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SINDROME DE GOLDENHAR:
UMA ABORDAGEM FONOAUDIOLOGICA

Goldenhar Syndrome: speech-language approach
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RESUMO

Tema: o objetivo deste trabalho foi relatar o caso de uma crianga portadora de Sindrome de Goldenhar
em tratamento fonoaudiolégico em uma clinica escola. Procedimentos: foram coletados dados do
prontudrio do paciente, mediante assinatura do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido e apro-
vacgao no Comité de Etica da instituicdo, durante aproximadamente 11 meses de fonoterapia. Trata-se
de uma crianca de 5 anos e 11 meses de idade, do género masculino, apresentando ao nascimento
ma formacgédo na orelha e no condilo mandibular direitos, bem como espinha bifida. Para descri¢cao
do caso, antes e apos o periodo de intervencao, o paciente passou por avaliagdes fonoaudioldgicas
como exame auditivo, do sistema estomatongatico, medidas antropométricas faciais, exame articula-
tdrio, avaliacao fonoldgica e da discriminacdo auditiva. Resultados: observaram-se alteragbes como
perda auditiva condutiva de grau moderado na orelha direita; alteragdo na mobilidade de labios e
lingua; funcbes como degluticdo, mastigagéo e respiracéo atipicas; medidas antropométricas faciais
inferiores a normalidade, principalmente nos ramos mandibulares; bem como disturbios na fala de
ordem fonética (distor¢des) e fonoldgicas (dessonoriza¢des). A partir de entdo, estabeleceu-se um
planejamento terapéutico, com resultados positivos no periodo mencionado, principalmente no que
se refere a fungéo de mastigagéo. Conclusao: o paciente apresentou grande variedade de altera-
cbes fonoaudioldgicas decorrentes do espectro oculoauriculovertebral, que se somatizam na asso-
ciacdo com a respiracdo oral, os habitos orais deletérios e os fatores ambientais que atuam no caso.
Novos estudos mais aprofundados e com maior numero de sujeitos sédo importantes na corroborag¢é@o
destes resultados.

DESCRITORES: Sindrome de Goldenhar; Sistema Estomatognatico; Anormalidades Craniofaciais;
Audicao; Fala

Fonoaudidloga formada pela Universidade Federal de
Santa Maria, UFSM; Fonoaudidloga da Unimed Santa
Maria; Mestre em Disturbios da Comunicacdo Humana
pela Universidade Federal de Santa Maria, Rio Grande do
Sul, Brasil.

Fonoaudidloga formada pela Universidade Federal de
Santa Maria, UFSM; Professora Adjunta da Universidade
Federal de Santa Maria, Santa Maria, Rio Grande do Sul,
Brasil; Doutora em Ciéncias dos Disturbios da Comunica-
¢ao Humana — Universidade Federal de Sao Paulo.

Fonoaudidloga formada pela Universidade Federal de
Santa Maria, UFSM; Mestranda do Programa de Pos-
Graduagao em Disturbios da Comunicacdo Humana pela
Universidade Federal de Santa Maria, Santa Maria, Rio
Grande do Sul, Brasil.

Fonoaudidloga formada pela Universidade Federal de
Santa Maria, UFSM; Técnica Administrativa em Educagao

Rev. CEFAC. 2012 Mai-Jun; 14(3):566-573

da Universidade Federal do Pampa (UNIPAMPA), Uru-
guaiana, Rio Grande do Sul, Brasil.

Fonoaudiéloga formada pela Universidade Federal de
Santa Maria, UFSM; Santa Maria, Rio Grande do Sul,
Brasil

Fonoaudiéloga formada pela Universidade Federal de
Santa Maria, UFSM; Santa Maria, Rio Grande do Sul,
Brasil.

Fonoaudidloga formada pela Universidade Federal de
Santa Maria, UFSM; Mestranda do Programa de Pés-
Graduagao em Disturbios da Comunicagdo Humana pela
Universidade Federal de Santa Maria, Santa Maria, Rio
Grande do Sul, Brasil.

Fonoaudiéloga formada pela Universidade Federal de
Santa Maria, UFSM; fonoaudidloga da Escola Antbnio
Francisco Lisbdéa Santa Maria, Rio Grande do Sul, Brasil.

