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Abstract

Background: macrosomiaisthe positive deviation of normal growing standards. Aim: due
tothelack of studies related to the auditory abilitiesin macrosomic syndromes, the aim of
the present study was to verify and compare the auditory abilities of two patients and to
correlate these results with other complementary findings. Method: anamneses, hearing,
language, psychologic and neuroimage evaluation in two female subjects, eight and
seventeen yearsold. Results: subject | - normal; subject |1 - impaired. Conclusion: thereis
agrowing need for more investigations of the neurophysiology of the auditory systemin
this population. Studiesin the area of hearing can favor the early diagnosis and therefore
the intervention process.

Key Words. Macrosomia; Central Auditory Disease.

Resumo

Tema: macrossomia é o desvio positivo dos padrées de crescimento normal. Objetivo:
devido a escassez de estudos das habilidades auditivas nas sindromes macrossdmicas,
este trabalho objetivou verificar e comparar o desempenho auditivo de dois pacientes e
correlaciona-1os aos achados complementares. M étodo: anamnese, avaliagao audiol 6gica,
de linguagem, psicol dgica e de neuroimagem em dois sujeitos do género feminino, de oito
e dezessete anos. Resultados: sujeito | - normal, sujeito Il - alterado. Conclusdo: ha uma
crescente necessidade em investigar a neurofisiologia da audi¢cao nessa popul agao, visto
que estudos fonoaudiol gicos poderiam propiciar o diagndstico precoce, favorecendo o
processo de intervengao.

Palavras-Chave: Macrossomia; Doencas Auditivas Centrais.
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Introducéo

O desenvolvimento da linguagem depende de
varios fatores, entre eles os afetivos, os sociais e 0s
biol 6gicos. Quanto aos de ordem biol dgica, podemos
destacar osgestacionaisematuracionais. Eimportante
gueessesfatoresestejam adequadosafimdeinterferir
de forma positiva no desenvolvimento
neuropsicomotor e na aquisicao da linguagem, que
s80 etapas decisivas, especialmente porque leva a
crianca a exploracdo, ao conhecimento e a
comunicagdo com o mundo (Limaet &l., 2003).

Destaforma, condi¢des patol 6gi cas que possam
interferir no processo primario de formagdo da
crianca devem ser investigadas desde o periodo
gestacional. A macrossomia, foco do estudo, é
conceituadatradicional mente como desvio positivo
dos padrbes de crescimento normal (Moretti-
Ferreira, 1995). Pode ser definida também como
crescimento sométi co fora dos padrées esperados
em um dado momento do desenvol vimento, no que
se refere ao tempo.

A macrossomia geralmente estd presente ao
nascimento e persiste navidapos-natal; 0 peso tem
semostrado tdo importante quanto aestatura; muitas
seapresentam associadasaanomaliasfisicas(Baujat
et a., 2004; Carlo e Dormans, 2004); a deficiéncia
mental € uma caracteristicafreqiientemente descrita
eagumasestdo aindaassociadasamaior incidéncia
de neoplasias (Cohen et a., 2002).

Outro fator de extrema importancia para o
desenvolvimentoinfantil €0 processo de maturagdo
do sistemanervoso central, poiseste éresponsavel
tanto pelo desenvolvimento global do individuo,
como pelas habilidades auditivas.

Sabe-se que, em nivel acUstico, o sistema
auditivo analisa os sons da fala, permitindo ao
individuo identificar os fonemas da lingua a que
esta exposto. Assim, se a percep¢do auditiva
encontra-se alterada, possivelmente ocorreréo
problemas de linguagem e de comunicagéo.

Neste sentido, a avaliag@o do processamento
auditivo por meio de testes comportamentais, tem
se mostrado um instrumento valioso daaudiologia
clinica, namedidaem que as habilidades auditivas
(localizagdo, memodria, discriminagdo, figura-fundo,
entre outras) sdo etapas importantes para o
desenvolvimento da linguagem oral e escrita em
todos os seus aspectos. Portanto, a correlagdo do
processamento auditivo aprincipi os e mecanismos
do sistemanervoso central éde extremaimportancia
na pesquisadabase etiol 6gicae nabuscacadavez
mais precisa da neurofisiologia da audi¢do, em
diferentes afecgdes.
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Comprovadamente, é restrito o nUmero de
trabalhos que caracterizam o desempenho
fonoaudiol 6gico nas sindromes macrossdmicas. Na
literaturacompilada, o que se encontrasdo estudos
quecitam alteragdesfonoaudiol 6gicas descritas por
familiares e outros desempenhos em alguns testes
especificos de linguagem.

