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Avaliacao do processamento auditivo na Neurofibromatose
tipo 1

Auditory processing evaluation in Neurofibromatosis type 1

Pollyanna Barros Batista!, Carla Menezes da Silva?, Hellen de Oliveira Valentim?,
Luiz Oswaldo Carneiro Rodrigues*, Nilton Alves de Rezende®

RESUMO

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

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

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

explicar os disttrbios cognitivos e da aprendizagem ja amplamente descritos nesta enfermidade genética comum.
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INTRODUCAO

A Neurofibromatose Tipo 1 (NF1) € uma desordem gené-
tica autossOmica dominante, com penetrancia completa que
acomete ambos 0s géneros, cujas principais caracteristicas
clinicas sdao as manchas café-com-leite, os neurofibromas
cutaneos e plexiformes, as efélides axilares e/ou inguinais
e os nddulos de Lisch®. A doenca € herdada de um dos pais
em aproximadamente 50 % dos casos e os demais pacientes
ndo apresentam histdria familiar de NF1, sugerindo uma alta
incidéncia de novas mutagdes, que podem ocorrer no évulo,
no espermatozoide ou no embrido®.

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

Trabalho realizado no Centro de Referéncia em Neurofibromatose de Minas
Gerais e no Ambulatério de Fonoaudiologia do Hospital das Clinicas da Uni-
versidade Federal de Minas Gerais — UFMG — Belo Horizonte (MG), Brasil.
(1) Pés-graduanda (Mestrado) em Ciéncias Aplicadas a Saidde do Adulto
pela Universidade Federal de Minas Gerais — UFMG — Belo Horizonte
(MG), Brasil.

(2) Pés-graduanda (Doutorado) em Ciéncias Aplicadas a Satde do Adulto
pela Universidade Federal de Minas Gerais — UFMG — Belo Horizonte (MG),
Brasil; Professora do Curso de Fonoaudiologia da Pontificia Universidade
Catolica de Minas Gerais — PUC-Minas — Belo Horizonte (MG), Brasil.

(3) Mestre em Linguistica pela Universidade Federal de Minas Gerais — UFMG
— Belo Horizonte (MG), Brasil.

(4) Doutor, Professor Titular da Escola de Educac@o Fisica, Fisioterapia e
Terapia Ocupacional da Universidade Federal de Minas Gerais — UFMG —
Belo Horizonte (MG), Brasil.

(5) Doutor, Professor Associado da Universidade Federal de Minas Gerais —
UFMG - Belo Horizonte (MG), Brasil.

Endereco para correspondéncia: Nilton Alves de Rezende. R. Aimorés,
462/116, Funciondrios, Belo Horizonte (MG), Brasil, CEP: 30140-070.
E-mail: narezende @terra.com.br.

Recebido em: 15/12/2009; Aceito em: 28/9/2010

Rev Soc Bras Fonoaudiol. 2010;15(4):604-8

aprendizado € necessdrio que o individuo seja capaz de escutar,
compreender e separar as partes relevantes da fala dos ruidos
de fundo, em qualquer ambiente fisico®.

O processamento auditivo (PA) refere-se aos mecanismos
e processos do sistema auditivo responsaveis pelos seguintes
fendmenos comportamentais: localizagdo sonora e latera-
lizagdo, discriminagdo auditiva, reconhecimento do padrdo
auditivo, aspectos temporais da audi¢ao, desempenho auditivo
com sinais acusticos degradados e desempenho auditivo com
sinais acusticos competitivos®. A desordem do processamento
auditivo (DPA) € um disturbio caracterizado por disfungdo em
um ou mais mecanismos e processos auditivos anteriormente
citados que envolvem estruturas do tronco encefalico, corpo
caloso, lobos temporais, parietais, frontais e occipitais e dos
processos cognitivos (memdria, atencio e linguagem) que
interfiram nas analises dos codigos sensoriais auditivos®.

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 Referéncia
em NF do HC-UFMG, em testes comportamentais com esti-
mulos verbais e ndo verbais, e correlacionar os achados destas
avaliagdes com os resultados da avaliagdo de linguagem, com
o intuito de descrever consideracdes acerca dos distirbios de
aprendizagem frequentemente encontrados na NF1.