Conflito de interesses: inexistente



INTRODUCAO

A Sindrome de Goldenhar (SG) faz parte de um
quadro clinico complexo dos primeiro e segundo
arcos branquiais, o qual é comumente conhecido
como espectro oculoauriculovertebral. Caracteriza-
se por assimetria mandibular, ma formagéo auri-
cular, alteragbes vertebrais, presenca adicional
de dermdides epibulbares’? e, em alguns casos,
malformacdes cardiacas®.

Apesar da etiologia desta sindrome ainda ser
incerta, estudos recentes demonstram que fatores
nutricionais e ambientais, como ingestao de drogas
e diabetes materna, podem resultar em distur-
bios da blastogénese dos arcos. Outros estudos
sugerem que disturbios na crista neural, anomalias
de cromossomos e herangca autossdmica domi-
nante, recessiva e multifatorial também podem
causar esta sindrome’#,

A incidéncia conhecida da sindrome é de,
aproximadamente, um para cada cinco a vinte mil
nascidos vivos, acometendo comumente o lado
direito da face e do corpo'.

As complicagdes da SG decorrem, sobretudo, da
presenca de anomalias craniofaciais. As mas forma-
cbes da orelha externa podem ser desde simples
alteracdes no pavilhdo auricular até a auséncia
completa deste e do meato acustico externo. A
face apresenta, no conjunto, caracteristicas visuais
peculiares devido a assimetria facial, hipoplasia
do ramo mandibular e do cdndilo da mandibula e
ao deslocamento do pavilhdo auricular® 2 5, Dessa
forma, esses achados favorecem o aparecimento
de alteracdes nas estruturas e fun¢des do Sistema
Estomatognatico (SE).

Entre as funcdes alteradas do SE, uma das mais
prejudicadas é a mastigacao, uma vez que o ato de
morder, triturar e amassar o bolo estara comprome-
tido principalmente devido as alteragdes mandibu-
lares. Em criangas portadoras desta sindrome, a
assimetria facial e corporal pode nao ser totalmente
percebida, tornando-se mais evidentes apds o surto
de crescimento®.

A degluticdo também pode apresentar altera-
¢cbes, principalmente durante a fase oral. Neste
caso, a lingua pode ser empurrada contra os dentes
frontais ou laterais, ou ser projetada entre os dentes
superiores e inferiores. O alimento ndo é levado
corretamente até a zona de trituracdo pela muscu-
latura lingual e mastigatéria débeis, resultando em
um bolo alimentar mal formado. Ocorre também
contracdo dos musculos mentual e orbicular,
na tentativa de ejecao do bolo para a faringe’. A
degluticao é dita como adaptada quando ocorre em
conseqiéncia de algum outro problema existente,
como ma oclusdo e respiracao oral, pois a lingua
se adapta a forma da cavidade oral ou tipo facial do
individuo®.
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Apesar de ndo haver necessariamente compro-
metimentos cognitivos e de linguagem associados
a este espectro®, a deficiéncia auditiva provocada
por ele € um importante fator de risco para o apare-
cimento de alteragdes da linguagem e fala, uma vez
que o feedback auditivo é fundamental para a aqui-
sicdo e monitoramento da comunicacao oral™.

O desvio fonoldgico caracteriza-se como uma
desorganizagdo, inadaptacdo ou anormalidade do
sistema fonoldgico das criangcas em relagédo ao
sistema padrao de sua comunidade linguistica,
na auséncia de comprometimento orgéanico''. Ja o
desvio fonético é caracterizado pela alteracao na
producéo da fala, decorrente de uma alteragao orga-
nica, seja uma simples distorcdo na producao do
fonema, ou resultante de patologias especificas.

Devido as inUmeras alteragbes que o paciente
com o espectro oculoauriculovertebral pode apre-
sentar e a variabilidade das mesmas, a reabilitacéo
destes pacientes deve ser realizada de forma indivi-
dual, direcionada as limitagcoes especificas de cada
individuo por meio de abordagem multidisciplinar.

