Universidade Federal de Minas Gerais
Faculdade de Medicina
Programa de P6s-Graduagao em Ciéncias Aplicadas a Saude do Adulto

Alteracoes fonoarticulatérias
em individuos com neurofibromatose tipo 1

Carla Menezes da Silva

Belo Horizonte
2013



Carla Menezes da Silva

Alteracoes fonoarticulatérias
em individuos com neurofibromatose tipo 1

Tese apresentada ao Programa de Pés-Graduagao em
Ciéncias Aplicadas a Saude do Adulto, da Faculdade de
Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais, como
requisito parcial para a obtencao do titulo de Doutor em
Ciéncias da Saude.

Orientador: Prof. Dr. Nilton Alves de Rezende
Co-orientadora: Dra. Ana Cristina Cortes Gama

Belo Horizonte
2013



S586a

Silva, Carla Menezes da.
Alteragdes fonoarticulatdrias em individuos com neurofibromatose

tipo 1 [manuscrito]. / Carla Menezes da Silva. - - Belo Horizonte: 2013.

94f.- il

Orientador: Nilton Alves de Rezende.

Coorientador: Ana Cristina Cértes Gama.

Area de concentragdo: Satde do Adulto.

Tese (doutorado): Universidade Federal de Minas Gerais, Faculdade de
Medicina.

1. Neurofibromatose 1. 2. Fonoaudiologia. 3. Voz. 4. Forca Muscular.
5. Dissertacdes Académicas. I. Rezende, Nilton Alves de. II. Gama, Ana
Cristina Cortes. 1I1. Universidade Federal de Minas Gerais, Faculdade de
Medicina. IV. Titulo.
NLM: QZ 380

Ficha catalogréafica elaborada pela Biblioteca J. Baeta Vianna — Campus Satide UFMG




13 r‘_.\;).gl;.;t..[;".
°* %%D"'...."'f{(..
..'. ...ﬂ/¢

/5%
) [ ]

%
..

L ]

RS
N
o
)

oe®

]
]
]

=D

e0®00y
UNIVE
ETER
®o0000®

x
.
®

INCIPIT VITA NOVA

\
*
o

Op% X
[ ] é\ -"0.....0". \ L]
..-J‘[TEM B RO P}o..

..
(7
...

g

Reitor

Professor Clélio Campolina Diniz

Vice-Reitora

Professora Rocksane de Carvalho Norton

Pré-Reitor de Pés-Graduagao

Professor Ricardo Santiago Gomez

Pro-Reitor de Pesquisa

Professor Renato de Lima Santos

Diretor da Faculdade de Medicina

Professor Francisco José Penna

Vice-Diretor da Faculdade de Medicina

Professor Tarcizo Afonso Nunes

Coordenador do Centro de Pés-Graduacgao

Professor Manoel Otavio da Costa Rocha

Chefe do Departamento de Clinica Médica

Professor Ricardo de Menezes Macedo

Coordenador do Programa de Pés-Graduagado em Ciéncias Aplicadas a Saude do
Adulto

Professora Teresa Cristina Abreu Ferrari

Colegiado do Curso de Pés-graduacao em Ciéncias Aplicadas a Saude do Adulto

Professora Tereza Cristina Abreu Ferrari (Coordenadora)
Professora Valéria Maria Azeredo Passos (Subcoordenadora)
Professor Marcus Vinicius Melo de Andrade
Professor Luiz Gonzaga Vaz Coelho
Professor Paulo Caramelli
Professor Francisco Eduardo Costa Cardoso
Andréa de Lima Bastos (Representante Discente)



UNIVERSIDADE FEDERAL DE MINAS GERAIS
PROGRAMA DE POS-GRADUAGAOQ EM CIENCIAS APLICADAS A SAUDE DO

ADULTO

UEMG

CARLA MENEZES DA SILVA

Realizou-se, no dia 10 de setembro de 2013, as 08:30 horas, Faculdade de Medicina
- sala 526, da Universidade Federal de Minas Gerais, a defesa de tese, intitulada
Alteragdes Fonoarticulatérias em Individuos com Neurofibromatose Tipo 1,
apresentada por CARLA MENEZES DA SILVA, numero de registro 2009658145,
graduada no curso de Fonoaudiologia, como requisitc parcial para a obtengéo do
grau de Doutor em CIENCIAS APLICADAS A SAUDE DO ADULTO, a seguinte
Comissao Examinadora: Prof. Nilton Alves de Rezende - Orientador (UFMG), Prof.
Hilton Justino da Silva (UFPE), Prof*. Karin Soares Gongalves Cunha (UFF), Profi.

Andréa Rodrigues Motta (UFMG), Prof®. Sarah Teixeira Camargos (UFMG).

A Comissao considerou a tese:

< Aprovada

( ) Aprovada condicionalmente, sujeita a alteragées, conforme folha de

modificagdes, anexa
( ) Reprovada

Finalizados os trabalhos, lavrei a presente ata que, lida e aprovada, vai assinada por
mim e pelos membros da Comissao.
Belo Horizonte, 10 de setembro de 2013.

M ORIGINAL
Centrode duagdo
Faculdade de Medicina - UFMC

(b‘f}on M e ILM -

Prof. Nilton Alves de Rezende
Doutor - UFMG

3 . RS
\ kﬁﬂ@\\ : 1‘}’\?&\“&3

Prof. Hilton Justino da Silva
Doutor - UFPE

Profe. Karin Soareg Gopfcalvas Cunﬁ'&f
Doutoraf4 UFF

Prof?. Andréa Rodrigues Motta

Doutora - UNIFESP

\-\ " ,r-\. t
Prof(a). Sara xeirg Camargos

Doutora - UFMG




Aos meus queridos pais, Olivio e Carolina, pelo carinho
e incentivo na concretizagdo de mais um sonho.

Ao meu querido esposo, Fred, pelo apoio incondicional,
paciéncia e enorme suporte em todos os momentos.

Aos meus filhos, Davi e Nina, melhores presentes da
vida, companheiros desde o inicio desta jornada.



AGRADECIMENTOS

A Deus por me dar a vida e forga para realizar este trabalho.

Ao Professor Dr. Nilton Alves de Rezende pelo incentivo, confianga, dedicagéo e

orientagao exemplar.

A Professora Dra. Ana Cristina Cortes Gama pelo profissionalismo e compromisso

nas orientacoes.

Aos voluntarios pela disponibilidade, colaboragdo e comprometimento com este

trabalho.

Aos profissionais e estudantes do Centro de Referéncia em Neurofibromatose de

Minas Gerais pela parceria constante em todos os projetos.

As fonoaudidlogas Hellen Valentim, Pollyanna Batista e Cristiane Santos pela

colaboracao incansavel em todas as etapas desta conquista. Equipe admiravel!
A amiga e fonoaudiéloga Dra. Amélia Augusta Friche pelo apoio constante.
Aos pacientes e seus familiares pelo excelente aprendizado que me proporcionaram.

A todos os colegas de trabalho e amigos que partilharam de todos os momentos

deste aprendizado.



“Adoramos a perfeigcdo, porque ndo a podemos ter;
repugna-la-iamos, se a tivéssemos. O perfeito é
desumano, porque o humano é imperfeito.”

Fernando Pessoa



RESUMO

Introdugao: A neurofibromatose (NF) € a denominagdo de um grupo de doencgas
causadas por mutagdes genéticas classificadas como neurofibromatose tipo 1,
neurofibromatose tipo 2 e a schwanomatose. Entre elas, destaca-se a
neurofibromatose do tipo 1 (NF1) por ser uma das alteragbes genéticas mais
frequentes na espécie humana. A NF1 se caracteriza por lesées neurocutaneas
como manchas cor de café com leite, efélides similes axilares e inguinais,
neurofibromas cutaneos, noédulos de Lisch e displasias dsseas. As manifestacdes
clinicas tém sido consideradas, na maioria dos casos, discretas e benignas, mas
com possibilidade de acometimento multissistémico além de alteragbes cognitivas e
comportamentais capazes de interferir no aprendizado e desenvolvimento
psicossocial. Além destas anormalidades, estudo preliminar realizado no Centro de
Referéncia em Neurofibromatose de Minas Gerais (CRNF-MG) observou alteragoes
fonoaudiologicas em cerca de 40% dos individuos com NF1 caracterizadas por
disfonia, imprecisao articulatéria e hipernasalidade. Objetivo: Avaliar e comparar as
estruturas fonoarticulatérias de individuos com NF1 com voluntarios ndo acometidos
pela doenga e correlacionar com a forca muscular global. Casuistica e Métodos:
Uma amostra de 24 pacientes com NF1 atendidos no CRNF-MG e de 24 voluntarios
nao acometidos foram avaliados quanto a: forca maxima de preensao manual (Fmax)
pela técnica do hand-grip, motricidade orofacial e voz pelo protocolo MBGR
(Marchesan, Berrentin-Felix, Genaro, Rehder) e potencial elétrico do musculo
masseter pela eletromiografia de superficie. Resultados: Os individuos com NF1
apresentaram menor Fmax que 0s controles, e esta diferencga foi maior nos individuos
do sexo masculino. Os principais achados deste estudo demonstraram que os
individuos com NF1 apresentaram maior prevaléncia de alteragbes das estruturas
fonoarticulatérias e diferengas significativas (p < 0.05) quando comparados ao grupo
controle em relagdo a postura corporal e de 6rgaos fonoarticulatorios, mobilidade,
ténus, dor a palpagao e funcdes estomatognaticas. O escore total do teste também
apresentou coeficiente de correlacdo de Spearman significativo com nivel de
significancia menor que 5% em relagdo a Fmax. Conclusao: Os individuos com NF1
apresentaram mais alteragdes fonoarticulatérias que os voluntarios ndo acometidos
pela doenca e estas alteragbes estiveram associadas a redugdo global da forga
muscular. As alteragbes na motricidade orofacial e na voz representam um
comprometimento importante nas habilidades comunicativas dos individuos com
NF1 com impacto negativo na qualidade de vida destes pacientes. Desta forma, é
possivel que uma intervengao fonoaudiolégica precoce com o objetivo de aumentar
a forca muscular das estruturas orofaciais possa contribuir para atenuar as
dificuldades fonoarticutatérias desta populacdo, sobretudo na efetividade e
funcionalidade da comunicacgao.