Esta ampla variabilidade do espectro clinico e
fenotipico abre perspectiva para a atuacao
interdisciplinar nestas sindromes (Battaglia, 2003).

Nos Ultimosanos, aFonoaudiol ogiae aGenética
tém atuado de forma complementar, com o objetivo
deestudar asateragfes daaudicéo elinguagem que
possam ter algumabase genéticafundamental .

E papel da Fonoaudiologia, como parte da
equipeinterdisciplinar, caracterizar asmanifestagdes
que envolvem a audicdo e alinguagem, do ponto
devistasintomatol dgico clinico de cada sindrome.
Estudos de neuroimagem tém, atualmente,
complementado essa avaliagdo clinica
fonoaudiol 6gica (Senhorini e Busatto Filho, 2002).

Vérias sindromes macrossémicas podem
apresentar em seus espectros clinicos diferentes
distarbios da comunicac&o, correlacionados com
vérias manifestagdesclinicas. A deficiénciamental
e 0 atraso no desenvolvimento neuropsicomotor
sfo evidencias clinicas que podem interferir no
processo normal de desenvolvimento daaudigéo e
dalinguagem.

Dentre as sindromes macrossdmi cas associ adas
adeficiénciamental eao atraso no desenvolvimento
neuropsicomotor, podemos citar a sindrome de
Sotos (SS), sindrome de Weaver (SW), sindrome
de Beckwith-Wiedemann (SBW), sindrome de
Proteus (SP), entre outras.

Emboratenhasido realcada deformaamplaa
influéncia da macrossomia sobre o
desenvolvimento, estudos relativos ao sistema
auditivo séo escassos. Existem, portanto,
inimeros pontos obscuros quanto a audicao,
especialmente no que se refere as disfuncdes
centrais em individuos com sindromes
macrossomicas.

Dessaforma, este trabalho teve como objetivo
verificar e comparar o desempenho de duas
pacientes com sindromes macrossdmicas nas
habilidades auditivas e correlacioné-los com os
achados complementares.

Método
Amostra

Para a realizag&o do referido estudo foram

DeVittoet a.
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avaliados, no Ambulatério de Fonogenética do
Hospital de Reabilitagdo de Anomalias Craniofaciais
(HRAC-USP) e no Ambulatério do Servigo de
Aconselhamento Genético do Instituto de
Biociéncias da Universidade Estadual Paulista
(Unesp) de Botucatu, dois pacientes com sindromes
macrossodmi cas, sendo ambos do género feminino,
com idades de oito e dezessete anos.

Procedimento

Inicialmente foi solicitada a autorizagdo dos
Comités de Etica em Pesquisa (CEPs) das
Unidades onde amesmarfoi realizada, sendo estes
concedidos, OF 108/2001-UEP-CEP (09/08/2001)
e OF.275/2003-CEP-MACAH/asc (07/07/2003),
respectivamente.

ApOs aprovagdo dos Comités de Etica, os
individuos e seusresponsaveis foram convidados
a participar da pesquisa. Os objetivos e métodos
foram explicados verbalmente pelo pesquisador,
sendo lido e entregue um impresso do Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido quefoi assinado
pelo responsavel e pelo pesquisador.

A avaliag&o genética clinica englobou a
caracterizag&o dos sinais clinicos por meio de
investigacdo e observagdo dos sinais presentes e
comparag&o com astabel as propostas nas diferentes
sindromes macrossdmicas referidas pelaliteratura,
bem como, com curvas padrdoes de
desenvolvimento normal. A avaliagdo genéticafoi
realizada por médico geneticista.

Estas pacientes foram, posteriormente,
submetidas aavaliagéo fonoaudiol 4gica, sendo que
o principal enfoque foi dado a audicdo. As
avaliacbes complementares englobaram a
psicologia e a neuroimagem. O estudo por
neuroimagem foi fundamental nacaracterizagdo das
possiveis alteracdes do sistema nervoso central
bem na correlag@o com outros achados clinicos.

