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RESUMO 

Este trabalho teve como objetivo apresentar os resultados obtidos na avaliação do processamento auditivo de um paciente com Neu-

rofibromatose tipo 1. Embora a audição periférica estivesse normal nos testes realizados, foram observadas alterações importantes 

no processamento auditivo em várias habilidades. Este achado, descrito pela primeira vez na neurofibromatose, pode contribuir para 

explicar os distúrbios cognitivos e da aprendizagem já amplamente descritos nesta enfermidade genética comum. 

Descritores: Neurofibromatose 1; Transtornos da audição; Testes auditivos; Percepção auditiva; Transtornos de aprendizagem

INTRODUÇÃO

A Neurofibromatose Tipo 1 (NF1) é uma desordem gené-
tica autossômica dominante, com penetrância completa que 
acomete ambos os gêneros, cujas principais características 
clínicas são as manchas café-com-leite, os neurofibromas 
cutâneos e plexiformes, as efélides axilares e/ou inguinais 
e os nódulos de Lisch(1). A doença é herdada de um dos pais 
em aproximadamente 50 % dos casos e os demais pacientes 
não apresentam história familiar de NF1, sugerindo uma alta 
incidência de novas mutações, que podem ocorrer no óvulo, 
no espermatozoide ou no embrião(2). 

Existe na NF1 alta frequência de problemas psicológicos 
e de comportamento, além de dificuldades de aprendizagem 
que resultam em baixo desempenho escolar. Para que haja 

aprendizado é necessário que o indivíduo seja capaz de escutar, 
compreender e separar as partes relevantes da fala dos ruídos 
de fundo, em qualquer ambiente físico(3). 

O processamento auditivo (PA) refere-se aos mecanismos 
e processos do sistema auditivo responsáveis pelos seguintes 
fenômenos comportamentais: localização sonora e latera-
lização, discriminação auditiva, reconhecimento do padrão 
auditivo, aspectos temporais da audição, desempenho auditivo 
com sinais acústicos degradados e desempenho auditivo com 
sinais acústicos competitivos(4). A desordem do processamento 
auditivo (DPA) é um distúrbio caracterizado por disfunção em 
um ou mais mecanismos e processos auditivos anteriormente 
citados que envolvem estruturas do tronco encefálico, corpo 
caloso, lobos temporais, parietais, frontais e occipitais e dos 
processos cognitivos (memória, atenção e linguagem) que 
interfiram nas análises dos códigos sensoriais auditivos(5). 

O presente trabalho tem como objetivo avaliar e carac-
terizar o processamento auditivo de um paciente com NF1, 
atendido pela equipe interdisciplinar do Centro de Referência 
em NF do HC-UFMG, em testes comportamentais com estí-
mulos verbais e não verbais, e correlacionar os achados destas 
avaliações com os resultados da avaliação de linguagem, com 
o intuito de descrever considerações acerca dos distúrbios de 
aprendizagem frequentemente encontrados na NF1.

APRESENTAÇÃO DO CASO CLÍNICO

Descrição do sujeito

Paciente LSV, masculino, trinta e um anos, ensino mé-
dio completo, destro, com diagnóstico de NF1 aos quinze 
anos e único de seis irmãos que apresenta a doença. Foi 
avaliado no Centro de Referência em Neurofibromatose do 
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Hospital das Clínicas da Universidade Federal de Minas 
Gerais (CRNF) por apresentar incômodo estético com os 
neurofibromas cutâneos, dor em alguns deles e dificuldade 
de aprendizagem que iniciaram na infância, principalmente 
após fracasso escolar na 3ª e 5ª séries do ensino fundamental. 
Após procedimentos clínicos e diante do resultado normal 
do exame de ressonância magnética do encéfalo, o paciente 
foi encaminhado para avaliação fonoaudiológica como parte 
rotineira do atendimento do CRNF. 

Inicialmente o paciente foi submetido à anamnese, que 
permitiu o levantamento das seguintes queixas: dificuldade de 
reter informações na leitura, baixo desempenho na produção 
escrita, com letra ilegível e rendimento acadêmico insatisfató-
rio, o que culminou com o abandono do curso de economia no 
primeiro período, além de dificuldades de compreensão de fala 
em ambientes acusticamente desfavoráveis, seguir conversas 
longas e grande dificuldade de memorizar músicas.

A avaliação fonoaudiológica compreendeu a avaliação 
completa do processamento auditivo (audiometria tonal limi-
nar, medidas de imitância acústica e processamento auditivo 
central) e linguagem oral e escrita.