Palavras chaves: Neurofibromatose 1. Fonoaudiologia. Voz. For¢ga muscular.



ABSTRACT

Introduction: The neurofibromatosis (NF) is the name given to a group of diseases
caused by genetic mutations classified as neurofiboromatosis type 1,
neurofibromatosis type 2 and the schwanomatose. Among them, the
neurofibromatosis type 1(NF1) stands out because it is one of the most frequent
genetic alteration in the human being. The NF1 is characterized by neurocutaneous
lesions with coffee and milk colored skin spots, auxiliary and inguinal similar
ephelides, cutaneous neurofibromas, Lish nodules and bone dysplasia. The clinical
manifestations have been considered, in most cases, discreet and benign, but with a
possibility of a multisystem incase besides behavior and cognitive alterations which
can interfere in the psychosocial learning and development. Besides these
abnormalities, a preliminary study carried out at the Minas Gerais Neurofibromatosis
Reference Center (CRNF-MG) observed speech alterations in about 40% of the
individuals with NF1 characterized by dysphonia, articulatory imprecision and
hypernasality. Objective: Evaluate and compare the speech articulatory structures of
individuals with NF1 with volunteers without the disease and correlate them
concerning the global muscular force. Case Studies and Methods: A sample of 24
patients with NF1 treated at CRNF-MG and 24 volunteers without the disease were
evaluated concerning: manual maximum gripping (Fmax) through the hand-grip
technique, oral facial motor function and voice through the MBGR protocol
(Marchesan, Berrentin-Felix, Genaro, Rehder) and the electrical potential of the
masseter muscle through the superficial electromyography. Results: The individuals
with NF1 showed a smaller Fmax than the control ones, and this difference was
greater in the male individuals. The main findings in this study show that the
individuals with NF1 presented a greater prevalence of alterations in the speech
articulatory structures and significant differences (p < 0.05) when compared to the
control group concerning body and speech articulatory structures posture, mobility,
tonus, pain upon palpation and stomatognathic roles. The total test score also
showed a significant Spearman correlation coefficient with a significant level lower
than 5% in relation to Fmax. Conclusion: The individuals with NF1 showed more
speech articulatory alterations than the volunteers without the disease, and these
alterations were associated to the reduction of the global muscular force. The oral
facial mobility and voice alterations represent an important commitment of the
communicative ability of individuals with NF1 with a negative impact in their life
quality. Therefore, it is possible that an early speech therapy intervention aiming at
increasing the muscular force of the oral facial structures can contribute to attenuate
the speech articulatory difficulties of this population mainly in their communication
effectiveness and functionality.

Keywords: Neurofibromatosis 1. Speech therapy. Voice. Muscular force.
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1 BREVE HISTORICO

Este estudo é o resultado de parte das atividades clinicas fonoaudiologicas
realizadas no Centro de Referéncia em Neurofibromatose de Minas Gerais (CRNF-
MG), na Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais (FM-
UFMG), desde a sua fundagcdo em margo de 2005. O CRNF-MG foi criado com o
objetivo de oferecer uma atengdo integrada a saude dos pacientes com
Neurofibromatose (NF) e a seus familiares com a participagao de profissionais de

diversas areas de atencao a saude, entre elas, a Fonoaudiologia.

Com base no acompanhamento clinico fonoaudiolégico de um caso indice por cinco
anos, nos dados preliminares obtidos no CRNF-MG (descritos a seguir), e nos
poucos dados da literatura sobre as alteragdes fonoarticulatérias nos pacientes com
NF1 (SILVA et al., 2007), destacamos dois acometimentos mais significativos: a
presenca de disfonia (alteragdo na emissdo natural da voz) e hipernasalidade
(ressonéncia excessivamente nasal em vogais e consoantes sonoras que
normalmente vem associado a escape de ar nasal e fraca pressao intraoral). Tais

alteragdes contribuem para a manifestacdo de uma fala ininteligivel para o ouvinte.

Estudo preliminar desenvolvido no CRNF-MG e apresentado no Children’s Tumor
Foundation (CTF), conferéncia sobre NF que ocorre anualmente nos Estados Unidos
da América (2007) (SILVA et al., 2007), mostramos alta prevaléncia de alteragdes da
motricidade orofacial e da voz em pacientes com NF1. Este estudo foi pioneiro na
avaliacao das estruturas orofaciais e analise dos parametros acusticos da voz de
individuos com NF1 com ou sem neurofibromas faciais, confirmando relatos isolados

da comunidade cientifica que se dedica ao estudo das Neurofibromatoses.

Neste nosso estudo inicial foram selecionados aleatoriamente 15 pacientes, sendo
sete do sexo masculino e oito do feminino, com idade entre 11 a 58 anos. Todos os
pacientes estavam em tratamento no CRNF-MG. Os mesmos foram submetidos a
avaliacao da motricidade orofacial e da voz. Para a complementagcao da avaliagao
clinica fonoaudiologica utilizamos o programa Vox Metria® para analise dos
parametros acusticos. O diagnéstico de NF obedeceu aos critérios estabelecidos
pelo National Institute of Health (NIH). As alteracbes encontradas evidenciaram

rouquidao (60%); tempo maximo de fonagao reduzido (53,3%); flutuagdo na emissao
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sustentada das vogais /a/, /i/, /lul (86,6%), resisténcia vocal reduzida (46,6%);
hipernasalidade de grau leve (36,3%); hipotonia dos érgaos fonoarticulatorios
(OFA’s) (ocorréncia maior que 50% para todos os OFA’s); pouca mobilidade do véu
palatino, de forma regular (86%), confirmando a alta prevaléncia de alteracdes da
motricidade orofacial e da voz nos pacientes com NF1. Neste estudo, nao foi
analisado grupo controle. Como consideragao preliminar inicial tendo em vista os
mecanismos fisiopatologicos da NF1, é possivel que estas alteragbes estivessem
relacionadas as alteragées neuroldgicas primarias que levariam a hipotonia da
musculatura orofacial e laringea com interferéncia na producéo de fala (SILVA et al.,
2007).

Apos o primeiro ano de funcionamento e com a experiéncia acumulada no
atendimento clinico de mais de uma centena de pacientes com NF, tornou-se
necessario adequar o protocolo de atendimento para uma melhor assisténcia aos
pacientes. Com a obtencado de financiamento para pesquisa (FAPEMIG, GRUPOS
EMERGENTES) que previa a participacédo de alunos de iniciacdo cientifica da
Fonoaudiologia, o protocolo especifico para esta area também foi revisto. Nos anos
subsequentes foi observada e confirmada a hipotonia e redu¢ao da forga muscular
em pacientes com NF1 (SOUZA et al., 2009b). No atendimento fonoaudiolégico de
um paciente com NF1 constatou-se importante alteragdo no processamento auditivo
central, com audi¢do periférica normal. Foi realizada a publicagdo do caso clinico
(BATISTA et al., 2010) e estudo sistematizado comprovou que alteragdes do
processamento auditivo central estavam presentes em praticamente 100% dos
pacientes com NF1 comparados a individuos sem NF1, com audi¢cdo periférica
normal (BATISTA, 2011).

Neste contexto como projeto de pesquisa para o doutorado, decidimos aprofundar a
pesquisa sobre as alteragcbes fonoaudioldgicas na NF1, especificamente da
motricidade orofacial e da voz, com base nos achados clinicos encontrados
previamente. Em um estudo piloto ampliamos nossa amostra para analise da
motricidade orofacial e da voz para 61 casos clinicos tratados no CRNF- MG, mas
sem a comparacgao com individuos nao acometidos pela doenga e sem a realizagao
da eletromiografia de superficie. Neste estudo continuamos a encontrar alta
prevaléncia de alteracbes vocais nos individuos com NF1, além de caracteristicas

especificas acerca do tdnus de labios e lingua.
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Para o doutorado, buscamos obter um quadro mais abrangente das caracteristicas
fenotipicas fonoaudiologicas por eles apresentadas, diante do impacto que estas
alteracbes apresentam na vida destes pacientes, principalmente no que se refere a
efetividade e inteligibilidade da comunicagcdo e as consequéncias sociais destas
anormalidades esperado com esta pesquisa, contribuir com informagdes objetivas
para o diagnéstico fonoaudiolégico e propostas terapéuticas especificas para estes
pacientes com o proposito de melhorar a qualidade de vida desta populagao,

sobretudo em suas habilidades comunicativas.
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2 REVISAO DE LITERATURA

2.1 NEUROFIBROMATOSES: CONCEITO

Neurofibromatose é uma denominagdo genérica que abrange trés doencgas
genéticas distintas: neurofibromatose tipo 1 (NF1), neurofibromatose tipo 2 (NF2) e
schwanomatose (SCH), sendo a NF1 (Sindrome de Von Recklinghausen ou

neurofibromatose periférica) a mais comum entre elas.