O processo diagndstico fonoaudiol égico foi
realizado por profissionais da &rea e constou de
anamnese semidirigida com pais ou responsaveis,
naqual foram levantados dados sobre o individuo,
histéria clinica, desenvolvimento geral, presenca
de queixa fonoaudiol6gica, histérico escolar,
linguagem, fala, audicéo, antecedentes pessoais e
familiares, entre outros.

A investigago do sistemaauditivofoi realizada
por meio da avaliagdo audioldgica clinica
convencional, composta pel as seguintes etapas:

. inspecdo otolégica, afim de verificar aexisténcia
deagumimpedimento paraarealizacdo daavaliacéo

Macrossomiae habilidades auditivas: estudo comparativo.

audiol6gica;

. imitanciometria, na qual foram observadas as
condi¢des de funcionamento da orelhamédia;
.audiometriatonal liminar, afim deavaliar o Sistema
auditivo periférico por meio da obtengdo dos
limiares aéreos e 0sseos,

. testes especiais do processamento auditivo (PA).

Para tais procedimentos, foram utilizados os
seguintes equipamentos: Imitanciémetro SD 30
Siemens, audiémetro SD 50 Siemens. E, a fim de
realizar aavaliagéo do PA foram selecionadostestes
diéticos, monéticos edicéticos (Pereirae Schochat,
1997), realizados com estimulos verbais e ndo
verbais enviados ao individuo por meio de um
audidmetro de dois canais acoplado aum CD player,
utilizando uma cabina aclstica

Os testes di6ticos so os testes onde estimul os
iguai s sdo apresentados s multaneamente paraambas
as orelhas: teste de fuséo auditiva-revisado (AFT-
R), é um procedimento que verifica a habilidade do
processamento temporal ; testedelocalizagdo sonora
em cinco diregdes e testes de memdria para sons
verbais e instrumentais em seqiiéncia.

Os testes monGticos sdo 0s testes nos quais
estimulos diferentes sdo apresentados
simultaneamente na mesma orelha, ou seja,
ipsilateralmente. Legenda: avalia a habilidade de
percepcao figura-fundo; teste defalafiltrada: afim
deavaliar a habilidade de fechamento auditivo.

Ostestes dicoticos sdo testes em que estimulos
diferentes sdo apresentados simultaneamente para
ambas as orelhas. Teste de palavras e frases com
mensagem competitiva contralateral - PSI em
Portugués e teste de frases com mensagem
competitivacontralateral - SSI em Portugués: avalia
a habilidade de percepgdo figura-fundo; teste SSW
em Portugués - teste dicotico de dissilabos
alternados: avaliaaintegridade central; testedicético
ndo verbal: que avalia além da habilidade de
percepcédo figura-fundo, a habilidade de associacéo
de estimul os auditivos e visuais; teste dicético de
digitos: avalia a habilidade auditiva de percepcdo
figura-fundo para palavras; teste de fusio biaural:
que avaliaahabilidade de sintese biaural.

A avaliagdo delinguagem envolveu os seguintes
aspectos: habilidade comunicativaelinguagem oral
e escrita, sendo utilizado protocol o especifico.

Quanto as habilidades comunicativas, foram
caracterizados 0os comportamentos relativos a
utilizagdo da comunicacéo oral, por meio da
habilidade do individuo em responder as questdes
solicitadas, iniciar, manter e participar daatividade.

A linguagem oral foi avaliada por meio de fala
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encadeadaeatividadesdirigidasenglobando todos
os aspectos da linguagem oral (fonoldgico,
semantico, sintético e pragmatico). Esta avaliagdo
clinicafoi complementada pelo teste de Illinois de
habilidadespsicolingisticas (ITPA), queavaliaas
habilidades psicolingiisticas, com base nos
processos de comunicagéo.

Para a avaliagdo psicoldgica, foi utilizada a
escala Wechsler de inteligéncia - terceira edigéo
(Wechdler et al., 1991) - adaptagéo e padronizagdo
brasileira. Estafoi realizada por psicélogo.

O estudo por neuroimagemfoi reglizado por meio
da ressonancia magnética de encéfalo nas
seqiiéncias T1, T2 eflair (fluid attenuated inversion
recovery) nos planos coronal, sagital e axial. Este
estudo permitiu caracterizar precisamente as
alteragOesdo sistemanervoso central efoi realizado
por médico neurologista.