Assim, o objetivo deste trabalho foi relatar o caso
de uma crianga portadora de SG em tratamento
fonoaudioldgico em uma clinica escola.

APRESENTAGAO DO CASO

Este relato caracterizou-se por ser do tipo obser-
vacional e exploratdrio. As informacgées do paciente
foram obtidas pela consulta ao prontuario da clinica
escola, no qual foram coletados dados referentes
a anamnese, avaliagdes fonoaudiolégica e comple-
mentares, hipétese diagndstica e tratamento.

Referiu-se a descricdo do caso de uma crianga
de cinco anos e onze meses de idade, do sexo
masculino, em tratamento na clinica escola desde
0s quatro anos e cinco meses de idade. Com a fina-
lidade de preservar a identidade do paciente, Ihe foi
atribuida a inicial M. O mesmo foi encaminhado por
um centro de referéncia de anomalias craniofaciais
do pais, devido as dificuldades de mastigacao e de
fala.

Quanto a histdria clinica de M, sabe-se que nao
houve intercorréncias durante a gestacao e o parto.
Apresentou, ao nascimento, malformacgao na orelha
direita, coluna (espinha bifida) e mandibula (malfor-
macgdo de cOndilo mandibular). Iniciou a marcha
apdés um ano e meio de idade, e, segundo a mae,
passou pelo balbucio e as primeiras palavras com
um ano e seis meses, bem como as frases simples
com dois anos. Ainda assim, apresentava trocas na
fala, tornando-se ininteligivel ao falar muito rapido.
Quanto a alimentacéo, foi utilizada exclusivamente a
consisténcia pastosa até os dois anos, pois segundo
a familia, M ndo gostava de mastigar os alimentos,
principalmente frutas. Nao foi amamentado no seio
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materno, e encontra-se em processo de retirada
da mamadeira, fazendo uso desta quatro vezes
por semana. Além disso, apresenta como habito
de mordida a onicofagia, sobremaneira quando
fica nervoso. No que se refere ao sono, este é
agitado, com a boca aberta, ronco e baba. Quanto
aos aspectos fisiopatolégicos, apresenta rinite
alérgica, sinusite e fez cirurgia para retirar hérnia
diafragmatica aos 18 meses de idade. M perma-
nece em acompanhamento médico semestral para
a malformacéo na orelha e na coluna. A mée referiu
boa audi¢éo para o filho, mas relatou que o canal
auditivo da orelha direita ndo era completo. No que
se refere a escolaridade, atualmente cursa a pré-
escola com bom desempenho.

Foram realizadas, antes e apés a intervencao,
as seguintes avaliagbes fonoaudioldgicas, além
das avaliagcbes complementares de neurologia e
otorrinolaringologia: avaliacdo do sistema estoma-
tognatico, avaliacdo antropométrica da face, exame
articulatério, avaliagdo fonoldgica, avaliagao do
sistema funcional da linguagem, avaliagéo audi-
tiva e avaliagdo da discriminacdo auditiva. Todas
estas avaliagdes foram analisadas de forma descti-
tiva. Ainda assim, trata-se de um relato de caso e
por esse motivo levanta inUmeras questées sobre
a relacdo entre a SG e a Fonoaudiologia. A fim
de melhor caracterizar e comprovar esta relacao
sugere-se que novos estudos sejam realizados com
maior numero de individuos. Esse comentario deve
vir no final dos resultados!

Esta pesquisa foi permitida pelo Comité de Etica
e Pesquisa (CEP) da instituicdo de origem, mediante
registro de numero 0220.0.243.000-08 e houve
consentimento livre e esclarecido no momento de
ingresso do paciente na clinica escola.

RESULTADOS

Na Avaliacao do Sistema Estomatogna-
tico observaram-se aspecto, sensibilidade, ténus,
postura e mobilidade dos 6rgaos fonoarticulatérios
e suas funcdes. Foram descritos a partir de entéo,
0s aspectos do caso que tiveram alteragoes.

Quanto as estruturas extra-orais, o paciente nao
conseguiu manter labios unidos e inflar as boche-
chas separadamente, bem como nédo realizou
assobio e vibragdo de labios. Quanto as estruturas
intra-orais, ndo realizou vibragdo, alargamento e
afilamento de lingua, além de apresentar palato
profundo.