A NF1, objeto de interesse deste estudo, tem incidéncia aproximada de 1 em cada
3000 nascidos vivos e acomete igualmente ambos os sexos (KORF; RUBESTEIN,
2005). E herdada de forma autossémica dominante, com penetrancia completa, mas
com expressao fenotipica variada. Aproximadamente 50% dos individuos com NF1
nao apresentam histéria familiar positiva para a doenga, o que sugere uma alta
incidéncia de mutacgdes “novas” (FRIEDMAN, 1999) (FIGURA 1).
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FIGURA 1: Heredograma familiar mostrando um progenitor afetado pela NF1 na
geragao lll, o qual passou o gene mutado para dois de seus filhos
integrantes da geracéo IV.

Fonte: Geller e Bonalumi (2004).

2.2 HISTORICO DAS NEUROFIBROMATOSES

A primeira publicagdo de um caso confirmado ocorreu em 1768, com descricdo de
um paciente com neurofibromas cuténeos e que teria herdado a condigao de seu pai
(ARKENSIDE, 1768). Em 1882 o médico Von Recklinghausen descreveu a patologia
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de maneira praticamente completa, confirmando que os tumores tinham origem nos
nervos. Em 1987 estabeleceu-se a nomenclatura NF1 e NF2, bem como os critérios
diagnosticos para ambas as doengas. A localizagdo, mapeamento e clonagem dos
genes da NF1 e da NF2 ocorreram respectivamente em 1991 e 1993 (BARKER et
al., 1987). Mais recentemente, uma terceira forma de NF, denominada
schwanomatose (SCH), tem sido descrita, mas ainda com caracterizagdo genética
nao determinada (KORF; RUBESTEIN, 2005).

O gene da NF1 esta localizado no cromossomo 17, na posigao 17q11.2 (BARKER et
al., 1987), e compreende mais de 60 exons. Este gene é responsavel pela sintese
de uma proteina chamada neurofibromina, que se expressa, primariamente, nos
neurdnios, oligodendrocitos, astrocitos, leucocitos e na medula da suprarrenal
(DeCLUE; COHEN; LOWY, 1991; GUTMANN; WOOD; COLLINS, 1991; DASTSON
et al., 1992; GUTMANN, 2001). A neurofibromina € uma proteina citoplasmatica
extensa, com uma pequena por¢cao em seu interior que apresenta similaridade com
proteinas que apresentam atividade GTPase (GAP). Estas sdo proteinas que atuam
como moduladoras da atividade mitogénica, regulando, assim, a atividade de
crescimento e diferenciagao das células. Varias mutagdes no gene da NF1 ja foram
identificadas e estudadas com detalhe, mas nao se conseguiu estabelecer uma
correlagdo especifica entre o tipo de mutacdo e os diversos fenotipos da NF1
(GELLER; BONALUMI, 2004). As principais manifestacdes clinicas sdo as manchas
café com leite, os neurofibromas cutaneos e subcutaneos, as efélides similes e os
ndédulos de Lisch (BARKER et al., 1987).

Ja a NF2 é uma doenga neurocutanea, clinica e geneticamente distinta da NF1,
causada por mutagdes no cromossomo 22, que apresenta como consequéncia
disfuncdo de uma proteina chamada merlina e possui como principal manifestagao a
presengca de shwannomas vestibulares (tumores do VIII par de nervo craniano),
geralmente bilaterais, meningiomas cerebrais e shwannomas das raizes dorsais dos
nervos espinhais, causando perda auditiva e alteragcdes no equilibrio, se manifestam,
inicialmente na vida adulta (RICCARDI, 2010; MacCOLLIN, 1992).

A schwannomatose compde o terceiro tipo de neurofibromatose, identificada em
pacientes que possuem multiplos schwannomas, porém sem acometimento do VIII

par craniano, e manifesta-se por meio de dor neuropatica de dificil tratamento na
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vida adulta (EVANS et al., 2005; BASER; FRIEDMANN; EVANS, 2005; MacCOLLIN
et al., 2005). O Quadro 1 resume as principais caracteristicas e diferencas entre os
trés tipos de neurofibromatoses (NF1, NF2 e SCH).

QUADRO 1: Diagnéstico diferencial das neurofibromatoses

Caracteristicas NF1 NF2 Schwannomatose

Local do gene Cromossomo 17 Cromossomo 22 Desconhecido

(I6cus g11.2) (I6cus g12.2) INI e outros
Inicio das Infancia Inicio da vida adulta Vida adulta
manifestagbes >30 anos
Manifestagdes Manchas café com leite Perda auditiva e/ou Dor
tipicas disturbios do equilibrio
Manifestacdes Nédulos de Lisch Catarata subcapsular Nenhuma
oculares posterior juvenil
Aspectos de Macrocrania, baixa Normal Normal
desenvolvimento estatura, déficits de

aprendizagem
Tumores mais Neurofibromas cutaneos Schwannomas vestibulares Schwannomas,
comuns e plexiformes, glioma bilaterais, meningiomas, exceto

optico ependimomas vestibulares
Incidéncia 1:2.500 a 1:7.800 1:20.000 a 1:40.000 1:40.000
Risco de cancer Aumentado Habitual
Acometimento 6sseo Displasia Nao é observado Nao é observado
Hereditariedade Autossdbmica dominante Autossdbmica dominante com  Variavel

com penetrancia penetrancia completa

completa

Fonte: NIH Consensus development conference (1987) (KORF; RUBESTEIN, 2005; RICCARDI,
2010; MacCOLLIN, 1992; EVANS et al., 2005; BASER; FRIEDMANN; EVANS, 2005; MacCOLLIN et
al., 2005).

2.3 DIAGNOSTICO DE NF1

O diagnéstico da NF, e sua classificagdo como tipo 1, séo feitos a partir dos critérios
do NIH de 1987 e atualizados em 1990 (BASER; FRIEDMANN; EVANS, 2005;
MacCOLLIN et al., 2005). Estes critérios compreendem (QUADRO 2) dois dos
seguintes achados: seis ou mais manchas café com leite, maiores que 0,5 cm de
diametro no pré-pubere, e maior que 1,5 cm de didametro no pods-pubere; dois ou
mais neurofibromas de qualquer tipo ou um neurofibroma plexiforme; efélides similes
em areas de dobras (regides axilares e inguinais); displasia da asa do esfenoide ou
afilamento da cortical dos ossos longos, com ou sem pseudoartrose; dois ou mais
nodulos de Lisch; glioma do nervo 6ptico; parentes de primeiro grau (pai, irméao ou

filho) com diagnédstico de NF.
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QUADRO 2: Critérios diagnésticos para a NF1 segundo o NIH

Critério de diagnostico para NF1

1. Seis ou mais manchas café-com-leite
Cutaneo 2. Dois ou mais neurofibromas ou um neurofibroma plexiforme
3. Efélides similes em regides axilares ou iguinais

4. Glioma 6ptico

Ocular . L, .
5. Dois ou mais nodulos de Lisch
" 6. Displasia da asa do esfenoide ou afilamento da cortical dos ossos longos, com ou
Esquelético
sem pseudoartrose
Genético 7. Parente de primeiro grau com diagnéstico de NF1

Fonte: National Institutes of Health Consensus Development Conference (1998).

As manchas café com leite (FIGURA 2-A) sdo lesdes benignas pigmentadas com
bordas bem definidas presentes em mais de 99% dos pacientes ao nascimento ou
apods alguns meses ou anos de vida e que aumentam em tamanho e numero durante
a primeira década de vida (MULVIHILL et al., 1990).

Os neurofibromas (FIGURA 2-C e 2-D) sao tumores benignos da bainha dos nervos
periféricos e que podem ser classificados como cutdneos, subcutaneos e
plexiformes (KORF; RUBESTEIN, 2005). Sdo de origem multicelular, constituidos de
células de Schwann, fibroblastos, células perineurais, endoteliais e mastécitos
(GELLER; BONALUMI, 2004). Representam a caracteristica clinica primaria da
doenca e dependendo da localizagdo, comprometem fungdes vitais como a visao e
audigado (NORTH, 1998; RICCARDI, 1999).

As efélides similes (FIGURA 2B) sdo pseudo sardas que possuem coloragéo
semelhante a das manchas café com leite, porém apresentam menor tamanho e sao
observadas em 90% dos pacientes com NF1 nas regides axilares ou inguinais em
nuamero igual ou superior a trés (DeBELLA; SZUDEK; FRIEDMAN, 2000).

Os nédulos de Lisch (FIGURA 2-F) sédo elevagbes arredondadas e pigmentadas
(variando de amarelo a marrom) da superficie da iris. Sdo considerados exclusivos
da NF1, assintomaticos e podem ajudar na confirmagao do diagndstico (MUNIZ et al.
2006; OTSUDA et al., 2001).

A displasia da asa do esfenoide (FIGURA 2-G) esta presente de 3-7% dos pacientes
e geralmente apresenta um acometimento unilateral (RICCARDI, 1999; ALWAN;
TREDWELL; FRIEDMAN, 2005). Mais de 50% dos casos de displasia estdo
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associados a NF1. As lesbes sdo geralmente assintomaticas e sao diagnosticadas
por meio da realizagdo de radiografia ou tomografia computadorizada (ALWAN,;
TREDWELL; FRIEDMAN, 2005).