Resultados
Caso 1
Identificacdo e dados de anamnese

K.N.C., nascidaem 16/08/1985, género feminino,
branca, segunda filha de pais ndo consangtiineos,
mae com 27 anos e pai com 36 anos na época do
nascimento, sem complicagdes durante o periodo
gestacional. A paciente nasceu a termo, de parto
cesariano com:

. peso = 2900g (> 10°; classificagdo abaixo damédia
esperada paraaidade);

. comprimento = 51cm (> 50°; classificagdo dentro
damédia);

. perimetro cefdico (PC) = 35 cm (> 50°).

No terceiro dia de vida apresentou ictericia e
cianose, ficando hospitalizada por dez dias.

Quanto ao desenvolvimento, firmou a cabeca
€Om €iNco meses, sentou Sem apoi 0 Com 0ito meses
e andou com um ano e cinco meses. E importante
ressaltar que a paciente teve acompanhamento
fisioterapico, auxiliando este desempenho, segundo
afamilia

Com um ano e sete meses deidade apresentava
0s seguintes dados antropométricos:

. peso=11000g (> 25°; classificagdo abaixodamédia);
. edtatura=90cm (> 95°; classificagdo acimadamédia);
. PC=51cm (> 95°).

Examinadaaos 11 anosdeidade (dados colhidos
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de prontuério) verificou-se:

. peso = 47800g (> 75°; acimadamédia);
. estatura = 166¢cm (> 959);
.PC=57cm (> 98°).

Quanto ao desenvolvimento da linguagem,
comegou aproduzir as primeiras palavras com dois
anos e quatro meses, sendo que a familia ndo se
recordou das primeirasfrases; ressaltaram que estas
produces|inguisticasforam auxiliadas por terapia
fonoaudiol égica.

A paciente frequientou escola regular desde os
dois anos de idade, no entanto, seu desempenho
nédo foi compativel com o de outras criangas da
mesma faixa etéria, segundo dados referidos pela
familia. Seu desenvolvimento foi auxiliado por
acompanhamento interdisciplinar regular de
Fonoaudiologia, Psicol ogia, PedagogiaeFisioterapia,
gue permitiram integragdo e desenvolvimento das
habilidades dalinguagem oral e escrita.

A linguagem escrita, especificamente, deu-se
em tempo esperado para sua idade, ou segja, aos
sete anos foi alfabetizada.

Naultimaavaliagdo, apaciente estavacursando
oterceiro ano do ensino médio sem queixas quanto
a linguagem e referiu ter planos de ingressar em
uma universidade.

Avaliagdo genética

Os dados antropométricos nadatadaavaliacéo,
estando a paciente com 17 anos e 11 meses, foram:

. peso = 58000g (50°);
. estatura= 175cm (entre 50 e 759);
. PC =59cm (> 98°).

A Tabelal descreve ossinaisclinicos presentes
no Caso 1 e a correlagdo com a porcentagem de
freqiiéncia referida pela literatura da sindrome de
Sotos (SS), sindrome de Weaver (SW), sindrome
de Beckwith-Wiedemann (SBW) e sindrome de
Proteus (SP), que apresentam sinais correl atos.

Achados fonoaudiol 6gicos

A avaliacdo audiol6gica evidenciou fungéo
normal de orelhamédia, reflexos aclsticos presentes
elimiaresaéreosdentro dos padrdes de normalidade
nas frequiéncias de 250 a 8000Hz na orelha direitae
de 250 a4000Hz naorel haesquerda, com quedanas
freqiiéncias de 6000 e 8000Hz, sendo sugestivo de
perda auditiva neurossensorial de grau leve.

DeVittoet a.



Pré-Fono Revista de Atualizaggo Cientifica, v. 17, n. 2, maio-ago. 2005

Quanto a avaliagéo da funcéo central, foram
observadosresultados normais nostestesrealizados.

Na avaliacdo de linguagem oral e escrita,
pudemos constatar que, em seus diferentes
aspectos, ndo detectamos alteragdes. A paciente
apresentou bom vocabul &rio, narrativaconcretizada
em encadeamento de idéias e pensamentos, bem
como fonético-fonol 6gico jatotalmente organi zado.

Quanto aos aspectos da fala, ndo foram

verificadas alteragoes.

TABELA 1. Descrigdo dossinaisclinicosdo Caso 1 eafreqiiéncia (F) descritadestes
na literatura como parte dos quadros sindrome de Sotos (SS), sindrome de Weaver
(SW), sindrome de Beckwith-Wiedeemann (SBW) e sindrome de Proteus (SP).

