volume of food (da Costa Franceschini & Mourao, 2015; Czernuszenko, 2016).

Caregivers should ensure safe feeding practices, including:

taking small bites and sips;

feeding at an appropriate pace;

ensuring a proper sitting or semi-reclining position;
avoiding feeding a drowsy, agitated, or coughing patient;
stop feeding if the patient becomes drowsy or agitated.

Feeding should start with a pureed consistency and gradually introduce other
consistencies. If liquids need to be thickened, specialized pharmacy preparations,
called thickeners, can be used. Medications should be crushed and mixed with
thickened liquid. No medications should be administered in an isolated liquid
form (Budrewicz et al., 2018; Dylczyk-Sommer, 2020; Madetko et al., 2018).

In cases of severe dysphagia with a high risk of aspiration, oral feeding should
be avoided, and the use of a nasogastric or PEG tube should be considered (Smith
et al., 2014).

In cases where there are complaints of poor sleep quality and morning fatigue,
attention should be paid to the patient’s sleeping position, and the recommenda-
tion of elevating the head of the bed should be considered to facilitate breathing
at night.
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Summary

Due to the progressive nature of the disease, patients with amyotrophic lateral
sclerosis should receive comprehensive diagnostic and therapeutic management
from the onset of symptoms or diagnosis. Therapy for dysarthria, aphasia, and
swallowing disorders is supportive.

After analyzing over 700 scientific articles, Elizabeth K. Hanson, Kathryn
M. Yorkston, and Deanna Britton (2011) suggested the following postulates for
caring for patients with ALS:

1. The characterization of dysarthric disorders should be well-documented

and systematically monitored.

2. Patients can get long-term benefit from implementing diverse communica-
tion strategies and partner support, particularly in mild to moderate dys-
arthria cases.

3. Despite the lack of evidence supporting the use of speech exercises, patients
who are motivated to improve their dysarthria should be provided with sup-
port in their exercises.

4. Monitoring speech rate is useful for predicting a decline in verbal expression
comprehensibility, which serves as a basis for making decisions and inform-
ing the implementation of AAC (augmentative and alternative communica-
tion) that can extend the patient’s communicative abilities.

5. Other factors, such as cognitive deterioration, may influence the success
of different therapeutic interventions.

The conclusion from these studies emphasizes the need for an individualized
approach to therapy and monitoring patients’ progress, taking into account their
unique needs and capabilities. Effective therapy requires collaboration among
multiple specialists who can help maintain the patient’s quality of life and sup-
port them in daily communication and functioning.
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Zaburzenia motoryki mowy, dysfagia oraz zaburzenia
afatyczne w stwardnieniu zanikowym bocznym
(ang. amyotrophic lateral sclerosis, ALS) - postepowanie
diagnostyczne i terapeutyczne

Motor speech disorders, dysphagia and aphasia
in amyotrophic lateral sclerosis (ALS) - diagnosis and management

ABSTRACT: In this paper we present the role of speech and language therapist in the interdisciplinary
team focused on the management of patients with amyotrophic lateral sclerosis (ALS; Latin sclerosis
lateralis amyotrophica, SLA). Depending on the clinical variant of ALS, speech disturbances may be
the first disease manifestation or appear later in the disease course. In the differential diagnosis, it is
useful to assess the type of dysarthria as well as describe the severity and profile of other deficits, such
as dysphagia and aphasia. Assessment performed by a speech and language therapist is an ancillary
examination in the differential diagnosis of clinical syndromes from frontotemporal lobar degenera-
tion spectrum. Moreover, it enables devising optimal communication strategies and individualized
therapeutic programme, not only applicable at a given disease stage but also aiming to support com-
munication and prevent dysphagia.

KEYwoRrbDs: speech and language examination, speech and language therapy, motor speech
disorders, dysarthria, dysphagia, frontotemporal lobar degeneration

STRESZCZENIE: W opracowaniu przedstawiono udziat neurologopedy w pracy interdyscyplinarnego
zespotu zajmujacego si¢ opieka nad chorym ze stwardnieniem zanikowym bocznym (ang. amyotro-
phic lateral sclerosis, ALS; Yac. sclerosis lateralis amyotrophica, SLA). W SLA, w zaleznosci od warian-
tu klinicznego, zaburzenia mowy moga by¢ pierwszym objawem choroby lub tez dofaczy¢ sie w jej
toku. W diagnostyce roznicowej uzyteczne jest okreélenie rodzaju dyzartrii oraz wykluczenie lub
okreglenie nasilenia i profilu innych zaburzen, takich jak dysfagia czy zaburzenia afatyczne. Badanie
neurologopedyczne ma znaczenie uzupelniajace w diagnostyce roéznicowej zespoléw ze spektrum
zwyrodnienia czotowo-skroniowego. Pozwala réwniez na opracowanie optymalnych na danym eta-
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pie rozwoju choroby strategii komunikacyjnych i stworzenie zindywidualizowanego programu tera-
peutycznego majacego na celu podtrzymanie zdolnosci komunikacyjnych i zapobieganie dysfagii.

SLOWA KLUCZOWE: diagnoza/terapia neurologopedyczna, zaburzenia motoryki mowy, dyzartria,
dysfagia, zwyrodnienie czolowo-skroniowe

Stwardnienie zanikowe boczne (Yac. sclerosis lateralis amyotrophica, SLA,
ang. amyotrophic lateral sclerosis, ALS) jest choroba neurozwyrodnieniowg zali-
czang do grupy choréb neuronu ruchowego (ang. motor neuron disease, MND)
(Masrori i Van Damme, 2020).

Zostalo ono pierwotnie zdefiniowane przez Jeana-Martina Charcota w 1869 r.,
ale obecnie jest rozpoznawane jako wielouktadowa choroba neurodegeneracyjna,
z heterogeniczno$cia na poziomie klinicznym, genetycznym i neuropatologicznym
(Brown i in., 2017; Hardiman i in., 2017).

Ze wzgledu na przewage zajecia zmianami chorobowymi/zwyrodnieniowymi
goérnego badz dolnego motoneuronu wyrdznia sie nastepujace postaci schorzenia:

pierwotne stwardnienie boczne (ang. primary lateral sclerosis, PLS), w ktd-
rym dominuje uszkodzenie lub izolowane zajecie gérnego neuronu rucho-
wego,

postepujacy zanik migséni (ang. progressive muscular atrophy, PMA) z domi-
nujacym uszkodzeniem dolnego neuronu ruchowego,

stwardnienie zanikowe boczne, okreslane zbiorczo jako zespotl, w ktorym
wspotwystepuja, czgsto w réznym stopniu, cechy uszkodzenia zaréwno gor-
nego, jak i dolnego neuronu ruchowego (Brooks i in., 2000).