O glioma do nervo 6ptico (FIGURA 2-E) é o tumor do sistema nervoso central (SNC)
mais comum observado na NF1 acometendo aproximadamente 15% dos pacientes,
podendo envolver qualquer regido Optica. O seu diagndstico ocorre mais
frequentemente na infancia, principalmente entre quatro e seis anos (SINGHAL et
al., 2002).

A displasia da tibia (FIGURA 2-H) também é encontrada em pacientes com NF1 com
prevaléncia de aproximadamente 1 - 4%, podendo ter o acometimento simultaneo da
fibula do mesmo lado, o mais comum é somente a displasia da tibia. E caracterizada
como uma curvatura unilateral, anterolateral da perna, associado frequentemente a
fraturas patolégicas (SOUZA et al., 2009b).

FIGURA 2: Imagens das lesbGes que constituem critérios diagnésticos para a
Neurofibromatose do Tipo 1. A) Manchas café com leite; B) efélides
axilares; C) neurofibromas cutaneos e subcutaneos; D) neurofibroma
plexiforme no tornozelo; E) glioma o6ptico; F)nédulos de Lisch;
G) displasia do esfenoide; H) displasia da tibia.

Fonte: Fotos obtidas de pacientes do CRNF-MG.
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2.4 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

O diagnostico diferencial da NF1 inclui a NF2 e a schwannomatose e outros
acometimentos que cursem com a presenca de manchas café com leite e/ou
alteragbes pigmentares da pele e tumores cutdneos que se assemelhem aos
neurofibromas, além de sindromes que produzem hipercrescimento localizado
(NORTH, 2007).

A Sindrome de Legius, recentemente descrita, € caracterizada como uma variagao
da NF1, cujos portadores apresentam critérios do NIH para o diagndstico (manchas
café com leite, efélides similes, macrocrania e dificuldades na aprendizagem), mas
n&o desenvolvem neurofibromas com a mesma frequéncia que portadores da NF1. E
uma doenga de carater genético e caracterizada como uma doenga autossémica
dominante ocorrendo por perda de fungao do gene SPRED 1 (STOWE et al., 2012).
O Quadro 3 resume os acometimentos que exigem diagnéstico diferencial com a
NF1.

QUADRO 3: Diagnéstico diferencial da NF1

Acometimento Diagnéstico diferencial

Neurofibromatose segmentar ou localizada

NF2 — schwannoma vestibular bilateral, schwannomas
espinhais, cranianos, cutaneos e dos nervos periféricos,
meningiomas do SNC, gliomas, catarata juvenil.
Schwannomatose - schwannomas espinhais, cutaneos e dos
nervos periféricos.

Outros tipos de neurofibromatose

Sindrome de Noonan - MCL, estenose pulmonar, baixa
estatura, pectusexcavatum, alteragdes esqueléticas e déficit de
aprendizagem

Sindrome de Watson — déficit cognitivo, estenose pulmonar,
MCL

Condigdes que sobrepbem
caracteristicas clinicas com a NF1

Sindrome de McCune-Albright — MCL irregulares, displasia
fibrosa.

Sindromes de reparo do DNA

Outras condigées com MCL Homozigose para um dos genes causadores da forma
hereditaria de cancer de célon sem polipose — MCL, um irmao
acometido.

Sindrome de Legius

Sindrome de Leopard — lentigo, hipertelorismo, perda auditiva,
Condigbes com maculas malformacgéo cardiaca congénita.
pigmentadas confundidas com NF1 Melanoseneurocutanea

Sindrome de Petz-Jeghers

Sindrome de Klippel-Trenauny-Weber — hemangiomas
cutaneos, veias varicosas, hemi-hipertrofia.

Sindrome de Proteus — nevus epidérmico, hemi-hipertrofia.

Sindromes com hipercrescimento
localizado
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Acometimento Diagnéstico diferencial

Lipomatose — multiplos lipomas em tronco e membros

Sindrome de Banayan-Riley-Ruvalcuba — multiplos lipomas,

hemangiomas, macrocefalia, manchas pigmentadas no pénis.
Condigbes que causam tumores Fibromatoses — tumores multiplos nos musculos, 0ssos, pele e
confundidos com neurofibromas orgéos internos.

Neoplasia enddcrina multipla tipo 2B — feocromocitoma,

neuromas de mucosa, carcinoma medular da tireoide,

ganglioneuromatose gastrointestinal.

Fonte: Silva et al. (2007) e Huson, Harper e Compston (1988).

2.5 OUTRAS CARACTERISTICAS CLINICAS DA NF1

As principais caracteristicas clinicas da NF1 sdo as manchas café com leite, os
neurofibromas dérmicos e plexiformes, as efélides similis axilares e/ou inguinais e os
nodulos de Lisch (RUGGIERI; HUSON, 1999; RUGGIERI, 1999). Trata-se, no
entanto, de uma patologia multissistémica com possivel acometimento dos olhos,
esqueleto, vasos sanguineos, sistema endocrino, SNC e periférico (HUSON;
HARPER; COMPSTON, 1988). Constitui a mais frequente causa de acometimento
do SNC causada por um unico gene (CANCADO; LEIJOTO; CARVALHO, 2005).

Outros achados clinicos estao descritos no Quadro 4.

QUADRO 4: Frequéncia de outros achados clinicos em pacientes com NF1

Achados clinicos Frequéncia

Tumores malignos da bainha do nervo periférico 2-5%
Escoliose 10%
Escoliose com necessidade de cirurgia 5%
Estenose da artéria renal 2%
Feocromocitoma 2%
Déficit de aprendizagem 30-60%
Déficit de atengao e hiperatividade 38%
Epilepsia 6-7%
Estenose de aqueduto cerebral 1-5%
Macrocefalia 45%
Estatura entre o percentil 10 e 25 30%

Fonte: Adaptado de Souza (2008).

Entre as complicacbes mais frequentes da NF1 estdo: baixa estatura, macrocrania,
déficits cognitivos, dificuldade de aprendizagem, alteragbes da fala, escoliose,
cefaleia, epilepsia, e maior propensao a desenvolver algumas neoplasias (NORTH,
1998; HUSON; HARPER; COMPSTON, 1988).
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Déficits cognitivos sdo as complicagdes mais comuns da NF1 na infancia. Embora o
retardo mental ndo seja uma complicacdo frequente da NF1, existe uma alta
frequéncia de déficits de aprendizagem e de problemas psicolégicos associados a
um baixo desempenho escolar e problemas de comportamento, que acabam por
dificultar a formacéao escolar tradicional (NORTH; HYAMNN; BARTON, 2005).

Pacientes com NF1 apresentam alteracbes musculoesqueléticas importantes e
reducdo da forga muscular, quando comparados com individuos sem NF1 (SOUZA
et al.,, 2009b; SOUZA et al., 2009). O conceito de hipotonia muscular esta
relacionado tanto com o tdnus muscular (Que é determinado de forma involuntaria

pelo SNC) como o estado tréfico dos musculos de sustentagao postural.

Tendo em vista as caracteristicas clinicas polimorfas e fendétipos variados, além do
acometimento multissistémico, a NF exige uma abordagem multidisciplinar. Além do
conhecimento especifico sobre sua fisiopatologia e as diversas formas de
apresentacao clinica, o atendimento multidisciplinar envolvendo profissionais das
diversas areas da saude e da educacdo simultaneamente ao aconselhamento
genético possibilita um melhor atendimento aos pacientes (TROVO-MARQUI et al.,
2005; REZENDE; RODRIGUES, 2004).

2.6 MANIFESTAGOES FONOAUDIOLOGICAS NA NF1

A Fonoaudiologia, ciéncia da comunicagdo humana, se propde a avaliar,
diagnosticar e tratar as alteracbes da motricidade orofacial, voz, linguagem e
audi¢ao. Diante do grande impacto que os disturbios da comunicagao podem ter na
qualidade de vida do individuo e na sua interagdo com o0 meio, ressalta-se a

importancia no diagndstico fonoaudioldgico de tais alteragdes nos pacientes NF1.

Cerca de 50% dos pacientes com NF apresentam alguma alteragdao da fala. As
anormalidades na fala e na voz podem ser resultado de neurofiboromas na lingua,
faringe ou laringe, ou envolvimento dos nervos cranianos 1X, X, Xll. A cavidade oral
esta envolvida em 4 a 7% dos pacientes com NF, sendo a lingua a estrutura mais
comumente acometida. As manifestagbes mais comuns sdo macroglossia ou
multiplos tumores. Os pacientes com neurofibromas na laringe normalmente
apresentam rouquiddo, disfagia, estridor ou sensagdo de algo na garganta. A

maioria dos autores aconselha uma excisdo precoce desse tipo de lesao, evitando-
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se assim futuros comprometimentos das vias aéreas. Por outro lado, apenas fatores
mecanicos nado sao suficientes para explicar todos os casos de anormalidades
vocais ou de fala nos pacientes com NF (GELLER; BONALUMI, 2004).

A prevaléncia das manifestagbes decorrentes de comprometimento da cabeca e do
pescogo nos pacientes portadores de NF1 tem sido estimada entre 25 e 35%. Estas
manifestacbes incluem tumores no SNC e na cavidade oral e pescoco,
anormalidades visuais devido a alteragdo no nervo optico, disfungédo neuroldgica ndo
especifica, anormalidades neuroenddcrinas e outros achados intracranianos
(OKESON, 2008; WARD; JAMISON; FARKAS, 1998). Os principais déficits
funcionais sao perda de audigdo, anormalidade na fala e na voz, disfungdes
aerodigestivas, entre outras queixas menos comuns (GELLER; BONALUMI, 2004;
COSYNS et al., 2010).