No que se refere as fungdes vegetativas, apre-
sentou degluticao adaptada, havendo projecéo
lingual anterior, contragéo de mentual, acao labial e
presenca de sialorréia. A mastigacao, inicialmente
bastante semelhante ao processo de mascacéo,
foi simétrica, mas com movimentos lentos. A respi-
racao mostrou-se do tipo misto e de modo oronasal.

Para avaliar a morfologia craniofacial foram
obtidas quantitativamente as medidas faciais de M
por meio da avaliagdo antropométrica da face's.
Os resultados encontrados sdo mostrados na
Tabela 1.

Tabela 1 — Comparacao das medidas antropométricas faciais, em milimetros, do caso analisado
pré e pos tratamento e dos padroes de normalidade referidos na literatura para populacéao infantil

brasileira
_ . Pré Pés Paf:lréo’nc_)rma‘liflade
Medida antropométrica mais proximo a idade
tratamento tratamento do paciente - 7 anos
Altura do labio superior 16,02 16,02 17,81 - 19,08
Altura do Iabio inferior 34,61 34,61 38,15 -40,37
Altura do filtro 9,88 9,88 12,70 -13,94
Altura do terco superior da face 48,29 48,29 51,92 — 55,63
Altura do terco médio da face 48,29 48,29 47,55 — 49,87
Altura do terco inferior da face 50,74 50,74 57,16 — 59,80
Distancia canto externo do olho e cheilion D 57,03 57,03 60,08 — 62,41
Distancia canto externo do olho e cheilion E 57,03 57,03 59,04 — 61,56
Lateralizagdo mandibular D 7,47 7,47 *
Lateralizagdo mandibular E 7,48 7,48 *
Ramo mandibular D 66,71 66,71 *
Ramo mandibular E 71,67 71,67 *

Legenda: * sem referencial na literatura

Fonte: CATTONI, D.M.; FERNANDES, F.D.M. Medidas e propor¢des faciais em criangas - contribuicdes para a avaliagdo miofuncional

orofacial. Pré-Fono Rev. Atual. Cient. 16(1)2004.
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O Exame Articulatdrio e a Avaliagao Fono-
lIégica da Crianca (AFC) foram realizados com
o objetivo de obter amostra de fala com todos os
sons da lingua em todas as posicbes em que estes
ocorrem no portugués brasileiro. Verificaram-se
inumeras trocas na fala sem padrdao especifico,
tais como: reducédo de encontros consonantais e
dessonorizagao (/b/ por /p/, /d/ por /t/, /g/ por /k/ e,
/Z/ por /S/). Além disso, ocorreram substituicdo de
/k/ por /t/ e /g/; de /m/ por /b/; // por /n/; omissao de
/p/ e apagamento de /v/ e de /s/ em coda medial.
Pode-se observar também que ha impreciséo articu-
latoria importante, causando distor¢do na producao
da maioria dos fonemas e alteracdo na nasalidade
da voz (esta a ser investigada).

Na Avaliacao do Sistema Funcional da
Linguagem foram observadas nogdes quanto ao
esquema corporal, a funcdo temporal, a fungcéo
espacial e as nogdes de tamanho e quantidade,
todas condizentes com a idade do paciente.

No teste de Weepman, utilizado para avaliagao
da discriminacao auditiva, o paciente apresentou
17 erros em “X” e um erro em “y”, mostrando resul-
tados insatisfatorios para a idade, além de refletir a
perda auditiva e a falta de motivagdo durante a apli-
cagao do teste. E considerado “x” a soma dos erros
que a crianga disse “igual” para pares de vocabulos
diferentes. E “y” a soma dos erros que a crianca
disse “diferente” para pares de vocabulos iguais.
Todos os testes que mostram um escore “x” maior
que 15 ou um escore “y” maior que trés devem
ser invalidados, uma vez que sugerem ter existido
algum problema de audicdo, pouca motivac¢édo para
o teste ou ainda falta de entendimento das instru-
coes. O escore “y” é utilizado apenas para julgar
a validade do teste. Para a idade de cinco anos &
considerado insatisfatério um resultado de “x” com
mais de seis erros'.