W diagnostyce znaczenie ma takze lokalizacja anatomiczna pierwszych
i dominujacych objawdéw. Dlatego mozliwe jest rozréznienie postepujacego zespotu
opuszkowego (ang. progressive bulbar palsy, PBP), a w przypadku asymetrii obja-
wow — amiotrofii monomelicznej (ang. monomelic amyotrophy, MMA) lub zespotu
rak cepowatych, jesli w obrazie klinicznym objawy zarysowuja si¢ symetrycznie
(Dziadkiewicz i in., 2021). W praktyce klinicznej dane z wywiadu sugerujace
problemy z oddychaniem w nocy lub/i narastajace zaburzenia mowy charaktery-
zujace sie utrata wyrazistosci artykulacji oraz trudnosci z potykaniem wczesniej
nieobserwowane u chorego powinny stanowi¢ sygnal alarmowy i przestanke do
prowadzenia dalszej obserwacji / wykonania badan dodatkowych w kierunku SLA.

Stopniowy zanik gérnego (kora ruchowa, jadra pnia mézgu) oraz dolnego
neuronu ruchowego (rég przedni rdzenia kregowego) prowadzi do postepujace-
go oslabienia i zaniku migséni. SLA czesto ma poczatek ogniskowy, ale nastepnie
rozprzestrzenia sie na rézne obszary ciala. W przypadku rezygnacji ze sztucznej
wentylacji, z racji zajecia zmianami chorobowymi/zwyrodnieniowymi migs$ni
oddechowych, ogranicza przezycie pacjenta do 2-5 lat od momentu pojawienia
sie pierwszych symptomoéw choroby (Masrori i Van Damme, 2020).
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Osiowe objawy dotycza przede wszystkim ukladu ruchu, ale coraz czedciej
rozpoznawane s3 objawy pozaruchowe (Huynh i in., 2020). Wielu specjalistow,
w tym lekarzy, fizjoterapeutéw czy neurologopedéw wchodzacych w sklad inter-
dyscyplinarnego zespotu opiekujacego sie chorym z SLA, nie jest $wiadomych
wspolistnienia zaburzen poznawczych i zaburzen zachowania z objawami rucho-
wymi. Wplywa to na brak zrozumienia zglaszanych przez chorych i/lub opieku-
néw zaburzen i zmniejszenie skutecznosci wielokierunkowej rehabilitacji (Dziad-
kiewicz i in., 2021).

U 10% pacjentéw z SLA wywiad rodzinny sugeruje autosomalny dominujacy
wzorzec dziedziczenia. Do tej pory z SLA powigzano ponad 20 genéw (Brown
i in., 2017; Hardiman i in., 2017; Strong i in., 2017). Pozostale 90% chorych nie
ma czlonkéw rodziny dotknigtych choroba, przypadki te sa klasyfikowane jako
sporadyczne SLA (Kwong i in., 2007).

Diagnostyka neurologiczna i rozpoznanie MND na trzech poziomach: mozli-
wym, prawdopodobnym i pewnym nastepuja na podstawie kryteriéw El Escorial
(Brooks i in., 2000), uzupelnionych przez Awaji (Costa i in., 2012). Opierajg si¢
one na danych z obrazu klinicznego i wskaznikach neurofizjologicznych. Kryte-
ria Awaji sugeruja zastosowanie wyniku badania elektromiograficznego (EMG)
i objawow klinicznych do wykazania cech uszkodzenia dolnego motoneuronu
(ang. lower motor neuron, LMN) oraz uwzglednienie fascykulacji na réwni z fibry-
lacjami jako markeréw aktywnego odnerwienia (Shefner i in., 2020).

Deficyty poznawcze, jezykowe i/lub zaburzenia zachowania moga poprzedza¢
wystapienie objawow ruchowych lub dolacza¢ si¢ do nich na pdzniejszym etapie
zachorowania. W przypadku obecnosci istotnych klinicznie objawdw otepienia
czolowo-skroniowego (ang. frontotemporal dementia, FTD) stosuje si¢ okreslenie:
spektrum SLA i FTD (ALS-FTSD). U czgsci 0sdb obecne sa objawy wariantu
behawioralnego otepienia czotowo-skroniowego (zazwyczaj z dominacjg apatii),
otepienia semantycznego lub afazji z zaburzong ptynnoscia mowy. Nasilenie tych
objawéw moze odpowiada¢é: (a) tagodnym zaburzeniom poznawczym (SLAci),
(b) zaburzeniom zachowania (SLAbi), (c) zaburzeniom mieszanym (SLAcbi) lub
poziomowi otepienia (SLA-FTD).

We wczesniejszym pismiennictwie mozna spotkaé termin FTD z chorobg
neuronu ruchowego (FTD-MND) (Dziadkiewicz i in., 2021; Strong i in., 2017).

Réznorodnos¢ objawdw choroby neuronu ruchowego jest znaczaca i koreluje
z cigzko$cig przebiegu i szybkosdcig narastania poszczegdlnych objawow, w tym
zaburzen komunikacji. Ma ponadto duzy wplyw na utrzymanie przez chorego
ogolnej sprawnosci i na satysfakcjonujacy stopien jego samodzielnosci w zyciu
codziennym.

Do dzi$ nie ma skutecznego leczenia przyczynowego SLA, a podstawg opie-
ki pozostaje wielodyscyplinarne podejscie terapeutyczne, w tym wspomaganie
odzywiania i oddychania oraz leczenie objawowe.
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Zaburzenia motoryki mowy

Zaburzenia komunikacji u pacjentéw z SLA maja gtéwnie charakter zabu-
rzen ekspresji stownej. W okolo 25-30% przypadkow choroba ma posta¢ opusz-
kowg z objawami dyzartrii (Traynor i in., 2000), dysfonii lub rzadziej wyltacznie
z poczatkowym ostabieniem pracy mie$ni Zzwaczy (Phukan i in., 2007). Wéréd
pierwszych objawéw SLA, mozliwych do rozpoznania w badaniu neurologope-
dycznym, mozna zaobserwowac: postepujacg apraksje mowy (Duffy i in., 2007),
izolowane fascykulacje jezyka (Toro i Reyes, 2014), ktére moga nie wplywac zna-
czgco na zrozumialos$¢ artykulacji, ale powodowac¢ tagodne zaburzenia potykania
(Tomik i Adamek, 2005). Ze wzgledu na to, ze w SLA stwierdza si¢ uszkodzenia
goérnego i dolnego motoneuronu, zmiany dyzartryczne moga przyjmowac postaé
dyzartrii dominujaco wiotkiej lub spastycznej (Duffy i in., 2007) (zob. tabela 1).
W postaci z objawami zespolu opuszkowego wystepuje dyzartria wiotka. W dru-
giej postaci, z wezesnym zajeciem konczyn, obserwuje sie cechy dyzartrii spastycz-
nej. Dyzartria jako poczatkowy objaw pojawia si¢ w SLA osiem razy czesciej niz
dysfagia (Traynor i in., 2000). Poréwnanie charakterystycznych cech obu postaci
dyzartrii, zgodnie z klasyfikacja dominujacych w obrazie klinicznym objawdw,
zostalo zaprezentowane w tabeli 1.