Estudos apontam que individuos com NF1 apresentam alteragdes da voz, fluéncia,
imprecisdo na articulacao da fala e hipernasalidade (SILVA et al., 2007; COSYNS et
al., 2010; COSYNS et al., 2011a; COSYNS et al., 2011b; ZHANG et al., 2012;
COSYNS et al., 2011c). As alteragdes vocais sao caracterizadas pela diminuigdo da
intensidade vocal, qualidade vocal alterada e o grau de alteragdo da voz € maior
quando comparados com individuos sadios(SILVA et al., 2007; COSYNS et al.,
2011c).

A disfluéncia é vista mais intensamente na fala espontdnea e em mondlogo e foi
encontrada em 18,64% de pacientes com NF1 (COSYNS et al., 2010). A imprecisao
articulatoria esta relacionada com a pobre coordenagao dos musculos responsaveis
pelo controle motor da fala associados a dificuldade no controle respiratério e se
caracteriza por alteragdes fonéticas e fonoldgicas. Estas alteragdes, observadas em
85% dos individuos com NF1 avaliados com um inventario fonético/fonoldgico
aparecem com maior frequéncia na infancia tendendo a melhorar com o aumento da
idade. A analise fonética revelou que as distorcdes foram o tipo de erro
predominante: ceceios lateral e anterior, em criangas, o rotacismo (alteragdo na
producao do /r/) foram frequentemente observados. Na perspectiva fonoldgica, os
tipos de erros mais comuns foram a substituigdo (troca de um som por outro) e os
erros de estrutura silabica (mudanga no tipo de silaba, por exemplo CVC =

consoante /vogal /consoante muda para CV). Particularmente, desvozeamento,
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simplificacdo de encontro consonantal e, em criangas, 0 apagamento da consoante
final de palavras foram percebidos. Foi demonstrado que significativamente mais
homens do que mulheres apresentaram inventario fonético incompleto, e que as
meninas tendem a apresentar mais erros de articulagcdo do que os meninos. Além
disso, criancas apresentaram significativamente mais erros de articulagao do que os
adultos, sugerindo que, apesar das habilidades de articulagdo dos individuos com
NF1 evoluirem positivamente com a idade, os problemas de articulagdo nao se
resolvem completamente da infancia até a idade adulta. Desta forma, os erros de
articulagao realizados por pacientes com NF1 adultos podem ser considerados como
disturbios de articulagao residuais e o discurso destes individuos & caracterizado por
disturbios articulatérios leves em uma idade em que isso ndo € mais esperado
(COSYNS et al., 2011a).

O indice de nasalidade foi maior em individuos com NF1 do que em individuos nao
acometidos pela doenga (COSYNS et al.,, 2011b) e a prevaléncia de disfuncéo

velofaringea foi observada em 52% dos pacientes com NF1 (ZHANG et al., 2012).

Em relacdo a audicdo € conhecido o disturbio do processamento auditivo em
individuos com NF1. Estudo realizado no CRNF-MG constatou apos avaliagao
audiolégica e realizagao de testes do processamento auditivo, audi¢cao periférica
normal, mas com alteragcdo em pelo menos um dos seguintes componentes do
processamento auditivo central: localizacdo sonora, memoria sequencial verbal,
memoria sequencial ndo verbal, padrdo de frequéncia, padrao de duragao, “gap in
noise”, fala com ruido, identificacdo de sentencgas sintéticas-ipsi, identificagdo de
sentenga-contra, dicoticos de digitos, dissilabos alternados-SSW e dicético néo
verbal (BATISTA et al., 2010).

O retardamento mental, que poderia ser responsavel pelas alteragbes
fonoaudioldgicas tem sido descrito em 2 a 8% dos pacientes com NF1 (Ql < que 70 -
normal = 90 a 94). A incidéncia de retardamento mental, na populagdo em geral,
varia de 2 a 3%. Desta forma o retardamento mental encontrado na NF1, proximo ao
observado na populagdo geral ndo seria responsavel, isoladamente, pelas

alterag¢des fonoaudioldgicas encontradas nesta populagédo (NORTH, 2007).
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2.7 FONOARTICULAGCAO

Os sistemas mais utilizados para a produgao da fala sdo o esquelético, o muscular, o
nervoso e o respiratério. Quando encontramos alguma alteracdo na fala,
evidentemente todos os sistemas devem ser verificados, pois um deles, mais
provavelmente, € o responsavel pela alteragdo encontrada. Para a produgao da fala
sdo necessarios mecanismos nhormais de respiragcdo, fonacdo, articulacao,
ressonancia, audicao e feedback auditivo e proprioceptivo. Todos esses processos
sdao comandados pelo SNC e acontecem simultaneamente, um influenciando o outro
(BIANCHINI, 1998). No momento da fala os musculos da laringe sdo acionados
obedecendo a um comando neurolégico. Perifericamente a fala depende
fundamentalmente da produgéo, ressonéncia e articulagdo do som (BRITTO, 2005).
O som fundamental é produzido pela vibragdo das pregas vocais com a passagem
do fluxo de ar. A ressonéancia no trato vocal modifica o som glético de forma que
alguns componentes de frequéncia (harménicos) sdo amplificados enquanto outros
sao atenuados e, através da articulagao, o fluxo aéreo e o som sdo interrompidos
por movimentos dinamicos de varias estruturas como véu palatino, lingua, labios e

mandibula.

Dessa forma, duas areas de especialidade da Fonoaudiologia (motricidade orofacial
e voz) se inter-relacionam para a investigacao da fungdo glética e funcionamento

dos 6rgaos fonoarticulatérios (OFAs), responsaveis pela produgao de fala.

No campo da motricidade orofacial, a avaliagdo miofuncional orofacial tem como
objetivo, avaliar os OFAs (labios, lingua, dentes, bochechas, palato duro e mole), em
relagdo a morfologia, postura, tdnus e mobilidade, e as fungdes estomatognaticas

(respiragao, mastigacao, degluticao e fala) (BIANCHINI, 1998).

A voz €& um atributo exclusivo do ser humano, capaz de expressar suas ideias e
pensamentos de acordo com suas emogdes e sentimentos. Ndo ha um conceito de
voz normal, mas sabe-se que esta deve ser uma emissdo agradavel, sem esforgos,
e que se adeque aos interesses sociais, pessoais e profissionais do falante.
Qualquer alteracdo na emissédo vocal pode ser classificada como disfonia, sendo
percebida pelo préprio falante ou ouvinte.
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Existem diversas classificagbes para as disfonias. A mais utilizada, no Brasil, é o
sistema de classificagdo de Behlau e Pontes, que leva em conta a etiologia do
disturbio vocal. Segundo esta classificagdo, as disfonias s&o divididas em: disfonia

funcional, organofuncional e organica (BRITTO, 2005).

As disfonias funcionais sao geradas por comportamento vocal inadequado. As
organofuncionais, geralmente, sdo aquelas disfonias funcionais diagnosticadas
tardiamente e, por isso, apresentam lesdo secundaria. Ja as orgéanicas independem
do uso da voz e, geralmente, apresentam qualidade vocal bastante alterada. A
fonoterapia € o principal tratamento para varios tipos de disfonias e € delineado de
acordo com os dados obtidos na avaliagao clinica tanto do otorrinolaringologista,
quanto do fonoaudidlogo. No que diz respeito a avaliagdo fonoaudioldgica, a
avaliacdo perceptivo-auditiva €, embora subjetiva, ainda a mais importante na pratica
clinica, porque leva em consideracdo nao sé os aspectos auditivos, mas também
prosodicos, sociais e emocionais do falante. Com o advento da tecnologia,
entretanto, surgiram programas especificos para a avaliacdo vocal e,
consequentemente, analises mais objetivas, precisas e rapidas (BEHLAU et al.,
2001). Existe uma escassez de conhecimento sobre os mecanismos intimos
envolvidos nas alteragbes da motricidade orofacial e da voz nos pacientes com NF1.
Para fundamentar as investigacbes deste estudo torna-se necessario conhecer a
fisiologia das funcbes estomatognaticas que envolvem a respiragdo, mastigagao,

degluti¢ao e fala.

2.8 MOTRICIDADE OROFACIAL

A motricidade orofacial (MO) é o campo da Fonoaudiologia voltado para o estudo,
pesquisa, prevengdo, avaliagdo, diagnéstico, desenvolvimento, habilitagéo,
aperfeicoamento e reabilitacdo dos aspectos estruturais e funcionais das regides
orofacial e cervical (BRASIL, 2006).

A avaliagao clinica em MO ou avaliagdo miofuncional orofacial € fundamental no
processo de diagndstico fonoaudiolégico nessa area, uma vez que possibilita a
compreensao das condigdes anatbmicas e funcionais do sistema estomatognatico
(SEG). Permite, ainda, estabelecer o planejamento terapéutico além de fornecer
dados sobre o prognéstico (GENARO et al., 2009).
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A avaliagdo miofuncional orofacial € o ponto de partida para qualquer trabalho
mioterapico. E composta pela anamnese e pelo exame propriamente dito. Estas

duas fases se completam e sao realizadas conjuntamente.