A avaliacdo otorrinolaringolégica evidenciou
microtia do pavilhdo auricular da orelha direita e
orelha esquerda sem particularidades. Na avaliacao
audioldgica, os resultados encontrados foram de
perda auditiva condutiva de grau moderado na
orelha direita e audicdo normal na orelha esquerda.

Durante a avaliagdo neuroldgica, os pais
do paciente referiram, pela primeira vez, terem
realizado avaliagdo com equipe multidisciplinar,
incluindo avaliagdo genética geral. Inicialmente M
tinha a hipétese da Sindrome de Treacher Collins,
porém houve confirmagéo do diagndstico de Golde-
nhar. Esta avaliacdo indicou aparente normalidade
neurolégica e neuroevolutiva, apesar do quadro
sindrébmico manifestado por dismorfias craniofa-
ciais, vertebrais e de 6rgdos internos.

Apds as avaliagdes realizadas concluiu-se a
seguinte hipdétese diagndstica para M: Desvio

Sindrome de Goldenhar 569

fonético-fonoldgico por Perda Auditiva Condutiva
de Grau Moderado na orelha Direita e por altera-
¢bes do Sistema Estomatogndtico decorrentes
de Habitos Orais Prolongados, Respiragdo Oral e
Malformagbes Congénitas no Pavilhdo Auricular
e na Mandibula de causa sindrémica (espectro
oculoauriculovertebral).

Dessa forma, o planejamento terapéutico teve
como objetivos gerais adequar os padrdes de fala,
bem como estruturas e fungbes do sistema esto-
matognatico e conscientizar o paciente e a familia
sobre a importancia do tratamento fonoaudioldgico.

Como objetivos especificos estabeleceram-se:

- Adequar os padrbes de fala, trabalhar a discri-
minagdo dos fonemas, principalmente os néo
adquiridos, pois M possuia trocas assistema-
ticas, sendo os fonemas plosivos, fricativos e
liquidos nao-laterais os que apresentavam maior
dificuldade, além de promover a automatizagao
dos pontos e modos articulatérios corretos.

- Adequar mobilidade de l&bios, lingua e boche-
chas; postura de lingua; posicionamento e tdnus
labial; projecédo lingual; contracdo de mentual e
acao labial durante a degluticao.

- Realizar treino mastigatério, automatizar os
padrbes corretos de degluticdo; e integrar as
novas atividades musculares aos padrbes
funcionais, utilizando o que o paciente aprendeu
durante o desenvolvimento dos novos padrdes
na degluticéo de liquidos e alimentos.

- Esclarecer a familia a respeito da importancia,
dos objetivos e das vantagens do tratamento
fonoaudioldgico, bem como da assiduidade
e cooperacgdo, para que houvesse um efetivo
progresso terapéutico.

No periodo analisado foram realizadas 43
sessdes de fonoterapia, totalizando, aproximada-
mente, 11 meses de encontros semanais, sendo
utilizados exercicios isotonicos e isométricos (de
forma ludica) para lingua, labios e bochechas.
Foram realizados exercicios de terapia miofuncional
oral baseados em Hanson e Barret” para degluticao
e exercicios de treino mastigatorio de diferentes
consisténcias como goma de mascar envolta em
gaze e maga. Além de estimulos proprioceptivos,
auditivos, tateis e visuais para trabalhar os padroes
de fala, foram utilizados jogos e brinquedos para
promover a imitagdo do fonema-alvo (/r/), bem
como bombardeio auditivo, na orelha esquerda, no
inicio e no final de cada sesséo. Ao término de cada
atendimento, foram dadas orientac¢des a familia.

Ao final deste periodo, o paciente foi reavaliado
fonoaudiologicamente nos mesmos parametros
iniciais, demonstrando as seguintes evolugdes,
conforme mostra a Figura 1:
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Mastigacao

Desenvolvimento efetivo da funcao mastigatdria. Apesar de haver o inicio da instalagao da mastigacao
assimétrica a direita, os avancos séo evidentes, pois antes do tratamento fonoaudiolégico M s6 ingeria
alimentos liquidificados e pastosos, e agora ja esta inserindo a consisténcia sélida em sua alimentacgéo,

como magé e carne.