APRESENTACAO DO CASO CLINICO
Descricao do sujeito

Paciente LSV, masculino, trinta € um anos, ensino mé-
dio completo, destro, com diagndstico de NF1 aos quinze

anos e unico de seis irmaos que apresenta a doenca. Foi
avaliado no Centro de Referéncia em Neurofibromatose do
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Hospital das Clinicas da Universidade Federal de Minas
Gerais (CRNF) por apresentar incomodo estético com o0s
neurofibromas cutaneos, dor em alguns deles e dificuldade
de aprendizagem que iniciaram na infancia, principalmente
apos fracasso escolar na 3% e 5* séries do ensino fundamental.
Ap0s procedimentos clinicos e diante do resultado normal
do exame de ressondncia magnética do encéfalo, o paciente
foi encaminhado para avaliacdo fonoaudiol6gica como parte
rotineira do atendimento do CRNF.

Inicialmente o paciente foi submetido a anamnese, que
permitiu o levantamento das seguintes queixas: dificuldade de
reter informacdes na leitura, baixo desempenho na produgdo
escrita, com letra ilegivel e rendimento académico insatisfatd-
rio, 0 que culminou com o abandono do curso de economia no
primeiro periodo, além de dificuldades de compreensao de fala
em ambientes acusticamente desfavordveis, seguir conversas
longas e grande dificuldade de memorizar musicas.

A avaliagdo fonoaudiolégica compreendeu a avaliagdo
completa do processamento auditivo (audiometria tonal limi-
nar, medidas de imitincia acustica e processamento auditivo
central) e linguagem oral e escrita.

O paciente também passou por avaliacio otorrinolaringo-
16gica para complementacao diagndstica sem apresentar alte-
racdes e assinou o termo de consentimento livre e esclarecido
no que se refere a utilizacio do seu caso para fins cientificos,
segundo resolucio 196/96 da Comissio Nacional de Etica em
Pesquisa (CONEP- FR 267157).

Avaliacao do processamento auditivo

O paciente foi submetido inicialmente a avaliagdo audio-
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l6gica convencional que revelou limiares auditivos dentro dos
padrdes de normalidade e logoaudiometria compativel com os
limiares tonais. A pesquisa dos limiares ocorreu nas frequén-
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 presenca de niveis de audi¢@o inferiores a 25
dBNA em todas as frequéncias sonoras avaliadas.

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

A avaliacdo do processamento auditivo foi realizada
com o equipamento PAC-2002 da marca Acustica Orlandi®
acoplado a um CD player, com fones TDH-39 (padrao ANSI,
1969). Foram utilizados nove testes, a saber: teste de loca-
lizacdo sonora, teste de sequencializacdo de sons verbais e
ndo verbais, teste de fala com ruido branco®, teste padrio
de frequéncia, teste padrao de duragdo”, teste dicético de
digitos, teste dicotico ndo verbal e teste dicético de dissilabos
alternados (SSW)®,

Os resultados dos testes didticos (estimulos iguais sdo
apresentados simultaneamente para ambas as orelhas),
testes mondticos (estimulos diferentes sdo apresentados
simultaneamente na mesma orelha) e dos testes dicdticos
(estimulos diferentes sdo apresentados simultaneamente
uma para cada orelha) estdo representados nas Tabelas 1, 2
e 3 respectivamente.

A avaliacdo do processamento auditivo revelou alteragdes
gndsicas auditivas, ou seja, dificuldade na gestdo do conheci-
mento via audi¢do, com altera¢des nas categorias de decodi-
ficacdo, codificacio e de processos temporais.

Tabela 1. Resultados dos testes didticos e os respectivos padroes de normalidade, habilidades auditivas avaliadas e a categorizagao da des-

ordem do processamento auditivo

Testes didticos Acertos Padréo de normalidade  Habilidade auditiva avaliada  Categorizacéo da DPAC
Localizagdo Sonora 4 >4/5 Localizagéao sonora Decodificagao
Sequencializagao de sons verbais 2 >2/3 Ordenacgéao temporal de sons Organizagao
Sequencializagao de sons nao verbais 3 >2/3 Ordenagao temporal de sons Organizacao

Legenda: DPAC = desordem do processamento auditivo central

Tabela 2. Resultados dos testes monéticos e os respectivos padroes de normalidade, habilidades auditivas avaliadas e a categorizagao da

desordem do processamento auditivo

L Padrao de Habilidade auditiva Categorizagéo da
Testes monoticos Acertos ) .
normalidade avaliada DPAC
. OD =68% o
Fala com ruido branco FIR=+5 >70% Fechamento Decodificacao
OE =80%
OD =40%
~ Murmurio >70% -
Padrao de frequéncia OE = 40% Reconhecimento de Alteracao dos
de trés sons ~ OD =20% padrao de frequéncia processos temporais
Nomeacao >70%
OE = 30%
- OD = 100%
Murmdrio >100%
Padrao de duracgéo de OE =80% Reconhecimento de Alteracédo dos
trés sons - OD =60% padréao de duragao processos temporais
Nomeagao OE = 90% >100%
= )