TABELA 1
Zaburzenia oddechowo-fonacyjno-artykulacyjne w SLA wg kryterium objawowego

FONACJA I ASPEKTY
DYZARTRIA ODDECH SUPRASEGMENATALNE* ARTYKULACJA
splycenie wdechu szybka meczliwo$¢ obnizenie napiecia
i skrocenie fazy wy- W mowie spontanicznej mie$niowego, a nawet
dechowej cichy gtos (hypofonia) zaniki mieéni
. zaburzenia odde- przerwy w fonacji zaburzenia kierun-
wiotka ” chu statycznego w koncowych czesciach wy- ku, zakresu, precyzji,
Su;gr]tzicile i dynamicznego powiedzi mozliwa afonia plynnosci i koordy-
}(/)1 hi ot(;— monotonno$¢ w modulacji nacji ruchéw jezyka,
Eic.znaqu dro- i natezeniu glosu (aprozo- warg i policzkow
’ dia motoryczna) artykulacja znieksztal-

wa, opuszkowa) :
»OP cona, niedoktadna

izamazana z noso-
wym zabarwieniem
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w oddychaniu glos niski i chrapliwy, wzmozenie napiecia
statycznym stala party, tworzony z napie- mie$niowego
dlugo$é¢ faz odde- ciem zaburzenia kierunku,
chowych przerwy w fonacji zakresu, precyzji,
spastyczna. zaburzenia rytmu chrypka plynnosci ruchéw je-
(ang. sp a‘stzc oddechowego trudno$ci z modulowa- zyka, warg i policzkéow,
dy. sarthr.za, w oddychaniu niem i zmiang natezenia mozliwe zniesienie
pol. nadjadro- dynamicznym - i wysokosci glosu wykonania ruchu,
wa, rzekomo- mozliwe regularne zwolnione tempo mowy np. pionizacji jezyka
opuszkowa) splycenie wdechu (bradylalia) artykulacja znieksztal-
i skrocenie fazy wy- cona, usztywniona
dechowej z nosowym zabarwie-
niem
mieszana . . o . ‘s e A
(ang, mixed wspolwyst?powame objawow, ktére sg spojne z wigcej niz jednym z wymienio-
dysarthria) nych profili

Adnotacja. Zrédlo: Opracowanie wlasne na podstawie: Gatkowska, 2012; Jauer-Niworowska i Kwasiborska, 2012
*melodia, rytm, tempo i intonacja mowy

W przypadku zajecia zmianami chorobowymi dolnego neuronu ruchowe-
go zmiany dyzartryczne o charakterze dyzartrii wiotkiej rozpoczynajg si¢ od
zaburzen glosu. Pacjenci skarzg si¢ na chrypke, odczucia tworzenia szorstkiego,
ostabionego, zdfawionego glosu. Tempo mowy jest spowolnione. Ograniczone s
ruchy jezyka, w mniejszym stopniu warg. Chorzy wypowiadaja si¢ za pomoca
kroétkich fraz (Tomik i Guillof, 2010). Porazenie opuszkowe wigze sie z odner-
wieniem mie$ni twarzy w czesci ustnej gardta, krtani i jezyka.

W dyzartrii spastycznej sprawno$¢ artykulatoréw jest obnizona, poniewaz
obserwuje si¢ spowolnienie ruchéw jezyka i warg oraz ograniczenia ich zakresu
w wyniku niedowladu dolnej czesci twarzy (zuchwy) i towarzyszacego tym obja-
wom zwiekszonego napiecia migsniowego i szczekos$cisku. Artykulacja jest niepre-
cyzyjna i usztywniona (Kent, 2000; Kent i in., 2000). Aspekty suprasegmentalne
mowy s3 zaburzone, a wypowiedzi monotonne pod wzgledem intonacji - maja
jednostajng wysokos¢ i gtosnos¢ (Gatkowska, 2012; Plowman, 2015).

Zaburzenia fonacji sa zauwazalne w przypadku chorych z SLA w zakresie
gorszej realizacji m.in. samoglosek. Hiszpanskie badania wykazaly, ze analiza
jakosci i czasu oraz czestotliwosci fonacji moze by¢ skuteczna w wychwyceniu
nieprawidlowosci fonacyjnych z niewielka przewaga na korzys¢ dla plci zen-
skiej (Tena i in., 2022). W literaturze przedstawiajacej zaburzenia mowy w SLA
znajduja sie ponadto opisy wystepowania u chorych dyzartrii mieszanej z kom-
ponentg spastyczng i wiotka. Mowe chorych charakteryzuje wowczas obnizenie
precyzji artykulacji, spowolnienie, jej nosowe zabarwienie, party i zachrypniety
glos (Strong i in., 1996).
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Orientacyjna klasyfikacja zaburzen mowy jest skuteczna w przypadku porow-
nywania dyzartrii i apraksji mowy (ang. apraxia of speech, AOS). W badaniu
Michaela Pernona i in. (2022) wykazano skuteczno$¢ oceny percepcyjnych cech
zaburzen oddechowo-fonacyjnych przez doswiadczonych logopedéw, z mniejsza
jednak dokladnoscia, jesli idzie o odnotowanie cech AOS.

Bez wzgledu na profil zaburzen dyzartrycznych znaczng trudnoscia w utrzy-
maniu skutecznej komunikacji werbalnej okazujg sie narastajace zaburzenia odde-
chowe uniemozliwiajace tworzenie fonacji (Miller i in., 2009). Monitorowanie
toru oddechowego oraz jakosci wdechu i wydechu w warunkach jego skrdcenia
jest kluczowa kwestig nie tylko dla diagnostyki, ale przede wszystkim terapii
pacjentow z SLA (Farrero i in., 2005). Podtrzymywanie terapii oddechowe;j jest
uzasadnione w ramach prowadzenia podtrzymujacej terapii mowy ze zindywidu-
alizowanymi wskazéwkami u pacjentéw z przezskorng gastrostomia endoskopowa
(ang. percutaneous endoscopic gastrostomy, PEG) (Miller i in., 2009).

Zaburzenia jezykowe

Komunikacja w SLA ulega zaburzeniom w wyniku dzialania wielu czynni-
kéw. Poza dyzartrig i zaburzeniami oddechowymi u wielu pacjentéw obserwuje
sie deficyty jezykowe. Widoczne moze moga by¢: (a) pogorszenie wynikéw prob
fluencji stownej, oceniajacych zdolnos¢ przeszukiwania zasobéw leksykalnych,
ktore wigze si¢ zazwyczaj z deficytem wykonawczym, (b) zaburzenia nazywa-
nia, (c) trudnosci z przetwarzaniem zdan, wpisujace sie w deficyt syntaktyczny,
a takze (d) zaburzenia rozumienia znaczenia stéw sugerujace deficyt semantyczny
(Dziadkiewicz i in., 2021; Sitek i Kluj-Kozlowska, 2018). Deficyty aktualizacji cza-
sownikéw w SLA s3 zwigzane z zanikiem grzbietowo-bocznej kory przedczolowej
i kory ruchowej (Bak i in., 2001; Grossman i in., 2008).