O paciente também passou por avaliação otorrinolaringo-
lógica para complementação diagnóstica sem apresentar alte-
rações e assinou o termo de consentimento livre e esclarecido 
no que se refere à utilização do seu caso para fins científicos, 
segundo resolução 196/96 da Comissão Nacional de Ética em 
Pesquisa (CONEP- FR 267157).

Avaliação do processamento auditivo

O paciente foi submetido inicialmente à avaliação audio-

lógica convencional que revelou limiares auditivos dentro dos 
padrões de normalidade e logoaudiometria compatível com os 
limiares tonais. A pesquisa dos limiares ocorreu nas frequên-
cias sonoras de 250 Hz, 500 Hz, 1 kHz, 2 kHz, 3 kHz, 4 kHz, 6 
kHz e 8 kHz, sendo o critério de limiar de audibilidade normal 
utilizado foi a presença de níveis de audição inferiores a 25 
dBNA em todas as frequências sonoras avaliadas.

As medidas de imitância acústica mostraram timpanogra-
mas tipo A com reflexos acústicos presentes bilateralmente, 
considerados normais aqueles entre 70-90 dB para as frequ-
ências sonoras de 500Hz, 1, 2 e 4 kHz.

A avaliação do processamento auditivo foi realizada 
com o equipamento PAC-2002 da marca Acústica Orlandi® 
acoplado a um CD player, com fones TDH-39 (padrão ANSI, 
1969). Foram utilizados nove testes, a saber: teste de loca-
lização sonora, teste de sequencialização de sons verbais e 
não verbais, teste de fala com ruído branco(6), teste padrão 
de frequência, teste padrão de duração(7), teste dicótico de 
dígitos, teste dicótico não verbal e teste dicótico de dissílabos 
alternados (SSW)(6).

Os resultados dos testes dióticos (estímulos iguais são 
apresentados simultaneamente para ambas as orelhas), 
testes monóticos (estímulos diferentes são apresentados 
simultaneamente na mesma orelha) e dos testes dicóticos 
(estímulos diferentes são apresentados simultaneamente 
uma para cada orelha) estão representados nas Tabelas 1, 2 
e 3 respectivamente.

A avaliação do processamento auditivo revelou alterações 
gnósicas auditivas, ou seja, dificuldade na gestão do conheci-
mento via audição, com alterações nas categorias de decodi-
ficação, codificação e de processos temporais. 

Tabela 1. Resultados dos testes dióticos e os respectivos padrões de normalidade, habilidades auditivas avaliadas e a categorização da des-
ordem do processamento auditivo

Testes dióticos Acertos Padrão de normalidade Habilidade auditiva avaliada Categorização da DPAC

Localização Sonora 4 ≥4/5 Localização sonora Decodificação

Sequencialização de sons verbais 2 ≥2/3 Ordenação temporal de sons Organização

Sequencialização de sons não verbais 3 ≥2/3 Ordenação temporal de sons Organização

Legenda: DPAC = desordem do processamento auditivo central

Tabela 2. Resultados dos testes monóticos e os respectivos padrões de normalidade, habilidades auditivas avaliadas e a categorização da 
desordem do processamento auditivo

Testes monóticos Acertos 
Padrão de 

normalidade 

Habilidade auditiva 

avaliada

Categorização da 

DPAC

Fala com ruído branco F/R = + 5
OD = 68%

OE = 80%
≥70% Fechamento Decodificação

Padrão de frequência 

de três sons

Murmúrio
OD = 40%

OE = 40%
≥70%

Reconhecimento de 

padrão de frequência

Alteração dos 

processos temporais
Nomeação

OD = 20%

OE = 30%
≥70%

Padrão de duração de 

três sons

Murmúrio
OD = 100%

OE = 80%
≥100%

Reconhecimento de 

padrão de duração

Alteração dos 

processos temporais
Nomeação

OD = 60%

OE = 90%
≥100%

Legenda: OD = orelha direita; OE= orelha esquerda; F/R= fala/ruído; DPAC = desordem do processamento auditivo central
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Avaliação de linguagem oral e escrita