Degluticao

Diminuicao da projecao lingual durante a degluticdo e a reducado da sialorréia.

Habitos Orais Deletérios

Alternancia entre o uso do copo e da mamadeira com a ajuda dos pais

Fala

Discreta evolugdo nas liquidas nao-laterais, manifestando producdes esporadicas de /r/ retroflexo.
Acredita-se que este progresso tenha ocorrido gragas ao estimulo com o som alvo /r/, apés inUmeras
tentativas com fonemas fricativos e que nao foram bem percebidos e aceitos.

Figura 1 — Descricédo dos parametros fonoaudiolégicos que apresentaram evolucéo apds periodo de

intervencao fonoaudioldgica

A fim de melhor caracterizar e comprovar a
existéncia de determinadas alteragdes fonoaudiold-
gicas na SG, sugere-se que novos estudos sejam
realizados com maior nimero de individuos.

DISCUSSAO

A SG é uma constelagdo heterogénea de
malformacdes, envolvendo classicamente a face,
os olhos e as orelhas. O espectro oculoauriculover-
tebral possui etiologia incerta e afeta predominan-
temente o lado direito da face e do corpo's. Essas
variaveis condizem com o caso referido, ja que M
apresentou microtia na orelha direita e hipoplasia
do ramo mandibular direito. Além disso, o paciente
apresentou ao nascer espinha bifida, uma das
anomalias vertebrais encontradas nesta sindrome’.

A assimetria facial provocada pela SG pode
ocasionar alteracbes das fungdes neurovegetativas,
como a mastigacao e a degluticao?®. A mastigagéo
€ a mais importante fungéo do sistema estomatog-
natico, dependente da mobilidade mandibular, da
atividade coordenada da musculatura, dos contatos
oclusais e do numero de dentes além, é claro,
das caracteristicas do alimento consumido. Essa
funcdo envolve uma seqliéncia precisa de movi-
mentos mandibulares de abertura e fechamento,
movimentos dos labios e bochechas, além da acéo
complexa da lingua'.

Assim, salienta-se que a hipoplasia encontrada
no paciente relaciona-se estreitamente com sua
mastigacao assimétrica, pois este utiliza prefe-
rencialmente o lado direito nesta funcdo. Durante
os dois primeiros anos de vida M foi alimentado
apenas com consisténcia pastosa, contribuindo
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negativamente para o desenvolvimento das estru-
turas do SE2. Logo, o padrao mastigatério, somado
a consisténcia alimentar utilizada, podem ter inten-
sificado as alteracdes neste sistema. Entretanto, a
terapia fonoaudioldgica proporcionou ao paciente
a realizagdo de movimentos rotatérios durante
a mastigagdo, bem como a introdu¢do gradativa
alimentos de consisténcia sdlida, favorecendo o
desenvolvimento musculoesquelético das hemi-
faces de forma simétrica.

Na literatura', ha referéncia de um paciente
com SG que, além das manifesta¢des sindrémicas,
apresentou degluticdo com interposicdo lingual,
anteriorizagéo de cabeca e residuos alimentares no
vestibulo, mesmo apds varias degluticdes. Sendo
condizente com o caso estudado, M possui deglu-
ticdo adaptada havendo dois agravantes para o
desenvolvimento da mesma, a assimetria facial
devido a hipoplasia mandibular e a respiragéo
oronasal.

O individuo que substitui o padrao correto de
respiracao nasal por um padrao inadequado oral
ou oronasal é chamado de respirador oral. Durante
a fase de crescimento do individuo, a persisténcia
da respiracao oral pode provocar alteragdes oclu-
sais, craniofaciais, dos 6rgaos fonoarticulatérios e
das fungbes estomatognaticas, entre outras. Assim
sendo, pode-se dizer que a respiracao oral é uma
adaptacdo que influencia negativamente no cres-
cimento e desenvolvimento do esqueleto cranio-
facial, principalmente no que diz respeito a forma
maxilar, mandibular e altura facial'”'®. A respiragao
oral quando associada a hipoplasia do ramo mandi-
bular potencializa as altera¢cdes no crescimento e
desenvolvimento do sistema estomatognatico ja
que ambas afetam estas estruturas'®'’.