Chorzy majg réwniez trudnosci z przetwarzaniem zdan (Bak i in., 2001; Yoshi-
zawa i in., 2014). Autorzy nowszych prac sugeruja, ze deficyty skladni i przetwa-
rzania zdan majg charakter postepujacy u pacjentéw z ALS-FTSD (Kamminga
iin., 2016). W analizie narracji stownej i w spontanicznych wypowiedziach osoby
z SLA, w poréwnaniu z osobami zdrowymi, tworza zdania z btedami gramatycz-
nymi i morfologicznymi, pomijaja czasowniki i rzeczowniki lub popetniaja bledy
w postaci parafazji semantycznych i werbalnych. Ich wypowiedzi sg skrocone
pod wzgledem diugosci fraz i liczby wykorzystanych stéw, co moze by¢ uwarunko-
wane nakladajacymi si¢ zaburzeniami realizacyjnymi, tzn. dyzartrig i meczliwo-
$cig oddechowo-fonacyjna w trakcie glosnego wypowiadania si¢ (Ash i in., 2015;
Roberts-South i in., 2012). Chorzy wykazuja ponadto trudnosci z utrzymaniem
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spojnej narracji (Ash i in., 2015). W przypadku postaci SLA z postepujaca afazjg
najczesciej obserwuje sie wariant z zaburzong plynnoscia mowy, ale mozliwe
jest rowniez wystepowanie choroby z wariantem semantycznym (Tan i in., 2019).

Agrafia w SLA

Niesprawnos$¢ konczyn gérnych w SLA moze utrudnia¢ podejmowanie
prob pisania w sytuacji utrudnionej komunikacji ustnej. Komunikacja pisemna
z pacjentem moze jednak réwniez okazac sie niemozliwa z powodu agrafii obej-
mujacej pisanie odreczne lub na klawiaturze (Sitek i in., 2021). Agrafia u pacjentéw
z opuszkowa postacig SLA nie musi wcale wynika¢ z ogdlnego nasilenia deficy-
tow poznawczych ani zaburzen afatycznych (Ichikawa i in., 2008). Moze ujawni¢
sie podczas prob korzystania z wiadomosci tekstowych w ramach komunikacji
zastepczej (Maeda i in., 2015).

Do czestych bledow nalezg pominiecia znakéw lub tez trudnosci z ich selekcja.
Nasilenie bledéw w pismie jest zwigzane z dysfunkcja przedniej czesci zakretu
obreczy, z niewielkg przewaga strony prawej (Yabe i in., 2012). Postepujaca agra-
fia w SLA jest rowniez zwigzana ze zmianami w obrebie o$rodka Exnera (Ishi-
hara i in., 2010). Pacjent moze mie¢ ograniczong swiadomos¢ bledéw w probach
pisma (Ichikawa i in., 2008).

Wplyw zaburzen zachowania i zmian w sferze emocjonalno-
-osobowosciowej w SLA na neurologopedyczne postepowanie
diagnostyczno-terapeutyczne

U os6b z SLA moga pojawic si¢ zaburzenia zachowania typowe dla wariantu
behawioralnego otepienia czotowo-skroniowego (ang. behavioral variant fronto-
temporal dementia, bvFTD) (Kuklinska i in., 2022). U cze$ci pacjentéw objawy te
nie odbiegajg nasileniem od tych obserwowanych u 0séb z rozpoznaniem bvFTD,
u niektdrych zas§ moga mie¢ tagodne nasilenie lub nie wystgpowaé w ogoéle. Do
najczesciej wystepujacych w SLA zaburzen zachowania nalezy apatia. Pacjent
z SLA moze wymaga¢ przypomnien i zachet ze strony osoby bliskiej, aby samo-
dzielnie powtarza¢ zalecone przez logopede ¢wiczenia oddechowe, fonacyjne
i artykulacyjne. Trudnosci z mobilizacja i samodzielnym inicjowaniem ¢wiczen
nie mogg by¢ interpretowane przez opiekuna jako lenistwo. Takie krzywdzace
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dla osoby chorej interpretacje mogltyby przyczyniac si¢ do poglebienia zaburzen
nastroju. Wyjasnienie opiekunowi przez logopede wptywu apatii na wspétprace
w terapii jest bardzo istotne.

Zachowania stereotypowe i kompulsywne (Gibbons i in., 2008) réwniez moga
znaczaco utrudniaé wspodtprace. Niekiedy mozliwe jest umiejetne przekierowanie
uwagi pacjenta, ale w niektérych przypadkach dostepne beda jedynie oddziaty-
wania bierne.

Glebokie zaburzenia wgladu (anozognozja) réwniez mogg niekiedy uniemoz-
liwia¢ wykonywanie ¢wiczen czynnych. Natomiast nawet w sytuacji braku wspoét-
pracy z pacjentem, jesli nie wykazuje on czynnego oporu, mozliwe s3 oddziaty-
wania bierne, takie jak np. masaz logopedyczny.

Rozhamowanie i impulsywne zachowania mogg istotnie utrudnia¢ pacjentowi
korzystanie ze strategii kompensacyjnych (zwigzanych zaréwno z komunikacja,
jak i ze spozywaniem positkéw) zaproponowanych przez logopede. U niekto-
rych oséb dochodzi do zaskakujacych zmian nawykéw zywieniowych, tak jak
w bvFTD (Ahmed i in., 2016). Z uwagi na mozliwos¢ wystepowania anozognozji
wywiad z osobg bliska stanowi kluczowy element postepowania diagnostyczne-
go. W przypadku nasilonego rozhamowania i zarfocznosci mozliwe jest korzy-
stanie jedynie z interwencji Srodowiskowych kontrolowanych przez opiekuna
(np. karmienie osoby chorej zamiast zalecent odnosnie do tego, jak dzieli¢ kesy).
W przypadku hyperfagii konieczne moze by¢ zabezpieczenie dostepu do drob-
nych niejadalnych przedmiotéw.

Osoby z SLA moga réwniez przejawiac irracjonalne zachowania i zaburzenia
myslenia z kregu objawéw psychotycznych, wlacznie z omamami i urojeniami.
Wystepuja one znacznie czgsciej u nosicieli mutacji C9orf72 (Snowden i in., 2012).
U pacjentow z SLA moga wystapi¢ rowniez deficyty w zakresie poznania spo-
tecznego (ang. social cognition) (Lillo i in., 2020), w tym trudnosci z rozpozna-
waniem stanéw emocjonalnych rozméwcy (Palumbo i in., 2020). Warto zwrdci¢
na to uwage nie tylko w trakcie kontaktu z pacjentem, lecz takze w kontakcie
z osobami bliskimi, ktérym w razie potrzeby nalezy wyjasni¢ tego typu proble-
my. Zaburzenia depresyjne, mimo niepomyslnej prognozy, wystepuja natomiast
u 0séb z SLA stosunkowo rzadko (Benbrika i in., 2019).

Postepowanie diagnostyczne

W procesie diagnostycznym pacjenta z SLA rola neurologopedy obejmuje
przede wszystkim ocen¢ zaburzen mowy pod katem wystepowania u pacjen-
ta nieprawidtowosci oddechu, fonacji i artykulacji (zob. rysunek 1). Ponadto,
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z uwagi na postepujacy charakter choroby pacjent powinien by¢ systematycznie
badany pod katem wystepowania zaburzen polykania. Ocena funkcji oddecho-
wych odgrywa tutaj istotng role nie tylko z uwagi na podstawe tworzenia fonacji.
Obserwowana niska sita oddechu podczas kaszlu lub odchrzakiwaniu sprawia,

ze ryzyko aspiracji wzrasta.