F F F F
Sinais Clinicos
SS(%) SW (%) SBW (%) SP (%)
crescimento excessivo 100,0 95,5 33,0 -
maturaco 6ssea acelerada 90,0 98,0 21,0 40,0
m&os e pés grandes 88,0 - - 95,0
VLT w0 0 - -
controle motor fino prejudicado 98,5 - - -
dolicocefalia 91,0 - - -
macrocrania 100,0 - - -
hipertel orismo ocular 91,5 100,0 - -
estrabismo - - - -
palato ato e ogival 96,5 - - -
erupgdo dentéria prematura 68,5 - - -

Legenda: F = frequéncia.

FIGURAS 1 e 2. Ressonancia magnética em cortes (Caso 1).

Macrossomiae habilidades auditivas: estudo comparativo.
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Achados psicol6gicos

Naavaliagao psicol 6gica, apaciente apresentou
quociente de inteligéncia de verbal (QIV) de 101,
quociente de inteligéncia de execucdo (QIE) de 85,
tendo umaclassificacdo de quociente deinteligéncia
total (QIt) de 93, ou sgja, dentro damédia.

Achados de neuroimagem

Por meio daressonanciamagnéticade encéfalo
foram evidenciadas a presenca de cavum septo
peltcido e vergae (sdo aberturas nalinhamédiado
espaco virtual do septo pellcido), trigono (regiéo
triangul ar compreendidaentreas suturas metéticas)
proeminente e discreta assimetria ventricular
(Figuras1e?2).

Caso 2
Identificacdo e dados de anamnese

B.L.S.P., nascidaem 13/12/1994, génerofeminino,
branca, filha Uinicade pais ndo consanguiineos, mae
com 22 anos e pai com 27 anos ha ocasiao do
nascimento. A gestacdo ocorreu semintercorréncias
€ apaciente nasceu pré-termo, apresentando:

. peso = 2530g (> 50°);
. comprimento = 48cm (> 50°);
. PC = ndo relatado pelo informante.

Permaneceu namaternidade por doisdiastendo
cianose e tdnus muscular diminuido.

bbb b

]
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Quanto ao desenvol vimento neuropsicomotor,
firmou a cabega com dez meses, sentou com apoio
a0s Onze meses, Sentou sem apoio com um ano,
andou com um ano e seis meses, com auxilio de
intervencéo fisioterdpica

Examinadacom um ano eseismeses, apresentava:

Pré-Fono Revista de Atualizagdo Cientifica, v. 17, n. 2, maio-ago. 2005

orelhaesquerdae de 1000 a4000Hz naorelhadireita.
Nasdemaisfreqiiénciasconstatou-se perdaauditiva
neurossensorial degrau leve. Quanto aavaliagdo da
funcdo central, mostraram-se alterados os testes
AFT-R, dicdtico dedigitos, dicético ndo verba , SSW,
falafiltrada no desempenho daOD e PSl.

. peso = 135009 (> 95°);
. estatura= 85,5cm (95°);
. PC =495cm (> 95°).

TABELA 2. Descrigdo dos sinais clinicos do Caso 2 e a freqiiéncia (F) descrita
destes na literatura como parte dos quadros da sindrome de Sotos (SS), sindrome
de Weaver (SW), sindrome de Beckwith-Wiedeemann (SBW) e sindrome de

O inicio do desenvolvimento da linguagem foi
identificado pela familia aos nove meses com

Proteus (SP).

_ 0 | Ses ¢ F | F F | F
sorrisos sociais e gom_portamentos comunicativos SinaisClinicos s | sw Bw -
intenci onais, asprimeiras palavras por voltade um ©) | (%) (%) %)
ano e seis meses e as frases com dois anos e seis e ment 1000 860 290
meses. E importante notificar que desde um ano de peso aumeriaro g nascimento ’ : ' ;
idade, quando a familia observou as dificuldades crescimento excessvo 1000 955 330 -
apresentadas pela paciente, esta iniciou maturagdo Gssea acelerada 90,0 980 21,0 400
atendimento fonoaudioldgico e até data da maos e pés grandes 88,0 - - 95,0
avaliagdo ainda realll ;avatal acompanhamento. _ airasn no desenvolvimento 640 950