A entrevista inicia o processo de coleta dos dados relacionados a queixa do
paciente. Logo em seguida informagdes sobre os aspectos respiratorios,
alimentares, habitos orais sdo levantadas bem como tratamentos especificos
realizados. O exame fonoaudiolégico investiga os aspectos morfologicos e de

postura, a tonicidade e a mobilidade dos OFAs e as fungdes, citadas anteriormente.

Por meio da antropometria da face juntamente com a avaliagdo clinica, pode-se
caracterizar o tipo facial e obter padrées de normalidade (WARD; JAMISON;
FARKAS, 1998; FARKAS, 1994). A antropometria oferece inumeras vantagens na
avaliacdo da morfologia do complexo craniofacial por utilizar técnicas simples, nado
invasivas, sem risco para o sujeito e com baixo custo, tornando-se instrumento
clinico importante nesta avaliacdo (WARD, 1989; ALLANSON, 1997; WARD;
JAMISON; ALLANSON, 2000).

Exames complementares como o estudo cefalométrico e avaliagdo ortodéntica,
podem ser realizados principalmente no acompanhamento de casos clinicos em que

se exige a participagao ortodontica.

2.8.1 Eletromiografia de superficie - avaliagao da atividade elétrica do
musculo masseter
A mastigagdo é a fungdo mais importante do SEG (GENARO et al., 2009). E uma
fungdo fisiolégica complexa que envolve atividades neuromusculares, que
dependem do desenvolvimento do complexo craniofacial do SNC e da ocluséo
dentéaria (RAHAL; GOFFI-GOMEZ, 2009). Além de visar a degradagao mecanica dos
alimentos e ser a fase preparatéria da degluticdo, influencia no crescimento e
desenvolvimento dos andares médio, inferior e superior da face, no tbnus e na
propriocepgao oral (AMARAL, 2000). A diminuicdo do ténus muscular dos érgaos
fonoarticulatorios, a restricio dos movimentos mandibulares e a alteragdo das
praxias orofaciais tornam os movimentos mastigatorios incompetentes (SACONATO;

GUEDES, 2009). E composta por ciclos mastigatdrios, ou seja, sequéncia de acdes
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mecanicas que resultam na desintegracao do alimento e sao descritas em trés

etapas: incisao, trituracao e pulverizacdo (DOUGLAS, 1999).

A incisdo ocorre quando a elevagdo da mandibula em protrusdo apreende o
alimento entre as bordas incisais ficando em posicdo vis-a-vis, logo apds, a
mandibula repropulsa-se, deslizando-se as bordas incisais dos incisivos inferiores
contra a face palatina dos incisivos superiores. Trituragdo € a transformacéao
mecanica dos alimentos em partes menores. Ocorre principalmente nos pré-molares,
uma vez que sua pressio intercuspideana € maior que a dos molares, podendo
assim moer mais facilmente particulas maiores, que oferecem maior resisténcia. A
pulverizagdo € a moenda das particulas pequenas transformando-as em elementos
muito reduzidos, que ndo oferecem resisténcia no nivel das superficies oclusais ou
da mucosa bucal (DOUGLAS, 1999).

A mastigacao € considerada adequada quando o corte do alimento é realizado pelos
dentes incisivos, com os labios vedados, sem envolvimento exagerado da
musculatura perioral, sem ruidos, com lateralizagdo do alimento, com movimentos
mandibulares rotatérios e com forca muscular simétrica, além de ser bilateral e
alternada. Contudo, para que isso aconteca, sdo necessarias condicdes anatdbmicas
favoraveis. Na presenca de falhas dentarias, uso de préteses, caries, denticdo mista,
respiracao oral, ma oclusédo e hipotonia da musculatura, esta fungao podera estar
alterada (JUNQUEIRA, 1998).

Em Fonoaudiologia é recente a utilizagdo da eletromiografia de superficie (EMGs)
que apresenta como objetivo auxiliar no diagndstico e terapia dos disturbios motores
orais, nas alteragdes da degluticdo, mastigacdo e fala (RAHAL; GOFFI-GOMEZ,
2007; ANDRADE; SASSI, 2003). Como é um exame indolor e ndo invasivo, uma vez
que o eletrodo de superficie &€ posicionado sobre a pele, permite que o paciente
execute de maneira relaxada o movimento ou fungao solicitados, podendo realiza-
los repetidas vezes, sendo de grande valia nas avaliagdes miofuncionais orofaciais
(RAHAL; GOFFI-GOMEZ, 2007). Diferencia-se da eletromiografia com eletrodos de
agulha, os quais sao inseridos na pele do paciente, € um exame capaz de
demonstrar potenciais de fibrilagdo nos musculos (BERNARDES; FRANCO, 2008),
porém € um exame que néo faz parte da pratica fonoaudiologica, por ser um exame

invasivo. Na face humana a EMGs tem sido muito explorada para fins de reabilitacdo
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por meio do biofeedback eletromiografico (RAHAL; GOFFI-GOMEZ, 2009; RAHAL;
GOFFI-GOMEZ, 2007; FELICIO et al., 2008).

A EMGs é um exame capaz de registrar os potenciais de agdo que ocorrem por meio
da ativagéo voluntaria do musculo ou da resposta a estimulacéo elétrica (CYRILLO;
TORRIANI, 2003), sendo assim estuda a fungdo muscular por meio da analise do
sinal elétrico produzido durante a contragdo muscular (GOMES et al., 2006). Pode
facilmente ser realizada em um laboratorio, constitui um método n&o invasivo,
simples, reprodutivel, de baixo nivel de desconforto durante o exame e que pode
fornecer dados importantes sobre a normalidade ou alteragdo do funcionamento de
um musculo (CORIOLANO et al., 2010). O uso da eletromiografia em pesquisas é
mais recente e permitiu determinar a acdo da musculatura oral nas diversas formas
de alimentagdo, bem como comparar forga e atividade elétrica entre elas (GOMES et

al., 2006) e tem sido relacionada a eficiéncia mastigatéria (FELICIO et al., 2008).

Os quatro musculos da mastigacao atuam em grupo e tem a fungao primordial de
movimentar a mandibula em diferentes planos ou dire¢des, aproveitando, para isso,
as estruturas especiais que formam a articulagdo temporomandibular. O musculo
masseter, principal musculo da mastigagdo e o musculo temporal sdo superficiais e
de facil palpagao enquanto os musculos pterigoideo medial e pterigoideo lateral séo
profundos. Todos eles ligam a mandibula ao cranio, derivam do mesoderma e
recebem a inervacéo do nervo trigémeo. O musculo masseter (FIGURA 3), devido a
sua importancia na mastigacédo e pela facilidade de acesso ao exame clinico e

eletromiografico foi escolhido para ser avaliado nesta pesquisa.

A avaliagdo perceptivo-auditiva € uma forma subjetiva de avaliagcdo da voz das
pessoas. Teve inicio no século XIX, exigindo somente o ouvido humano como
instrumento de avaliagdo. Esta pratica fonoaudiolégica tem sido utilizada ainda nos
dias de hoje (ARAUJO, 2002).
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Farte superficial do
musculo masseter

FIGURA 3: Anatomia facial, musculatura mastigatoria.
Fonte: Netter (2000).

2.9 VOzZ

Outra forma de avaliacdo da voz é por meio da analise acustica, que consiste em
uma analise objetiva tendo programas de computador como ferramenta de medigao.
Estes programas fornecem medidas que estédo relacionadas ao padrao vibratorio das
pregas vocais, a forma do trato vocal, e as suas mudangas no tempo. A
interpretacdo dos dados varia com a idade, o sexo, o tipo de fonagédo e o treino
vocal, podendo também ser utilizada no acompanhamento das intervengdes
fonoaudiolégicas (PONTES et al., 2002; ARAUJO et al., 2002). As medidas
acusticas utilizadas nestes programas sao: a frequéncia fundamental (Fo), o jitter, o
shimmer e medidas de ruido, por meio da obtencéo de tracado do formato da onda

sonora e analise da periodicidade destas ondas.

A Fo é um importante parametro na avaliagédo anatdbmica e funcional da laringe e é
determinada pelo numero de ciclos que as pregas vocais realizam por segundo
(ORTIZ; CARRILLO, 2008).
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O jitter, indice de perturbacdo da Fo no curto prazo, mostra a variabilidade da
frequéncia fundamental medida entre ciclos gléticos vizinhos. Expressa o quanto um
periodo € diferente do anterior ou de seu sucessor imediato. Correlaciona-se com a
aspereza e altera-se principalmente com a falta de controle da vibragdo das pregas
vocais (BEHLAU et al., 2001).

O shimmer é a perturbagdo da amplitude no curto prazo, indica a variabilidade da
amplitude da onda sonora, isto €, representa as alteragdes irregulares na amplitude
dos ciclos gléticos, de um ciclo a outro. Altera-se principalmente nas situagbes de
reducao de resisténcia gldtica e correlaciona-se com a presenca de ruido a emisséo
(rouquidao) e com a soprosidade (BEHLAU et al., 2001).

O Glottal to Noise Excitation Ratio (GNE) é uma medida acustica para calcular o
ruido em uma série de pulsos produzidos pela oscilagdo das pregas vocais. Esse
parametro é baseado na hipotese de que pulsos resultantes da colisdo das pregas
vocais geram uma excitacdo sincrona de diferentes faixas de frequéncia. Por outro
lado, o ruido produzido pelas pregas vocais comprimidas gera excitagbes nao
correlacionadas. Um valor préximo a um significa uma excitagao do tipo “pulso” (uma
excitacdo normal da glote), enquanto valores proximos a zero resultam de uma
excitagao do tipo “ruido” (voz sussurrada) (FERREIRA et al., 1998).