Legenda: OD = orelha direita; OE= orelha esquerda; F/R= fala/ruido; DPAC = desordem do processamento auditivo central
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Tabela 3. Resultados dos testes dicéticos e os respectivos padroes de normalidade, habilidades auditivas avaliadas e a categorizacédo da des-

ordem do processamento auditivo

Habilidade auditiva Categorizagéo da

Testes dicéticos Acertos Padrao de normalidade )
avaliada DPAC
- . OD=92,5% ) I
Dicético de digitos >95% Figura fundo Decodificacéo
OE=95%
OD=7
Atencao livre OD=0E=6 (x1)
OE=5
Dicético néo o OD=9 i Decodificagio nédo
Atencao a direita >10 Figura fundo
verbal (12 pares) OE=3 verbal
OD=2
Atencao a esquerda >10
OE=10
Direita competitiva 95%
>90%
Esquerda competitiva 12,5%
Inversoes 1 <1 Decodificagao,
SSW ) Figura fundo Codificagao e
Tipo A 17 <3 o
Organizagao
Efeito de ordem -5 -3a+3
Efeito auditivo 1 -4a+4

Legenda: OD = orelha direita; OE = orelha esquerda; SSW = teste dicético de dissilabos alternados; DPAC = desordem do processamento auditivo central

Avaliacao de linguagem oral e escrita

A avaliacdo da linguagem oral e escrita foi realizada por
meio da leitura e ditado de palavras e pseudopalavras®, leitura
de textos referenciados para a avaliagao®!? e prova de escrita
a partir de tema proposto®, analisadas e interpretadas segundo
os critérios de normalidade adotados na literatura®. Estas ava-
liagdes revelaram: leitura sem entonacdo, negligéncia quanto
a pontuacio, velocidade diminuida, omissdes e substituicoes,
dificuldades de compreensdo de texto dissertativo e fabula,
sendo necessdria a releitura dos textos para a compreensao
do conteido. Quanto a escrita, observamos dificuldades para
escrever palavras com fonemas que t€ém muiltiplas representa-
¢oes gréficas (s/¢, s/sc, s/x, s/z, z/X, m/n, t/1), apoio na oralidade
(substitui¢@o u/l) e confusdo am/ao. Avaliacdo de consciéncia
fonoldgica'? revelou alteragdes de sintese fonémica, rima,
segmentacdo fonémica, exclusdo fonémica e transposi¢ao
fonémica. A prova de consciéncia sintdtica'® aponta dificul-
dades de corre¢do de frases agramaticais e de categorizagio
de palavras em verbal, adjetiva ou substantiva.

DISCUSSAO

A NF1 € uma condi¢do hereditdria caracterizada por al-
teracdes multissistémicas que usualmente aparecem durante
a infancia ou a adolescéncia’?. Dificuldades referentes ao
aprendizado da leitura e da escrita tém sido frequentemente
apontadas nos individuos com NF1®. E comum a associagio
entre dificuldades de aprendizagem e prejuizos para processar
a informagao auditiva®.

Com a realizag@o dos exames objetivos e comportamentais
auditivos, foi possivel, para esse caso apresentado, delinear as
habilidades auditivas alteradas e correlaciond-las com as difi-
culdades de aprendizado. Observamos, na avaliacio da fun¢do
auditiva, resultados adequados para a habilidade auditiva de
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localizag@o sonora e ordenagdo temporal dos sons (tarefas
didticas) e dificuldades do PA principalmente nas tarefas de
estimulagdo mondtica e dicética.

O teste fala com ruido € utilizado para demonstrar alte-
racdes do processamento auditivo e medir a habilidade de
fechamento auditivo. O processo de reconhecimento de fala
em situacdes de ruido envolve inicialmente a percepcio de
caracteristicas acusticas isoladas dos sons que formam as
palavras e posteriormente utilizacdo de pistas contextuais para
reconstrucio da mensagem. Para que essa habilidade auditiva
seja desempenhada com sucesso, o individuo deve apresentar
bom processamento temporal e mecanismos top-down (me-
moria, atencdo e linguagem) atuando na andlise dos codigos
sensoriais auditivos®.

Desta maneira, a dificuldade do paciente em processar os
estimulos sonoros da fala na presenca de ruido pode ocorrer
por falha nas habilidades perceptuais basicas e/ou déficits nos
mecanismos de processamento fop-down que podem ofere-
cer obstdculos para a manipulacdo da estrutura fonoldgica
da linguagem e, consequentemente, contribuir para o baixo
desempenho na escrita deste paciente!?.