Come_(_;ou afrequentar_ escola r_egular aos dois neuropsicomotor ' , - -
anas € Se1s Meses. .Na ultima qval 'aca0, SeEJ .mvel controle motor fino prejudicado 98,5 - - -
de escolaridade foi referente a segunda série do _
ensino fundamental, o que eracompativel com sua macrocrania 1000 - - :
idade cronoldgica. A familia relatou que dolicocefalia 91,0 - - -
apresentava algumas dificuldades escolares frontal proeminente 93,0 940 - -
especificas nadisciplinade Po_rtugués, entretanto, abaulamento frontal . ) . )
no geral se enc,or_ltrava na m~ed| ada classe _ hipertelorismo ocular 915 1000 i )

Nadatadaultimaavaliacdo afamiliase queixou s 820
de dificul dades de memoéria. mecrogiossa ; ; ' ;

fissuras pal pebrais com inclinagdo anti-
R - mongol 6ide 815 . ) .
Avaliacdo genética
palato dto e ogiva 96,5 - - -

Osdados antropométricos nadata daavaliagéo,
estando apaci ente com oito anoseseismeses, foram:

. peso = 31000g (entre 75° e 90°);
. estatura= 139cm (979);
. PC=57cm (> 98°).

A Tabela2 descreve ossinaisclinicos presentes
no Caso 2 e a correlagdo com a porcentagem de
frequéncia referida pela literatura da sindrome de
Sotos (SS), sindrome de Weaver (SW), sindrome
de Beckwith-Wiedemann (SBW) e sindrome de
Proteus (SP), que apresentam sinais correlatos.

Achados fonoaudiol 6gicos
Ao exame audioldgico foi observado funcéo
normal deorelhamédiaereflexosacisticosausentes

com limiares aéreos dentro dos padrdes de
normalidade paraas freqiiéncias de 500 a8000Hz na

228

Legenda: F = freqiiéncia.

Naavaliagdodelinguagem ndoforam observadas
alteragtes. No que se refere a linguagem escrita a
paciente apresentou desempenho satisfatorio, no
entanto, o processamento dasinformagdesauditivas
e visuais mostrou-se deficitario, atravésdo ITPA, o
gue ndo determinadistirbio de linguagem.

Achados psicoldgicos

Naavaliagdo psicol 6gica a paciente apresentou
quociente de inteligéncia verbal (QIV) de 108,
quociente de inteligéncia de execucdo (QIE) de 99,
tendo umaclassificagdo de quociente deinteligéncia
total (QIt) de 104, ou sgja, dentro damédia.
Achados de neuroimagem

O examede RessonanciaM agnéticade Encéfalo

DeVittoet a.
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da paciente revelou. Presenga de cavum septo A Tabela 6 demonstra de forma global os
pellcido evergae (Figuras 3 e 4). diferentes achados nos dois casos avaliados do

Osresultadosobtidosnostestesdoprocessamento  ponto de vista audiol 6gico, cognitivo e estrutural
auditivo estdo demonstradosnas Tabelas 3, 4 e5. do sistemanervoso central.

FIGURAS 3 e 4. Ressonancia Magnética em cortes Caso 2.

TABELA 3. indices obtidos nos testes diéticos do processamento auditivo e seus respectivos padrdes de normalidade.

Testes Didticos indice Caso 1 indice Caso 2 Padrzo de Normalidade
AFT-R 6,1ms ausénciade limiar descendente £8ms
localizagéo 80% 100% 3 4/5 (80%)
» . 3 2/3 (66%) até 8 anos
memdaria para sons verbais 100% 100%
3 3/3 (100%) maior que 8 anos
meméria para sons instrumentais 100% 100% 3 2/3 (66,6%)

Legenda: AFT-R = auditory fusion teste-revised; ms = milisegundos.

TABELA 4. indices obtidos nos testes monéticos do processamento auditivo e seus respectivos padrées de normalidade.

» indice indice Padrzo de
Testes Monoticos Caso 1 Caso2 Normaidade
) OD = 88% OD = 60%
fdafiltrada OD = OE® 70%

OE =88% OE = 88%
OD =90%  OD = 80%

FIR=0 ® 80%
OE=100% OE =100%

S OD=70% OD =70% 3 70%
(ipsilateral) OE=100% OE = 60%
OD=80% OD =40%

FIR=-15 3 60%

OE =70% OE = ----

Legenda: OD = orelha direita; OE = orelha esquerda; SSI/PSI: Teste de palavras e frases com mensagem competitivaipsilateral - PSI em
Portugués e Teste de frases com mensagem competitivaipsilateral - SSI em Portugués.