RYSUNEK 1
Badanie pacjenta z SLA

/ ‘ Badanie pacjenta z SLA ‘ \
diagnostyka J diagnostyka
medyczna diagnostyka ‘neuropsycho.loglczna _
i neuropsychiatryczna
neurologopedyczna

badanie neurologiczne
* ocena dysfunkcji gornego i dolnego
neuronu ruchowego
« ocena obecnosci fascykulacji
« badania dodatkowe: diagnostyka
neuroobrazowa (MRI) i neurofizjologiczna

badanie pulmonologiczne
* spirometria

badanie foniatryczne
badanie laryngologiczne
« endoskopia przewodu pokarmowego ——
« wideofluoroskopia —
* manometria
« elektromiografia

Zr6dlo: opracowanie wlasne

ze spektrum FTLD —
w szczegblnoscei nfvPPA,
SVPPA i bvFTD

« ocena funkcji
poznawczych

artykulacja « wywiad

neuropsychiatryczny
z osoba bliska

potykanie

* ocena obecnosci objawow

FUNKCIE JEZYKOWE

* mowa spontaniczna i dialogowa
* nazywanie

* powtarzanie

« fluencja stowna

* rozumienie (stow, zdan)

* czytanie

* pisanie

wybor strategii
komunikacyjnych

Czeg$cig oceny logopedycznej powinna by¢ szczegdétowa obserwacja:

funkcji ustnych i gardlowych w badaniu nerwdéw czaszkowych: V, VII, IX,
X, XII, poniewaz jest podstawa rozpoznania dysfagii ustno-gardiowe;j,
jednolitosci blony $luzowej i uzebienia oraz proporcji budowy narzadow
jamy ustnej i gardta,

ulozenia i symetrii migkkiego podniebienia w czasie fonacji i w spoczynku,
wywolania odruchu wymiotnego (gardlowego), ktéry jest widoczny po sty-
mulacji np. dotykowej sluzéwki gardia u nasady jezyka; brak nie zawsze jest
jednoznaczny z catkowitg utratg zdolnosci potykania, podciagnigcie jednej
strony podniebienia w czasie odruchu §wiadczy o stabosci migsni po stronie
przeciwnej i sugeruje jednostronne uszkodzenie opuszki,

mozliwosci unoszenia krtani poprzez np. ulozenie na niej dwdch palcow
i oszacowanie ruchu podczas samowolnego potykania, pozwalajace stwierdzi¢
wystepowanie lub brak mechanizmu obronnego krtani (Czernuszenko, 2016).

LOGOPEDIASILESIANA.2023.12.01.02
s.31z43



Kraupia Kruj-Kozrowska, EMILIA J. SITEK: Zaburzenia motoryki mowy...

Badanie laryngologiczne lub/i foniatryczne wykonuje sie u pacjentéw z dysfa-
gia, aby oceni¢ stan blony sluzowej jamy ustnej i gardla, zaleganie $liny lub tre-
$ci pokarmowych w zachytkach gruszkowatych i przedsionku krtani oraz stan
gloéni (Budrewicz i in., 2018).

Do badan specjalistycznych najczesciej wykonywanych w dysfagii zaliczane sa:
endoskopia przewodu pokarmowego, np. endoskopia fiberoskopowa umoz-
liwiajaca obserwacje gardla od korzenia jezyka az do krtani,
wideofluoroskopia, ktéra pozwala oceni¢ faze ustna, gardiowa oraz prze-
tykowa potykania,
rentgenografia umozliwiajagca wykrywanie zmian organicznych umiejsco-
wionych w badanym regionie przewodu pokarmowego,
ultrasonografia, dzigki ktérej mozna oceni¢ ruchy nasady jezyka i kosci
gnykowej w fazie ustnej potykania,
manometria okreslajaca ci$nienie panujace w poszczegélnych odcinkach
przewodu pokarmowego,
elektromiografia sprawdzajaca prady czynno$ciowe réznych grup miesnio-
wych bioracych udzial w potykaniu,
scyntygrafia oceniajaca czynnosciowo akt potykania, okreslajaca ilosciowo
aspiracje, pozostalosci pokarmu w gardle oraz czas przejscia kesa pokarmo-
wego przez poszczeg6lne elementy anatomiczne jamy ustnej, gardia i prze-
tyku (Tomik i Solowska, 2015).

Wywiad obejmujacy objawy i nastepstwa dysfagii jest bardzo czasochlonny.
By ulatwi¢ diagnostyke, w praktyce klinicznej stosuje si¢ kwestionariusze prze-
siewowe np. Eating Assessment Tool (EAT-10) (Cheney i in., 2015).

W Polsce dostep do instrumentalnych metod oceny potykania jest do$¢ ograni-
czony i dlatego w ramach diagnostyki logopedycznej uzasadnione jest wykorzysty-
wanie testow przesiewowych. Ich procedura w ogélnym zarysie polega na podaniu
substancji testowej, np. wody, i obserwacji posrednich objawéw aspiracji w postaci
kaszlu i zmiany jakosci glosu po przetknieciu. W neurologii najczesciej uzywa
sie testu potykania 90 ml wody (DePippo i in., 1992), testu Daniels (Daniels i in.,
1997), i Gugging Swallowing Screen (GUSS) z wieloma konsystencjami, gléwnie
w przypadku chorych z udarem moézgu (Trapl i in., 2007).

Z racji czestego wystepowania dysfagii u pacjentéw z dyzartrig, zaleca si¢
ocene polykania plynéw i spozywania positkow.

W badaniach poréwnawczych wykazano silng zalezno$¢ miedzy wystepowa-
niem zaburzen mowy o typie dyzartrii a objawami dysfagii — 80% chorych z SLA
mialo objawy dyzartrii i dysfagii (Dylczyk-Sommer, 2020). W SLA poczatkowo
dysfagia jest stwierdzana w grupie 25-48%, natomiast w koncowym stadium cho-
roby - u 100% pacjentéw (Budrewicz i in., 2018; Madetko i in., 2018).
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Z racji czestego wystepowania deficytéw poznawczych u pacjentéw z SLA
wskazana jest wspolpraca neurologopedy z innymi specjalistami, w tym z neu-
ropsychologiem.

Obszar dziatan neurologopedy na tle calosciowego procesu diagnozy réznico-
wej chordb neurozwyrodnieniowych naklada sie na obszar pracy neuropsychologa
w zakresie zaburzen jezykowych - afazji.

Przed przeprowadzeniem badania neurologopedycznego, ukierunkowane-
go na potwierdzenie lub wykluczenie u chorego zaburzen dyzartrycznych i/lub
afatycznych, wskazane jest zapoznanie si¢ z dostepng dokumentacja medyczng
pacjenta. Podczas analizy danych nalezy zwréci¢ uwage na calos¢ historii choroby
oraz na wyniki badan neuroobrazowych i psychologicznych. Badajacy powinien
takze ustosunkowac si¢ do pytan i watpliwosci 0sob kierujacych chorego na dia-
gnoze — lekarza, psychologa czy opiekuna (Sitek i Kluj-Kozlowska, 2018). Ukie-
runkowanie badania na zweryfikowanie spostrzezen najblizszych oséb pozwoli
na bardziej szczegoélowe rozplanowanie dzialan terapeutycznych i wsparcie edu-
kacyjne otoczenia zajmujacego si¢ chorym z SLA.