A avaliação da linguagem oral e escrita foi realizada por 
meio da leitura e ditado de palavras e pseudopalavras(8), leitura 
de textos referenciados para a avaliação(9,10) e prova de escrita 
a partir de tema proposto(8), analisadas e interpretadas segundo 
os critérios de normalidade adotados na literatura(8). Estas ava-
liações revelaram: leitura sem entonação, negligência quanto 
à pontuação, velocidade diminuída, omissões e substituições, 
dificuldades de compreensão de texto dissertativo e fábula, 
sendo necessária a releitura dos textos para a compreensão 
do conteúdo. Quanto à escrita, observamos dificuldades para 
escrever palavras com fonemas que têm múltiplas representa-
ções gráficas (s/ç, s/sc, s/x, s/z, z/x, m/n, r/l), apoio na oralidade 
(substituição u/l) e confusão am/ão. Avaliação de consciência 
fonológica(11) revelou alterações de síntese fonêmica, rima, 
segmentação fonêmica, exclusão fonêmica e transposição 
fonêmica. A prova de consciência sintática(12) aponta dificul-
dades de correção de frases agramaticais e de categorização 
de palavras em verbal, adjetiva ou substantiva.

DISCUSSÃO

A NF1 é uma condição hereditária caracterizada por al-
terações multissistêmicas que usualmente aparecem durante 
a infância ou a adolescência(1,2). Dificuldades referentes ao 
aprendizado da leitura e da escrita têm sido frequentemente 
apontadas nos indivíduos com NF1(3). É comum a associação 
entre dificuldades de aprendizagem e prejuízos para processar 
a informação auditiva(13). 

Com a realização dos exames objetivos e comportamentais 
auditivos, foi possível, para esse caso apresentado, delinear as 
habilidades auditivas alteradas e correlacioná-las com as difi-
culdades de aprendizado. Observamos, na avaliação da função 
auditiva, resultados adequados para a habilidade auditiva de 

localização sonora e ordenação temporal dos sons (tarefas 
dióticas) e dificuldades do PA principalmente nas tarefas de 
estimulação monótica e dicótica.

O teste fala com ruído é utilizado para demonstrar alte-
rações do processamento auditivo e medir a habilidade de 
fechamento auditivo. O processo de reconhecimento de fala 
em situações de ruído envolve inicialmente a percepção de 
características acústicas isoladas dos sons que formam as 
palavras e posteriormente utilização de pistas contextuais para 
reconstrução da mensagem. Para que essa habilidade auditiva 
seja desempenhada com sucesso, o indivíduo deve apresentar 
bom processamento temporal e mecanismos top-down (me-
mória, atenção e linguagem) atuando na análise dos códigos 
sensoriais auditivos(5). 

Desta maneira, a dificuldade do paciente em processar os 
estímulos sonoros da fala na presença de ruído pode ocorrer 
por falha nas habilidades perceptuais básicas e/ou déficits nos 
mecanismos de processamento top-down que podem ofere-
cer obstáculos para a manipulação da estrutura fonológica 
da linguagem e, consequentemente, contribuir para o baixo 
desempenho na escrita deste paciente(14).

A habilidade de figura-fundo, avaliada principalmente 
pelos testes dicóticos, é essencial na resolução de tarefas 
cotidianas. A alteração observada no teste dicótico de dígitos 
indica uma dificuldade do paciente para integrar as informa-
ções fornecidas simultaneamente às duas orelhas, o que pode 
contribuir para as dificuldades em acompanhar uma situação 
em que várias pessoas conversam ao mesmo tempo, diferen-
ciação dos sons da fala, acentuação, entonação da palavra e 
ritmo(5). 

Alterações no teste dicótico não-verbal à direita e no teste 
SSW à esquerda sugerem dificuldades de comunicação inter-
hemisférica, o que é compatível com a ideia de que o proces-
samento auditivo se dá nos dois hemisférios e há a necessidade 
de funcionamento adequado da comunicação inter-hemisférica 

Tabela 3. Resultados dos testes dicóticos e os respectivos padrões de normalidade, habilidades auditivas avaliadas e a categorização da des-
ordem do processamento auditivo

Testes dicóticos Acertos Padrão de normalidade
Habilidade auditiva 

avaliada

Categorização da 

DPAC

Dicótico de dígitos
OD=92,5%

OE=95%
≥95% Figura fundo Decodificação

Dicótico não  

verbal (12 pares)

Atenção livre
OD=7

OD=OE=6 (±1)