Os habitos orais, quando deletérios, também irdo
interferir nas fun¢des orofaciais constituindo fatores
etioldgicos em potencial ao desequilibrio muscular,
podendo comprometer o desenvolvimento da
oclusé@o normal, a morfologia e a fungéo do SE. Os
habitos como sucgéo de dedos ou chupeta podem
ser substituidos por habitos de mordida (onico-
fagia)'®, como ocorreu com o paciente. Embora na
literatura ndo seja clara a relagdo entre espectro
oculoauriculovertebral e habitos orais deleté-
rios, o paciente apresentou onicofagia e uso de
mamadeira por tempo prolongado, que somados
as alteragbes sindrobmicas agravam as alteracdes
estomatognaticas.

Ao comparar as medidas antropométricas da
face de M com o padrdo de normalidade referido
na literatura (padrao de referéncia mais aproxi-
mado é de criangas com sete anos, idade superior
ao caso em questdo), percebe-se que 0 mesmo
encontra-se abaixo do esperado’2%2!, Quando se
remete as medidas dos ramos mandibulares estas
diferencas ficam mais evidentes, salientando a
assimetria, ja que ha diferenca de aproximada-
mente 5 mm entre os ramos esquerdo e direito da
mandibula.

Sabe-se que entre os cinco e 18 anos de idade
ocorre aproximadamente 50% do crescimento
mandibular® e, desse modo, as assimetrias faciais
encontradas no paciente poderdo tornar-se signi-
ficativamente maiores. Por esse motivo, a retirada
dos habitos orais e a adequacdo da respiracao
e degluticao, objetivando a minimizagdo da sua
influencia neste periodo de desenvolvimento do SE,
séo fundamentais.

Ainda assim, observa-se que o fato da inter-
vencao fonoaudioldgica nao ter modificado as
medidas antropométricas, ndo impediu a melhora
das fungbes estomatognaticas, que evoluiram
consideravelmente apdés o tratamento, conforme
relatado acima.

Outra alterac¢édo encontrada no espectro oculoau-
riculovertebral é a microtia, ou seja, orelha externa
formada anormalmente ou ausente. A microtia
unilateral, cerca de seis vezes mais freqliente do
que a bilateral, € mais comum em homens do que
em mulheres e encontrada predominantemente
na orelha direita. O uso de cabelos longos oculta
faciimente a deformidade da orelha externa®. Os
pais do paciente em questao, de fato, mantinham
o cabelo do menino comprido com a finalidade de
ocultar a méa formacao da orelha. No caso de M, a
obstrucdo mecéanica a condugéo do som, devido a
microtia, levou a perda auditiva condutiva unilateral
de grau moderado.
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Devido ao fato do desenvolvimento linguistico
depender, em grande parte, do canal sensorial
auditivo, uma redugdo ou eliminacao deste canal
reduz drasticamente a capacidade de aprender a
fala e a linguagem?. A perda auditiva caracteriza-
se pela reducao da audicdo em qualquer grau que
reduza a inteligibilidade da mensagem falada para
a interpretacéo apurada ou para a aprendizagem.
Qualquer tipo de perda auditiva pode comprometer
a linguagem, o aprendizado, o desenvolvimento
cognitivo e a incluséo social da crianga®.

Os efeitos da perda auditiva unilateral sao
menores do que os causados pela perda bilateral,
porém, também podem ocasionar problemas. Em
presenca de ruido ambiental, as criangcas com
perda unilateral encontram maiores dificuldades
que as ouvintes normais para compreender a fala,
mesmo quando a orelha melhor esta posicionada
em direcao a fonte sonora, do mesmo modo que
sua localizagao espacial .