Wazne jest przeprowadzenie wywiadu z chorym, jedli to mozliwe — réwniez
z bliskg mu osoba. Nastepnie nalezy skupi¢ si¢ na obserwacji pacjenta podczas
swobodnego wypowiadania si¢ i w spoczynku. Weryfikacji powinny zosta¢ wstep-
nie poddane techniczne aspekty tworzenia wypowiedzi - jakos$¢ glosu, meczliwos¢
podczas méwienia, realizacja artykulacji, koordynacja oddechu z fonacja. Drugim
aspektem jest spojnos¢ tworzonych komunikatéw pod wzgledem prawidlowego
doboru jednostek leksykalnych i syntaktycznych.

Przeprowadzenie szczegélowego badania neurologopedycznego, przede
wszystkim jego dtugos¢, powinno by¢ dostosowane do wieku i mozliwosci cho-
rego oraz jego stanu ogolnego. W razie potrzeby badanie nalezy podzieli¢ na kilka
krétszych czesci.

W trakcie prowadzenia badania neurologopedycznego do pelnej oceny funkeji
jezykowych wlacza si¢ zadania ukierunkowane na ocene¢ nastepujacych spraw-
nosci jezykowych:

mowy spontanicznej,

zautomatyzowanych ciggdéw stownych,
fluencji sfownej (fonemicznej i semantycznej),
nazywania,

rozumienia (stéw i zdan),

powtarzania,

czytania,

pisania (Spreen i Risser, 2003).

Przeprowadzenia kompleksowej neurologopedycznej diagnozy funkgcji jezy-
kowych mozna dokona¢ z wykorzystaniem standardowych baterii testowych,
takich jak np. Bostoriski test do diagnozy afazji (ang. Boston Diagnostic Aphasia
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Examination), w warunkach polskich stosowanych np. w wersji eksperymentalnej
przygotowanej przez zespol prof. Danuty Kadzielawy. Do oceny poszczegdlnych
aspektéw funkcjonowania jezykowego moze postuzy¢ takze Kwestionariusz do
oceny afazji i dyzartrii dla mlodziezy i osob dorostych (Sztapa i in., 2016).

Wazne jest zestawienie wynikow oceny nazywania z oceng zdolnosci przeszu-
kiwania zasobow leksykalnych, tj. z prébami fluencji stownej. Istotne jest porow-
nanie liczby wypowiedzianych stéw nie tylko w kategoriach semantycznych, ale
takze fonemicznych. Z uwagi na mozliwo$¢ obnizenia wynikow prob fluencji stow-
nej wtornego do ogoélnego spowolnienia psychoruchowego lub tez do zaburzen
motoryki mowy (ang. motor speech disorders - MSD) wskazane jest zastosowanie
w badaniu pacjentéw z zaburzeniami ruchowymi procedury opracowanej przez
Sharon Abrahams (2014). W przypadku chorych z SLA wykonuje si¢ prébe fluen-
cji ustng lub pisemng - w zaleznosci od mozliwosci pacjenta. Po jej zakonczeniu,
w przypadku oséb, ktére wykonaly te probe ustnie, w pdzniejszej czegsci badania
przygotowuje si¢ dla nich liste stoéw, wymienionych wczesniej w badaniu. Osoba
badana odczytuje ja, a badajacy wykorzystuje czas odczytania tej listy do skorygo-
wania wyniku préby wymieniania stéw. Analogicznie dla proby pisemnej, proba
kontrolng jest zapisanie stéw dyktowanych przez badajacego (Sitek i in., 2014).

Ponadto, ocena czytania i pisma jest przydatna w przypadku planowania dzia-
tan terapeutycznych. Szczegdlne znaczenie ma to w przypadku pacjentow, u kto-
rych nalezy rozwazy¢ formy komunikacji zastepczej z uzyciem pisma odrecznego
lub urzadzen elektronicznych (Maeda i in., 2015). Poza oceng jako$ciowa bledow
w pi$mie w celu $ledzenia progresji zaburzen mozna wykorzysta¢ w ocenie pisem-
nego opisu sceny sytuacyjnej wskaznik zaproponowany przez Tsuji-Akimoto i in.
(2010): liczba bledéw / liczba zapisanych stow x 100.

Z racji wystepowania w dyzartrii zaburzen oddechowych, fonacyjnych, arty-
kulacyjnych oraz prozodycznych podczas bezposredniego badania mowy nalezy
oceni¢ wszystkie te aspekty. W praktyce klinicznej mozna wykorzysta¢ dostepne
w literaturze skale, np. Profil dyzartrii (Dysarthria Profile, Robertson, 1987), arkusz
do diagnozy dyzartrii Ocena stanu dyzartrii - OSD (Gatkowska, 2012) czy Skale
dyzartrii (Mirecka i Gustaw, 2009). W pismiennictwie anglojezycznym wykorzy-
stuje sie m.in. Frenchay Dysarthria Assessment (Enderby, 1980).

W badaniu zdolnosci oddechowo-fonacyjnych powinno si¢ uwzgledniaé
sprawnosci w spoczynku oraz w trakcie mowy:

oddech statyczny powinien by¢ swobodny, prowadzony przez nos, przy
zamknietej jamie ustnej i normatywnej pozycji spoczynkowej jezyka oraz warg;
oddech dynamiczny w toku wypowiadania si¢ powinien by¢ rytmiczny,
wdech prowadzony przez nos, mowa realizowana na wydechu bez zbed-
nego napiecia, nie na tzw. resztkach wydechowych lub wdechu; splycenie
fazy wdechowej i wydechowej, w tym pojawiajace si¢ bezdechy swiadcza
o patologii.
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W badaniu mozna takze wykorzysta¢ proby przedtuzania glosek s (w przypad-
ku trudnos$ci zamienionej na gloske h) oraz a. Czas realizacji dzwigku odzwier-
ciedla faze wydechowa, ktora przektada si¢ bezposrednio na dlugo$¢ komunikatu,
jaka moze zrealizowa¢ pacjent. Analiza realizacji gloski a pozwala dodatkowo
oceni¢ jako$¢ fonacji chorego (Gatkowska, 2012; Jauer-Niworowska, 2012). Przy-
datne okazujg si¢ rowniez komputerowe analizy akustyczne realizacji glosek, ze
szczegdlnym uwzglednieniem samoglosek. Nieprawidlowe parametry akustyczne
odnotowuje si¢ w przypadku dlugotrwatej fonacji (Silbergleit i in., 1999; Tomik
iin., 1999).

Sprawnos¢ artykulatoréw ocenia si¢ nie tylko na podstawie realizacji glosek
w mowie spontanicznej i dialogowej pacjenta. Przydatne okazuja sie zestawy
prob wykonania ruchéw narzagdéw mowy. Podczas realizacji proby wykonania
ruchéw badajacy powinien zwrdci¢ uwage na plynnos¢ artykulacji, zakres i pre-
cyzje ruchow jezyka, warg, policzkow, podniebienia i zuchwy. Szczegdlnie przy-
datne w diagnozie i $ledzeniu progresji choroby moga by¢ proby naprzemiennego
powtarzania sylab (Tanchip i in., 2022).