Macrossomia e habilidades auditivas: estudo comparativo. 229
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TABELA 5. indices obtidos nos testes dicéticos do processamento auditivo e seus respectivos padrdes de normalidade.

indi indi Padréo de Pedréo de
Testes Dicéticos Casoci Casrfz Normalidade (3 Normalidade (£ 8
9anos) anos)
OD =100% OD = 100%
F/R=0 3 90% 3 90%
(contralateral) OD = 100% OD = 90%
FIR =-40 3 90% 3 90%
OE = 100% OE = 90%
direita competitiva 97,5% 10% 3 90% 3 80%
esquerdacompetitiva 95% 80% 3 90% 3 75%
inversdes 0 1 £1 £5
SSW .
tipo A 1 15 £3 £3
efeito auditivo -3 10 -da+4 -6a+4
efeito de ordem 1 4 -3a+3 -4a+3
oD =12 oD =8
atengdo livre OD=0OE=12 (1) OD=0OE= 12(+1)
OE=12 OE=11
OD =23 OD =12
dicético ndo verbal atencao direita 323 323
OCE=0 OE=12
4 ob=0 oD =13
atencé uerda 323 323
70 e OE =23 OE=11
OD = 100% OD = 12,5%
dicético de digitos OD = OE3 95% OD = OE? 95%
OE = 100% OE = 85%
OD =92% OD = 76%
fusdo biaural OD = OE? 80% OD = OE? 80%
OE = 96% OE = 80%

Legenda: OD = orelha direita; OE = orelha esquerda; SSI/PSI = teste de palavras e frases com mensagem competitivaipsilateral - PSI em
Portugués e teste de frases com mensagem competitivaipsilateral - SSI em Portugués; SSW = teste SSW em Portugués - teste dicético de
dissilabos alternados; F/R = falalruido.

TABELA 6. Resultados das avaliagtes de neuroimagem, psicol égica e audiol 6gica.

Caso Alteragtes RessonanciaMagnética Classificagao Intelectual Diagndstico Audiol6gico
01 presenca de cavun septo peltcido média normal

presenca de cavun septo peltcido i -
02 L . média alterazdo do processamento auditivo
auséncia de seio transverso

Discussao

O Caso 1 ndo apresentou, ao nascimento, perimetro cefélico, caracterizando macrossomia,
macrossomia. No entanto, os dados enquanto que o Caso 2 j& a apresentava ao
desenvolvimentais no primeiro ano de vida nascimento (Cohen et al., 2002).
mostraram valores maiores em relagéo a estatura e Os sinais clinicos mais freqlientes nos dois
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casos da amostra foram: crescimento excessivo,
maturagéo Ossea  acelerada, atraso
neuropsicomotor e alteragfes craniofaciais.

A avaliagéo psicol 6gica evidenciou quociente
intelectual dentro da média para ambos 0s casos,
assim como aavaliagdo dalinguagem oral e escrita,
gue ndo detectou alteragdes quanto ao
processamento das informagdes sintéticas,
seméanticas, pragméti cas e fonol dgicas.

A avaliagéo audiol gicaconvencional no Caso
1 mostrou limiares aéreos dentro dos padrées de
normalidade nas freqiiéncias de 250 a 8000Hz na
orelhadireitae de 250 a4000Hz naorelhaesquerda,
com queda nas frequiéncias de 6000 e 8000Hz,
sendo sugestivo de perdaauditivaneurossensorial
de grau leve. O Caso 2 apresentou limiares aéreos
dentro dos padrdes de normalidade na orelha
esguerda enquanto na orelha direita houve perda
auditiva neurossensorial de grau leve, exceto nas
freqliéncias de 1000 a 4000Hz.

Incompatibilidade entre a auséncia de reflexos
acusticos (ipsi econtralateral) e os demaisachados
na avaliagdo audiolégica convencional
(timpanometria, audiometria e logoaudiometria) foi
um dado observado apenas no Caso 2, visto que
no Caso 1 os reflexos acusticos encontravam-se
presentes.