Medidas acusticas da voz tém recebido atengao por serem de natureza n&o invasiva
e serem aplicaveis tanto na clinica como em pesquisas. Entretanto, o resultado
destas medidas deve ser utilizado juntamente com a avaliagao perceptivo-auditiva

para ser considerado clinicamente significativo (EADIE; DOYLE, 2005).

Na clinica da voz, a analise acustica serve, principalmente, como ferramenta auxiliar
da avaliagao perceptivo-auditiva, com o intuito de aumentar a precisdo do
diagndstico das alteragdes laringeas (EADIE; DOYLE, 2005). Com a analise acustica
pode-se obter a espectrografia que € uma das principais ferramentas para o
monitoramento visual das caracteristicas acusticas da emissdo sonora (EADIE;
DOYLE, 2005). Comparando os dois tipos de analise vocal, podemos observar que a
analise acustica propicia mensuragbes do sinal sonoro vocal, enquanto que a
avaliagdo perceptivo-auditiva oferece uma descricdo do sinal vocal tendo como
instrumento basico a audigao (BRASIL, 2006).
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3 OBJETIVOS

3.1 OBJETIVO PRINCIPAL

Avaliar e comparar as estruturas fonoarticulatérias de individuos com NF1 com

voluntarios ndo acometidos pela doenca.

3.2 OBJETIVOS ASSOCIADOS

o Descrever e quantificar as alteragdes da motricidade orofacial em individuos
com NF1;

° descrever e analisar a voz de individuos com NF1;

o medir a forga muscular e verificar possivel correlagdo com alteragdes da

motricidade orofacial e da voz em individuos com NF1;

° descrever e analisar o potencial elétrico do musculo masseter;

° verificar possivel correlacdo entre potencial elétrico do musculo masseter
durante o apertamento dentario e a forga muscular global,

° verificar possivel correlagdo da relagdo s/z (aerodinamica e fungao glética) e a

forca muscular.
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4 PACIENTES E METODOS

4.1 ASPECTOS ETICOS

Este estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa (COEP) da
Universidade Federal de Minas Gerais (UFMG) (ETIC 0307.0.203.000-09) (ANEXO
C) e todos os voluntarios, individuos com NF1 e sadios ou seus responsaveis legais
assinaram o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) (APENDICE A e
B).

4.2 TIPO DE ESTUDO

Trata-se de um estudo observacional analitico, do tipo caso controle em que
individuos com NF1 confirmada (casos) foram comparados a um grupo de

voluntarios ndo acometidos pela doenca (controles).

4.3 POPULAGAO ESTUDADA

A amostra foi estimada em 24 individuos. Esta amostra foi calculada utilizando-se o
Software Epi Info™ (mddulo Sample size), considerando-se o erro de 5% e com IC
de 95% e a prevaléncia de alteracbes da motricidade orofacial e da voz em 40% dos
individuos com NF1. Para cada individuo com NF1 avaliado foi também examinado
um individuo sem a doenca para controle. Os individuos com NF1 foram
selecionados do banco de dados do CRNF-MG através de uma tabela de numeros
aleatédrios. Caso os pacientes selecionados tivessem menos de 10 anos, 0 mesmo
era automaticamente excluido e escolhido o paciente subsequente. Os individuos
controles foram recrutados entre profissionais e estudantes que concordaram

voluntariamente em participar da pesquisa, sem qualquer tipo de remuneragao.

Os voluntarios (NF1 e controles) foram submetidos a avaliagdo da motricidade
orofacial (estrutural e funcional), da voz, da eletromiografia de superficie do musculo

masseter e da audicao.
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4.4 DEFINICAO DE CASO

Pacientes atendidos no CRNF-MG foram considerados participantes em potencial
desde que voluntarios e residentes no municipio de Belo Horizonte ou na Regi&do
Metropolitana desta cidade. Entre todos os individuos, foram considerados como
caso aqueles com idade maior que 10 anos e com diagndstico de neurofibromatose
tipo 1, de acordo com os critérios diagndésticos definidos no ultimo consenso do NIH
de 1997. Na ocasidao da pesquisa estavam cadastrados no CRNF-MG, 640

pacientes.

4.5 CRITERIO DE INCLUSAO NO GRUPO NF1

Foram incluidos no estudo individuos acima de 10 anos de idade, que apresentaram
trés ou mais dos seguintes critérios: 1) seis ou mais manchas café com leite: 0,5 cm
ou mais antes da puberdade e igual ou maior do que 1,5cm; 2) dois ou mais
neurofibromas de qualquer tipo, ou um ou mais neurofibromas plexiformes;
3) efélides similes em regido de dobra cutanea (especialmente na axila ou regiao
inguinal); 4) glioma do nervo 6ptico; 5) dois ou mais nédulos de Lisch; 6) displasia do
esfenoide ou displasia/adelgagamento do cortex de ossos longos; 7) um parente de
primeiro grau com NF1. A inclusdo de trés critérios e n&o de dois, como
recomendado pelo NIH, teve como propdsito excluir pacientes com possivel

diagndstico da Sindrome de Legius.

Nao foi realizado teste genético para a confirmagdo da NF1 nos participantes. Os
dados referentes ao diagndéstico de NF1 foram obtidos do Protocolo de Atendimento
do CRNF-MG.

4.6 CRITERIO DE EXCLUSAO NO GRUPO NF1

Foram excluidos os pacientes com neurofibromas plexiformes na regido orofacial, ou
neurofibromas nao plexiformes que pudessem comprometer a fungao

fonoarticulatoria e pacientes com comprometimento da audicao.

4.7 CRITERIO DE INCLUSAO NO GRUPO CONTROLE

Individuos sem critérios para o diagnostico de neurofibromatose tipo 1 e com

audicdo normal.
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4.8 CRITERIO DE EXCLUSAO NO GRUPO CONTROLE

Nao foram incluidos individuos com doencgas sistémicas avaliadas clinicamente que
pudessem comprometer a motricidade orofacial, voz ou que tivessem

comprometimento da audigcéo, detectados na audiometria, ou tumores no SNC.

4.9 PROCEDIMENTOS DE AVALIAGAO

4.9.1 Entrevista

A coleta da histéria clinica foi realizada com os individuos e responsaveis, para
obtencdo de informagdes referentes a dados pessoais, queixas relacionadas as
dificuldades na comunicagdo envolvendo a fala e audicdo e histdria otoldgica
(ANEXO A).

4.9.2 Avaliagao da forga muscular

Todos os individuos com NF1 (casos) e os voluntarios sem NF1 (controles) foram
avaliados quanto a forgca maxima de preensdo manual (Fmax), de acordo com a
metodologia utilizada por Souza (2013) (FIGURA 4), por meio de trés medidas
padronizadas da forgca maxima de cada individuo, utilizando o dinamémetro manual
(0-100 kg Kratos®, Brasil). A area de seccao transversal foi derivada da medida da
circunferéncia do antebrago (cm) e a forca muscular por unidade de area (Farea) foi
calculada (kg/cm?) (SOUZA et al., 2009). Foi realizada a medida do comprimento do
antebraco (da prega do punho a fossa cubital) de cada lado e da circunferéncia do
antebraco a dois tercos da prega do punho. No mesmo ponto da medida da
circunferéncia, na face flexora, foi feita a medida da dobra cutdnea (mm) com a
utilizagdo do compasso clinico. A area da secgao transversal foi derivada da medida

da circunferéncia do antebrago (cm) menos a dobra cutédnea do antebrago.

As medidas foram realizadas com os individuos assentados em cadeira com
encosto, os antebracos apoiados, em mesa colocada a sua frente, e ambos os pés
apoiados no chao. Aos individuos foi solicitado que comprimissem a alca do
dinamémetro com a maior forga possivel, mantendo os antebragos apoiados na
mesa e tendo a base do dinamdmetro apoiada sobre a mao. Foram anotadas trés

medidas de cada lado (kg) e utilizada a média das trés medidas. A forga muscular
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por unidade de area (Farea) foi calculada (kg/cm?) e transformada em (N/cm?). As

medidas foram realizadas pela pesquisadora principal que foi previamente treinada.

Maximal

voluntary

strength M ) i
g9

kg/cm2

FIGURA 4: Medida da forca maxima de preensido manual e da area da secgéo
transversal.

Fonte: Souza (2008).

4.9.3 Avaliagao da motricidade orofacial

O protocolo utilizado para avaliagdo da motricidade orofacial foi a Avaliagao
Miofuncional Orofacial (MBGR) (GENARO et al., 2009) (ANEXO B). Neste estudo foi
utilizada apenas a parte do Exame Miofuncional Orofacial. A escolha deste
instrumento ocorreu pela sua facilidade na sistematizacdo da avaliacao,
possibilidade de quantificacdo e comparagdo com outros estudos a partir dos
escores obtidos. Apesar de ndo ser validado, € o protocolo mais utilizado na pratica

clinica atualmente.

Cada avaliagao foi realizada pelo mesmo fonoaudiélogo, com experiéncia prévia na
utilizacdo do protocolo. As avaliagdes tiveram duragdo de aproximadamente 45
minutos, que anotou os resultados no protocolo especifico no momento do exame. O
protocolo do exame clinico compreendeu a observagao da postura corporal, analise

morfolégica extra e intraoral, avaliacdo da mobilidade, tonicidade e sensibilidade
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orofacial, além das funcbes de respiragdo, mastigacdo, degluticdo e fala. A
mastigacdo e a degluticdo foram avaliadas com alimento sdlido (biscoito cream

cracker) e com liquido (agua).