Ocena artykulacji i prozodii mowy odbywa si¢ na podstawie materialu jezy-
kowego o réznej zlozonosci, od pojedynczych glosek, poprzez sylaby i wyrazy,
az do zdan wielokrotnie ztozonych. Mozna zatem wykorzysta¢ proby powtarzania
doprecyzowane we wczesniejszej czesci pracy lub wykorzystac arkusze z Kwestio-
nariusza diagnostycznego zaburzeni mowy dla mtodziezy i dorostych (Tomasik i in.,
2014) czy Karte OSD zaproponowana w pracy Izabeli Gatkowskiej (2012). Proby
diagnostyczne powinny umozliwi¢ okreslenie prawidlowosci intonacji, akcento-
wania, realizacji rytmu i tempa mowy. Problemy prozodyczne mozna dookres-
li¢ w probach czytania glo$nego z wykorzystaniem probek zdan autorstwa Olgi
Jauer-Niworowskiej (2012).

Weczesne zmiany zostaly réwniez udokumentowane w mowie oséb realizuja-
cych ja jako zrozumiala. Ocena akustyczna i dane fizjologiczne wskazuja na spe-
cyficzne korelaty ekspresji stownej z degeneracja neuronéw, obserwuje sie m.in.
redukcje nachylenia drugiego formantu i powolne generowanie sity gtosu — nateze-
nia dzwigku (Weismer i in., 1992), co wazne, zaburzenia te odnotowywano gtéw-
nie w samogloskach. By¢ moze taka dysproporcja jest zwigzana z czasem trwania
samoglosek i spotglosek (Turner i Tjaden, 2000), samogtoski jako realizacyjnie/
fonetycznie dluzsze z uwagi na narastajace zaburzenia oddechu beda narazone
na wczesniejsze pojawienie sie znieksztalcen.
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Oddzialywania terapeutyczne w kontekscie zaburzen mowy

Opisano kilka préb terapii objawéw opuszkowych u pacjentéw z SLA, obej-
mujacych takze ¢wiczenia usprawniajace artykulatory, nie ma natomiast wystar-
czajacych dowoddéw na ich skutecznos$¢ (Hanson, 2011; Plowman, 2015). Zaleca si¢
natomiast wykorzystanie metod komunikacji zastepczej (Hanson, 2011; Korner
iin., 2013).

W celu redukgji $linotoku wykorzystuje si¢ farmakoterapie, mechaniczne
ssaki (Tomik i Adamek, 2005) oraz iniekcje toksyny botulinowej do §linianek
przyusznych (Stawek i Rudzinska, 2015). Zrozumialo$¢ mowy mozna niekiedy
poprawic dzieki zastosowaniu protez podniebienia migkkiego. Metoda ta pozwala
na zmniejszenie nosowania oraz poprawe procesu oddychania (Decker i in., 2012;
Esposito i in., 2000; Hanson, 2011).

W przypadku glebokich zaburzen oraz w celu przygotowania osoby chorej
na dalszy przebieg choroby przydatne okaza sie¢ strategie kompensacyjne. Trudne
do wypowiedzenia sfowa pacjenci mogg literowa¢, powtarzaé, wypowiada¢ glosno
wylacznie stowa kluczowe, redukujac do minimum meczliwos¢ podczas mowy
(Murphy, 2004; Yorkston, 2002). Wypowiedzi lub ich cze¢sci moga takze zapisy-
wac lub rysowa¢ (Ogar i in., 2005). Na wczesnym etapie choroby czes¢ stow lub
dtuzszych komunikatéw moze by¢ rejestrowana w formie nagran audio. Moga
one zosta¢ skutecznie wykorzystane w dalszym etapie choroby, gdy komunikacja
werbalna nie bedzie juz tak zrozumiata.

Pomocne bedzie ponadto wsparcie informacyjne zaréwno dla chorego, jak
i jego najblizszego otoczenia. Wskazéwki powinny zatem obejmowa¢ sugestie
dotyczace zmian w codziennej komunikacji i dotyczy¢:

maksymalnej koncentracji na méwieniu,

wyeliminowania dystraktoréw, np. dzwoniacego telefonu, halasujacego tele-
wizora,

rozmawiania twarzg w twarz - z nawigzaniem kontaktu wzrokowego
pomiedzy nadawcg a odbiorcg komunikatdéw,

spowolnienia tempa mowy zaréwno przez nadawce, jak i przez odbiorce,
wyeliminowania presji czasowej, ponaglania nadawcy komunikatu, kiedy
jest nim osoba z SLA,

zachecania do uzywania przez osobe z SLA alternatywnych stéw o prost-
szej/krotszej formie fonetycznej, np. stolek zamiast krzesetko, ona zamiast
kobieta,

mobilizowania do mocnego zaznaczania poczatkowych sylab/glosek wypo-
wiadanych przez osobe chorg stow.

Mozna tez wykorzysta¢ do komunikacji urzadzenia elektroniczne z klawiatura
dotykowa, np. tablet lub smartfon. W przypadku trudnoséci zwiazanych z poru-
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szaniem konczynami gérnymi do komunikacji mozna uzy¢ réwniez tablicy lite-
rowej, na ktdrej chory np. mrugajac, bedzie wskazywal wybrane litery skladajace
sie na poszczegolne stfowa (Hanson i in., 2011).

Gdy wszystkie zaprezentowane formy komunikacji zawioda lub gdy komu-
nikacje ustng zaburza tracheostomia, warto pamieta¢ o metodach komunikacji
alternatywnej. Nalezy zwroci¢ uwage na to, ze standardowa/podstawowa rurka
z mankietem uniemozliwia pacjentowi méwienie, ale rurki fenestracyjne z man-
kietami pozwalajg na wytworzenie dzwigku i nadal moga chroni¢ przed aspiracja.
Mowa jest wowczas utrzymywana za pomoca elementéw adaptacyjnych, m.in.
specjalnych zaworéw fonicznych. Utrata mozliwo$ci wytworzenia mowy glosnej
wymaga wykorzystania alternatywnej komunikacji technika ,,tak/nie” z wyko-
rzystaniem ustalonej wczesniej drogi potwierdzania i zaprzeczania za pomoca
ustalonej liczby mrugnig¢ powiekami, ukierunkowania odpowiednio wzroku do
dotu / do géry, wykonania ruchu brwi itp. Mozna wykorzysta¢ takze specjali-
styczne oprogramowanie (Tomik i Guiloff, 2010) sledzenia ruchéw gatek ocznych,
tzw. Wirtualne oko lub protez¢ mowy, np. Mowik lub Gadaczek. Ostatnie apli-
kacje z mozliwoscig instalacji na tabletach oraz smartfonach i z odtwarzaniem
glosowym utworzonych przez chorego komunikatéw moga stanowi¢ codzienny
sposob komunikacji z otoczeniem.

Strategie komunikacji zostaly zaprezentowane na rysunku 2.