Figura fundo
Decodificação não 

verbal

OE=5

Atenção à direita
OD=9

≥10
OE=3

Atenção à esquerda
OD=2

≥10
OE=10

SSW

Direita competitiva 95%
≥90%

Figura fundo

Decodificação, 

Codificação e 

Organização

Esquerda competitiva 12,5%

Inversões 1 ≤1

Tipo A 17 ≤3

Efeito de ordem -5 -3 a +3

Efeito auditivo 1 -4 a +4

Legenda: OD = orelha direita; OE = orelha esquerda; SSW = teste dicótico de dissílabos alternados; DPAC = desordem do processamento auditivo central
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pelo corpo caloso(5). Além disso, os resultados obtidos no SSW 
sugerem ineficiência de comunicação entre as áreas auditivas 
primárias e associativas, o que poderia contribuir para a dificul-
dade do paciente em armazenar informações com sequências 
longas e com várias etapas, para compreensão adequada da 
leitura e para seu baixo desempenho nas avaliações de cons-
ciência fonológica e sintática(11,12).

O reconhecimento de padrões temporais (frequência e 
duração) exerce papel fundamental na percepção da fala e 
no aprendizado e contribui para a identificação do conteúdo 
afetivo emocional(4,5).

A integridade de ambos os hemisférios cerebrais é impor-
tante para a percepção e nomeação dos padrões temporais, 
visto que o hemisfério direito (geralmente o não dominante) 
está relacionado à percepção de parâmetros fundamentais 
(frequência, tempo e intensidade) e o hemisfério esquerdo 
(geralmente o dominante) é importante para a nomeação dos 
padrões temporais. Quando a resposta ao teste de padrão de 
frequência e/ou duração exige apenas a imitação (murmúrio), 
há somente a participação do hemisfério direito, porém quando 
a resposta a esses testes exige a verbalização, a integridade 
do lobo temporal direito, das vias do corpo caloso e do lobo 
temporal esquerdo é fundamental para a obtenção das respostas 
adequadas ao teste(15). 

As dificuldades encontradas nos resultados da avaliação do 
PA deste paciente em tarefas que exigiram transferência inter-
hemisférica acarretaram déficit na nomeação de padrões tem-
porais, com melhor desempenho em tarefa de murmúrio, visto 
que esta não envolve associação com o hemisfério esquerdo 
responsável pela linguagem. Alterações no processamento tem-
poral refletem dificuldades para esse paciente em compreensão 
de mensagem com duplo sentido, associar fonema-grafema 
(s/ç, s/sc, s/x, s/z, z/x, m/n, r/l), apoio na oralidade (substituição 
u/l), leitura oral com velocidade diminuída e dificuldades de 
entonação (desrespeito as regras de pontuação)(5).

Essas dificuldades na resolução dos testes monóticos e 
dicóticos são compatíveis com as dificuldades do paciente em 
adquirir ou armazenar informações que se sucedem no tempo. 
Estratégias compensatórias (pistas visuais, contextuais e lin-
guísticas) podem ter sido utilizadas durante os períodos iniciais 
de aprendizagem e contribuído para que o paciente alcançasse 
o término do ensino médio e início do ensino superior. Porém, 
devido à considerável quantidade de trabalho intelectual exigido 
principalmente em atividades de leitura, compreensão e expres-
são de conteúdos complexos no ensino superior, associado às 
alterações de processamento auditivo e de linguagem existentes, 
estes fatores podem ter contribuído para o baixo desempenho 
acadêmico do paciente e abandono do curso superior.

COMENTÁRIOS FINAIS

Embora este trabalho envolva a descrição da avaliação do 
processamento auditivo e linguagem em um único paciente, 
ele sinaliza uma anormalidade a ser mais bem estudada nos 
pacientes com NF1. A DPA pode estar associada ao acometi-
mento multissistêmico e às características clínicas polimorfas 
e fenótipos variados da NF1 decorrentes da deficiência da 
produção de neurofibromina no sistema nervoso. A DPA 
pode contribuir para os distúrbios da aprendizagem nesta 
doença, por isso a necessidade de ampliar as investigações e 
os conhecimentos em busca de maior precisão no diagnóstico 
das alterações de linguagem e audição, ampliando assim os 
recursos terapêuticos a fim de melhorar a qualidade de vida 
dos pacientes com NF1.
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ABSTRACT

The aim of this study was to present the results obtained in the auditory processing evaluation of a patient with neurofibromatosis 

type 1. Although the patient presented normal peripheral hearing, auditory processing deficits were identified in several abilities. 

This finding, described for the first time in neurofibromatosis, might help to explain the cognitive and learning disabilities broadly 

described for this common genetic disorder.

Keywords: Neurofibromatosis 1; Hearing disorders; Hearing tests; Auditory perception; Learning disorders
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