A habilidade de figura-fundo, avaliada principalmente
pelos testes dicdticos, € essencial na resolugdo de tarefas
cotidianas. A altera¢ao observada no teste dicético de digitos
indica uma dificuldade do paciente para integrar as informa-
¢oes fornecidas simultaneamente as duas orelhas, o que pode
contribuir para as dificuldades em acompanhar uma situagao
em que vdrias pessoas conversam ao mesmo tempo, diferen-
ciag@o dos sons da fala, acentuacdo, entonacdo da palavra e
ritmo®.

Alteragdes no teste dicotico ndo-verbal a direita e no teste
SSW a esquerda sugerem dificuldades de comunicacdo inter-
hemisférica, o que € compativel com a ideia de que o proces-
samento auditivo se d4 nos dois hemisférios e hd a necessidade
de funcionamento adequado da comunica¢ao inter-hemisférica
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pelo corpo caloso®. Além disso, os resultados obtidos no SSW
sugerem ineficiéncia de comunicacdo entre as dreas auditivas
primadrias e associativas, o que poderia contribuir para a dificul-
dade do paciente em armazenar informagdes com sequéncias
longas e com vdrias etapas, para compreensdo adequada da
leitura e para seu baixo desempenho nas avalia¢des de cons-
ciéncia fonoldgica e sintatica'-'?.

O reconhecimento de padrdes temporais (frequéncia e
duracg@o) exerce papel fundamental na percep¢do da fala e
no aprendizado e contribui para a identificacdo do contetido
afetivo emocional .

A integridade de ambos os hemisférios cerebrais € impor-
tante para a percep¢do e nomeagdo dos padrdes temporais,
visto que o hemisfério direito (geralmente o ndo dominante)
estd relacionado & percepcdo de pardmetros fundamentais
(frequéncia, tempo e intensidade) e o hemisfério esquerdo
(geralmente o dominante) € importante para a nomeacao dos
padrdes temporais. Quando a resposta ao teste de padrido de
frequéncia e/ou duracdo exige apenas a imitacdo (murmdrio),
h4 somente a participacio do hemisfério direito, porém quando
a resposta a esses testes exige a verbalizacdo, a integridade
do lobo temporal direito, das vias do corpo caloso e do lobo
temporal esquerdo € fundamental para a obtenga@o das respostas
adequadas ao teste!'?.

As dificuldades encontradas nos resultados da avaliacdo do
PA deste paciente em tarefas que exigiram transferéncia inter-
hemisférica acarretaram déficit na nomeacao de padrdes tem-
porais, com melhor desempenho em tarefa de murmdrio, visto
que esta ndo envolve associacdo com o hemisfério esquerdo
responsdvel pela linguagem. Alteragdes no processamento tem-
poral refletem dificuldades para esse paciente em compreensao
de mensagem com duplo sentido, associar fonema-grafema
(slc, s/sc, s/x, s/z, z/x, m/n, 1/1), apoio na oralidade (substituicao
u/l), leitura oral com velocidade diminuida e dificuldades de
entonac¢ao (desrespeito as regras de pontuacdo)®.
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Essas dificuldades na resolucdo dos testes monéticos e
dicéticos sdo compativeis com as dificuldades do paciente em
adquirir ou armazenar informagdes que se sucedem no tempo.
Estratégias compensatdrias (pistas visuais, contextuais e lin-
guisticas) podem ter sido utilizadas durante os periodos iniciais
de aprendizagem e contribuido para que o paciente alcangasse
o término do ensino médio e inicio do ensino superior. Porém,
devido a considerdvel quantidade de trabalho intelectual exigido
principalmente em atividades de leitura, compreensao e expres-
s@o de conteddos complexos no ensino superior, associado as
alteracOes de processamento auditivo e de linguagem existentes,
estes fatores podem ter contribuido para o baixo desempenho
académico do paciente e abandono do curso superior.

COMENTARIOS FINAIS

Embora este trabalho envolva a descricao da avaliacdo do
processamento auditivo e linguagem em um tnico paciente,
ele sinaliza uma anormalidade a ser mais bem estudada nos
pacientes com NF1. A DPA pode estar associada ao acometi-
mento multissistémico e as caracteristicas clinicas polimorfas
e fendtipos variados da NF1 decorrentes da deficiéncia da
producdo de neurofibromina no sistema nervoso. A DPA
pode contribuir para os distirbios da aprendizagem nesta
doenca, por isso a necessidade de ampliar as investigacdes e
os conhecimentos em busca de maior precisao no diagndstico
das alteragdes de linguagem e audi¢do, ampliando assim os
recursos terapéuticos 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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