Nos casos de perda auditiva de grau mode-
rado, o paciente apresenta dificuldade em ouvir a
maioria dos sons da fala durante a conversacéo e
pode apresentar problemas de articulagdo, como
omissoes, substituicbes e distor¢des na fala®*. Em
outro estudo?®, observou-se que criangcas com SG
foram capazes de produzir todas as vogais e conso-
antes de sua lingua materna, e os erros apresen-
tados por elas foram, principalmente, ensurdeci-
mento, distor¢des, omissdo da consoante final e do
encontro consonantal. Estes achados séo similares
ao caso de M, sendo que o mesmo apresentou,
entre outras alterag¢des, a dessonorizagéo de forma
predominante.

A aquisicdo e organizacdo dos componentes
fonoldgicos da linguagem estéo relacionadas as
capacidades internas do ser humano, como a
maturacao do sistema nervoso central, e também
com seu ambiente, que deve ser rico em esti-
mulos e possibilitar diversas experiéncias linguis-
ticas'®. Concordando com a literatura, € possivel
observar que o ambiente familiar de superprotecéo,
e provavel negagao, em que o paciente encontrava-
se, pode ter limitado seu desenvolvimento linguis-
tico, emocional e social. Ao ocultar as informacdes
sobre os comprometimentos que envolvem este
espectro, os pais restringiram, de certa forma, a
oferta de estimulos nos periodos adequados, prin-
cipalmente no que se refere a alimentagéo e a
comunicagao.

Além da questao fonoldgica, o menino apre-
senta distorcao na produgédo dos fonemas, o que
vai ao encontro de outros estudos®®?” que ao
analisar pacientes com SG constataram a presenca
de alteracdes articulatdrias, apesar de conseguirem
produzir todos os fonemas. Distorcbes como estas
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podem ocorrem em virtude da dificuldade em
adequar os pontos articulatérios imposta pelas
deformidades craniofaciais.

Desse modo, sugere-se a continuidade do
acompanhamento fonoaudioldgico com avaliacdes
periddicas dos 6rgaos fonoarticulatérios e medidas
antropomeétricas visando monitorar o desenvolvi-
mento das estruturas e fungbes do SE, bem como
avaliacdo da consciéncia fonoldgica. Propbem-se
novo encaminhamento para o médico otorrinola-
ringologista com a finalidade de investigar possivel
méa formagcdo nasal, devido a hiponasalidade
observada.

CONCLUSAO

A partir da andlise critica deste relato e sua
comparagao com a bibliografia consultada, pode-se
concluir que o paciente apresenta alteracdes fono-
audiologicas nas areas de motricidade orofacial,
audicdo e fala decorrentes do espectro oculo-
auriculovertebral. Tais alteragbes associadas a
respiracao oral, habitos orais deletérios e fatores
ambientais, estdo influenciando negativamente no
desenvolvimento lingUistico, das estruturas faciais
e suas respectivas funcbes, agravando o quadro
sindrémico.

ABSTRACT

Background: the purpose of this paper is to tell the case of a child with Goldenhar Syndrome in speech-
language treatment at a clinical school. Procedures: data were collected from the patient’s records,
through signature of the Free and Clarified Consent Term and approval in the Ethics Committee of the
institution, during approximately 11 months of treatment. This case relates a child with 5 years and 11
months old, male gender, with a birth malformation at the right ear and mandibular condyle, as well as
spina bifida. For this description, the patient passed through evaluations of hearing, stomatognathic
system, face anthropometric measures, articulation examination, phonological assessment and
hearing discrimination, before and after intervention. Results: we noted changes as for conductive
hearing loss in a moderate degree at the right ear; modifications in the mobility of lips and tongue;
alterations in deglutition, mastication and respiration; reduced face anthropometric measures, mainly
at the mandibular ramus; as well as the articulatory (distortions) and the phonological disorders
(devoicing). From these data, we set out a therapeutic planning, with positive results in the mentioned
period, mainly as for the mastication function. Conclusion: the patient showed several speech-
language alterations arising from the oculoauriculovertebral spectrum, that is being increased in the
association with Mouth Breathing, the deleterious oral habits and the environmental factors of the
patient. New studies with more details and higher number of subjects are important to corroborate
such results.

KEYWORDS: Goldenhar Syndrome; Stomatognathic System; Craniofacial Abnormalities; Hearing;
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