RYSUNEK 2

Strategie komunikacyjne pacjenta z SLA

‘ Strategie komunikacyjne pacjenta z SLA ‘

— |

\

| WERBALNE

KONWERSACYJNE

\ | NIEWERBALNE |

v

b

!

zrozumiato$¢ mowy

|

zrozumiato$¢ mowy
i aktywnos$¢ spoteczna

aktywnosc¢ spoteczna ‘

!

l

* powtorzenia

« literowanie/gtoskowanie

« krotkie frazy

« stowa kluczowe

« sylabizowanie /
podawanie poczatkowych
sylab stow kluczowych

WERBALNE

« interpretowanie — parafrazowanie
komunikatow pacjenta

* potwierdzanie

* pytania dodatkowe / pytania
otwarte i zamknigte

« wskazowki dotyczace tematu —
glownego watku rozmowy, tzw.
stowa kluczowe

* pozycjonowanie pacjenta
w trakcie rozmowy, np.
uniesienie glowy/tutowia

* nawigzanie kontaktu
wzrokowego

« wykorzystywanie
wspomagajacej
gestykulacji
i odpowiedniej mimiki

KOMUNIKACJA PISEMNA
I ALTERNATYWNA (AAC)

l

ZACHOWANA MOBILNOSC REKI/RAK

« dhugopis i papier

« tablice alfabetyczne

« karty — fiszki komunikacyjne

« symbole komunikacyjne

« telefon, np. SMS w komunikacji z pacjentem
« przenosne systemy pi$miennicze — tablice
zmywalne / ,,znikajace” elektroniczne tablice
« systemy alarmowe, np. przycisk SOS przy

tozku

v I

NIEWERBALNE

« kontekst sytuacyjny

* wykorzystywanie odpowiedniej
gestykulacji, mimiki i intonacji

PISEMNE

« pismo odrgczne
« tablet/smartfon
z klawiaturg

Adnotacja. Zrédlo: Opracowanie wlasne na postawie: Tomik i Guiloff (2010)
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« karty ze stowami/zdaniami/piktogramami

« komunikator wytwarzajacy dzwigk

« syntezatory mowy, np. Mowik/Gadaczek

« systemy $ledzace ruch gatek ocznych na
wirtualnym ekranie / wirtualnej klawiaturze
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Oddzialywania terapeutyczne w kontekscie zaburzen polykania

Jesli dyzartrii i/lub apraksji mowy towarzysza objawy dysfagii, w wyniku dia-
gnozy neurologopedycznej mozna opracowac zalecenia odnoszace si¢ do przygoto-
wywania positkow i lekéw, przyjmowania wlasciwej pozycji podczas jedzenia oraz
sposobow kompensacji zaburzen zwigzanych m.in. z odpowiednim ulozeniem
glowy w trakcie przelykania (Czernuszenko, 2016). Przydatna jest wspolpraca
logopedy z dietetykiem, aby zoptymalizowa¢ nie tylko konsystencje pokarmow
statych i ptynow, lecz takze zadba¢ o ich odpowiedni skiad.

Ryzyko zachlystowego zapalenia ptuc u chorych z zaburzeniami potykania
moze by¢ skutecznie redukowane dzigki starannej higienie jamy ustnej po kaz-
dym positku oraz wyjeciu na noc protezy z¢bowej. Postepowanie takie ma na celu
usunigcie zalegajacych resztek pokarmu, utrudnienie powstawania ptytki nazeb-
nej oraz ograniczenie kolonizacji bakteryjnej bfon §luzowych.

Wazne jest utrzymywanie pozycji siedzacej lub przynajmniej poétsiedzacej
z oparciem pod katem >30° w trakcie kazdego positku i przez co najmniej 30 min
w celu ograniczenia ryzyka wystgpienia refluksu. Podobne znaczenie ma zachowa-
nie zalecen karmienia przez przezskdrna gastrostomie endoskopowy (ang. percu-
taneous endoscopic gastrostomy — PEG), w tym unikanie zbyt szybkiej podazy zbyt
duzej objetosci pokarmu (Costa Franceschini i Mourao, 2015; Czernuszenko, 2016).

Opiekun powinien zadba¢ o bezpieczenstwo karmienia:

zachowanie malych kesow i tykow,

odpowiednie tempo karmienia,

odpowiednia - siedzgca lub pétlezaca pozycja,

unikanie karmienia chorego z nasilonymi zaburzeniami §wiadomosci,
przerwanie karmienia, gdy chory jest podsypiajacy, w niepokoju lub reagu-
je kaszlem.

Rozpoczgcie karmienia powinno nastegpowac od pokarméw o konsystencji pap-
kowatej. Stopniowo nalezy dodawa¢ pokarmy o innej konsystencji. Jesli plyny
maja by¢ zageszczane, mozna uzy¢ specjalistycznych preparatéw aptecznych, tzw.
zageszczaczy. Leki powinny by¢ rozkruszone, mieszane z zageszczonym plynem.
Nie nalezy podawac¢ zadnych lekéw w plynie w formie izolowanej (Budrewicz i in.,
2018; Dylczyk-Sommer, 2020; Madetko i in., 2018).

Chorych z cigzka dysfagia i z wysokim ryzykiem aspiracji nie nalezy zywic¢
doustnie, a rozwazy¢ uzycie sondy nosowo-zotadkowej lub PEG (Smith i in. 2014).
W przypadku skarg chorego na obnizong jako$¢ snu i zmeczenie w godzinach
porannych, warto zwrdci¢ uwage na jego pozycje podczas snu i zarekomendo-
waé odpowiednie, tzw. wysokie, ulozenie poduszek (czy tez uniesienie ruchomej
czesci 16zka medycznego) w celu ulatwienia oddychania w nocy.
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Podsumowanie

Z uwagi na postepujacy charakter choroby pacjenci z SLA powinni by¢ oto-
czeni wielospecjalistyczng opieka diagnostyczng i terapeutyczng od momentu
pojawienia si¢ objawdw / postawienia diagnozy / rozpoznania tej jednostki choro-
bowej. Terapia dyzartrii, afazji i zaburzen potykania ma charakter podtrzymujacy.

Elizabeth K. Hanson, Kathryn M. Yorkston i Deanna Britton (2011) po prze-
analizowaniu ponad 700 artykuléw naukowych zasugerowaty nastepujace postu-
laty opieki nad chorym z SLA:

1. Charakterystyka zaburzen dyzartrycznych powinna by¢ dobrze udokumen-
towana i systematycznie monitorowana.

2. Pacjent moze czerpa¢ dlugotrwale korzysci z wprowadzonych zréznicowanych
strategii komunikacyjnych i wsparcia partnerskiego w przypadku tagodnej
i umiarkowanej dyzartrii.

3. Mimo braku dowodéw przemawiajacych za stosowaniem ¢wiczen poprawia-
jacych mowe nalezy pacjentowi, ktéry ma motywacje¢ do jej usprawniania,
zapewnic wsparcie podczas ¢wiczen.

4. Monitorowanie tempa mowy jest przydatne do przewidywania spadku zrozu-
mialosci ekspresji werbalnej, a tym samym stanowi podstawe podjecia decyzji
o wprowadzeniu interwencji AAC, ktéra moze wydluzy¢ mozliwosci komu-
nikacyjne pacjenta, i informowania o niej.

5. Inne czynniki, np. pogorszenie funkcji poznawczych, moga wptywac na powo-
dzenie réznych interwencji terapeutycznych.
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