Apesar daavaliagdo dafuncéo auditivacentral
ndo ter se mostrado alterada, de acordo com os
testes comportamentais do PA, é importante
comentarmos que, na pesquisa dos reflexos
acusticos, obtemos as medidas funcionais de
estruturaslocalizadastambém no tronco encefélico,
visto o envolvimento desse arco reflexo com
atividades neurais dos nucleos auditivos ali
localizados. Esses nucleos atuam no
processamento auditivo. Assim, uma possivel
disfuncdo em alguns destes pode levar tanto a
alteracdo do reflexo acustico, como a falhas em
habilidadesenvolvidasno PA (Marottaet al ., 2002).

Quanto aavaliagdo dafungdo auditiva central,
0 Caso 1 ndo demonstrou alteragdo em nenhum
teste realizado, no entanto, o Caso 2 apresentou
alteragcbesnostestesde PA, revelando dificuldades
nas habilidades de resolucéo temporal, percepcéo
figura-fundo auditiva, associacé@o de estimulos
auditivosevisuais, atencdo seletiva, memoériapara
sonsverbaisefechamento auditivo, achadosestes
compativeis com as alteracdes encontradas pela
avaliacdo fonoaudiol dgicapor meio doteste I TPA.

A assimetria ventricular e o trigono

Macrossomiae habilidades auditivas: estudo comparativo.

proeminente, encontrados no Caso 1, foram
achados diferenciais entre os casos avaliados do
ponto de vistadaneuroimagem. O estudo de (Kinzler
et al., 2001) mostra que a assimetria ventricular, de
formaisolada, ocorreem 1:1500 dosrecém-nascidos
vivos e geralmente ndo tem efeitos sobre o
desenvolvimento da crianca (Kinzler et al., 2001).
Este dado concordacom o desempenho satisfatério
do Caso 1 nas diferentes avaliagOes realizadas.

A presenga do cavum septo pellcido e vergae
foi concomitante nos dois casos quanto as
anomalias estruturais do sistema nervoso central.
Essesdoisachadostém sido descritosem diversas
condigdes que cursam com alteragfes cognitivas,
comportamentaisedelinguagem. Deummodo gerd,
referem-se a condi¢gbes mais complexas, como a
dislexia, deficiénciamental inespecifica(Soto-Ares
et a., 2003), sindrome de Sotos (Chen et a., 2002)
entre outras. Paradoxalmente, as pacientes da
amostraapresentaram desempenho satisfatorio nas
habilidades cognitivas e de linguagem, n&o
existindo relagéo de causa e efeito com tais
anomalias do sistemanervoso central. Eimportante
considerar que, no histérico desenvolvimental,
ambas tiveram alteraces nas &reas motora, de
linguagem e de aprendizagem. No momento da
Ultima avaliag8o, estas alteragdes ndo foram mais
observadas.

E notério que alteragcdes precoces no
desenvolvimento do cavum septo pellcido ou de
estruturas circunvizinhas - vias de decussagéo,
ndcleos septais ou sistema limbico - podem
determinar o comprometimento significativo de
funcBesvitaiscomo memaria, estimulosemocionais
e decodificagéo de estimulos.

Essasevidénciaspodemjustificar asalteracdes
encontradas na fung&o auditiva central do Caso 2
(dificuldades de resolucéo temporal, percepcao
figura-fundo auditiva, associacéo de estimulos
auditivosevisuais, atencdo seletiva, memoriapara
sons verbais e fechamento auditivo).

Outro fator relevante em ambos os casos foi o
histérico de abordagens terapéuticas
interdisciplinares freqlientes desde o nascimento.
Esse prognostico favoravel vem sendo relatado em
alguns estudos daliteraturaem individuos com SS
(Moretti-Ferreira, 1995; Rubino, 2003; Passos, 2003),
poisaintervengdo precoce pode repercutir sobrea
plasticidade neuronal respondendo favoravelmente
com estimulos de areas suplementares (Kandel et
a., 2003).
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Conclusao

De acordo com osresultados obti dos podemos
concluir que as pacientes apresentaram
desempenhos semel hantes quanto a linguagem e
cogni¢éo, entretanto, se diferenciaram quanto aos
achados do processamento auditivo e de
neuroimagem.

A correl ag8o entre osachados de neuroimagem,
sindromes macrossdmicas e processamento
auditivo ndo estd bem esclarecida, necessitando
assim de novos estudos direcionados a estes
aspectos.
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