Durante a avaliagao clinica, o paciente permaneceu sentado em uma cadeira e a
avaliadora ficou em frente a ele. Os materiais utilizados na avaliacdo descrita acima
foram: luvas, espatulas de madeira descartaveis e paquimetro. Alguns itens do
protocolo dependeram apenas da observacdo da avaliadora, como a posicao da
lingua e dos labios, que foram avaliados durante a posi¢do habitual de repouso. Ja
para a avaliagao do ténus, além da observacéao visual, a fonoaudiéloga também fez
uso da palpagcao da musculatura orofacial. Todos os procedimentos foram realizados

segundo as instrugdes que acompanham o protocolo.

4.9.4 Avaliagao eletromiografica de superficie do musculo masseter

Para avaliar o potencial elétrico do musculo masseter, principal musculo da
mastigacao, utilizou-se, além da palpacao, também a eletromiografia de superficie
(EMGs). Utilizou-se o eletromiografo modelo Miotool 200 USB, de dois canais, com
scanner #9, calibrado a uma amplitude de 500 microvolts (mV). A gordura da pele foi
removida com gaze embebida em alcool 70°. Os eletrodos superficiais duplos de
superficie de cloreto de prata descartaveis (SDS 500-conexdo por garra) foram
aderidos bilateralmente sobre os musculos masseteres. Durante a avaliacido os
individuos permaneceram sentados e a avaliadora, treinada previamente para a
realizacdo do procedimento, ficou em frente a eles. As provas eletromiograficas
selecionadas para este estudo segundo Rahal (RAHAL; GOFFI-GOMEZ, 2007)

foram:

1. posigao habitual com os labios ocluidos durante 15 segundos;
2. apertamento dentério: o individuo foi orientado a apertar os dentes durante trés

segundos em trés momentos diferentes e consecutivos.

Foram registradas as respostas eletromiograficas de cada prova de ambos os lados
da face expressas em microvolts (mV) resultantes da média final bruta da atividade

elétrica em uma janela de 15 segundos. Os tragados eletromiograficos foram
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também analisados em sinal retificado (RMS) que avalia a simetria entre o potencial

elétrico dos musculos estudados.

4.9.5 Avaliacao da voz

A avaliagao das medidas aerodinamicas, tempo maximo de fonagao (TMF) da vogal
sustentada /a/ e fonemas fricativos /s/ e /z/, itens que compdem a avaliagdo da voz
do protocolo MBGR, foram realizadas por todos os individuos da pesquisa por meio
de gravacdo da voz diretamente no computador, em ambiente silencioso. Foi
solicitado a cada participante que emitisse a vogal /a/ sustentada, de forma habitual
e plena, sem variacao da frequéncia e da intensidade, falasse os numeros de 1 a 10
(fala automatica) e relatasse sobre sua opinido a respeito da propria voz (fala
espontanea). As gravagdes foram realizadas em computador com processador Intel
Core 2 Duo® E4500, 2.2 GHz, com placa de som Sound Blaster Live 7.1. Para a
captacao da voz foi utilizado microfone Lesson® HD 74 unidirecional (cardioide)
devidamente conectado ao computador, posicionado lateralmente a boca do
paciente sentado a uma distancia de cinco centimetros. Os dados coletados foram
analisados com a utilizagéo do software Vox Metria® 2.6, para a interpretagéo dos
resultados obtidos. Na analise acustica quantitativa foram avaliados os seguintes
parametros: Fo e seus indices de perturbagéao (jitter e shimmer) e medida de ruido:
Glottal to Noise Excitation Ratio (GNE) (GAMA et al., 2011; COSTA et al., 2008). O
TMF foi derivado da média do tempo cronometrado de trés medidas da vogal /a/
sustentada. Essa medida foi realizada também para as fricativas /s/ e /z/, com o
crondmetro Vollo VLS 510 digital. As medidas foram mensuradas pelo mesmo
avaliador e o paciente foi orientado a inspirar e emitir a vogal /a/ de forma
prolongada, repetidas por trés vezes. O mesmo procedimento foi feito com as
fricativas /s/ e /z/. Foram considerados normais aqueles individuos que
apresentassem resultados do TMF de 20s para homens e 14s para mulheres
(BRASIL, 2006). Para os fonemas fricativos /s/ e /z/, os valores de 0,8 a 1,2s foram
considerados como referéncia de normofungdo, os menores que 0,8s como
hipofungado e maiores que 1,2s, como hiperfungdo (COSTA et al., 2008). A Fo entre
80 a 150 Hz para homens e de 150 a 250 Hz para mulheres, pitch e loudness
adequados, jitter com valor limite de normalidade de 0,6% e shimmer com valores

limites de normalidade de 6,5% e ruido GNE com o intervalo de normalidade de 0,5
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a 1%, sao padroes de normalidade utilizados no programa de analise acustica Vox

Metria®.

4.10 Analise dos dados

Os resultados deste estudo foram analisados estatisticamente por meio do software
SPSS versao 19.0. Foi realizada analise descritiva das variaveis continuas, sendo
calculadas as médias e os desvios-padrao e distribuicdo de frequéncia das variaveis
categéricas. Para a comparagao das medianas e meédias dos parametros estudados
entre os grupos NF1 e controle, foram utilizados, respectivamente, os testes de
Mann-Whitney para amostras nao pareadas e teste t de Student para amostras

independentes.

Para a analise de correlacdo entre as medidas foi utilizado o coeficiente de
correlagdo de Spearman e para anadlise de associagdes entre as variaveis
categoricas foi utilizado o Teste Exato de Fisher, adequado para avaliar amostras

pequenas.

Em todas as analises foi utilizado o nivel de significancia de 5% e intervalo de

confianga de 95%.
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5 RESULTADOS

5.1 CARACTERIZAGAO DA AMOSTRA

A populacéo estudada foi composta por 24 pacientes com NF1 atendidos no CRNF-
MG (12 mulheres e 12 homens), com idade entre 13 e 53 anos e comparados a 24
voluntarios nao portadores de NF1 (12 mulheres e 12 homens). Os grupos que

constituiram esta amostra foram semelhantes quanto a idade e ao sexo.

5.2 FORCA MUSCULAR

A Fmax foi semelhante entre os grupos de individuos (NF1 e controles) do sexo
feminino (TABELA 1). Por outro lado, os individuos do sexo masculino com NF1
apresentaram maior redugdo da Fmax em relagéo aos controles. Quando analisada a
Fmax independente do sexo, observou-se diferenca significativa entre o grupo NF1 e
os voluntarios sem NF1 (TABELA 2).

TABELA 1: Forca maxima de preensao manual estratificada por sexo em individuos
com NF1 e controles expressa em média

Forgca maxima de preensdao manual (N/cm2)

Sexo Individuos com NF1 Individuos sem NF1 Valor de p
Mulheres 4,068 4,519 0,204
Homens 4,837 6,789 0,043

Legenda: (1) Teste de Mann-Whitney.
Fonte: Dados da pesquisa.

TABELA 2: Forga maxima de preensao manual comparada entre os grupos NF1 e
controles expressa em média

Grupos
NF1 Controle

Forca maxima de preensao manual 4,452 5,654 0,035'
Legenda: (1) Teste de Mann-Whitney.
Fonte: Dados da pesquisa.

Valor p

5.3 MOTRICIDADE OROFACIAL

As tabelas 3 a 9 mostram os resultados encontrados na avaliagdao da MO. Cada
tabela representa uma divisdao do Exame Miofuncional Orofacial - MBGR. Os

resultados apresentados apontam que individuos sem NF1 apresentam médias
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menores em todas as subdivisdes do protocolo, exceto a de dor a palpagao (menor

média indica menor comprometimento das estruturas e do funcionamento do SEG).

Todas as subdivisbes do protocolo MBGR apresentaram diferenga significativa
(p <0,05).

TABELA 3: Escore de postura corporal, expresso em média, em individuos com NF1

e controles
Grupos
NF1 Controle Valor p
Média (DP) Mediana Média (DP) Mediana
Postura corporal 1,63 (1,44) 1,5 0,08 (0,28) 0,0 0,000'

Legenda: (1) Teste de Mann-Whitney.
Fonte: Dados da pesquisa.

TABELA 4: Escore do exame extraoral expresso em média, entre os individuos com
NF1 e controles

Grupos
NF1 Controle Valor p
Média (DP) Mediana Média (DP) Mediana
Exame extraoral 5,04 (2,61) 4.5 1,50 (1,56) 1,0 0,000'

Legenda: (1) Teste de Mann-Whitney.
Fonte: Dados da pesquisa.

TABELA 5: Escore do exame intraoral, expresso em média, em individuos com NF1

e controles
Grupos
NF1 Controle Valor p
Média (DP) Mediana Média (DP) Mediana
Exame intraoral 9,04 (5,02) 8,0 2,92 (1,89) 2,0 0,000'

Legenda: (1) Teste de Mann-Whitney.
Fonte: Dados da pesquisa.

TABELA 6: Escore da mobilidade das estruturas orofaciais, expresso em média, em
individuos com NF1 e controles

Grupos
NF1 Controle Valor p
Média (DP) Mediana Média (DP) Mediana
Mobilidade 10,21 (5,48) 8,5 1,25 (1,42) 1,0 0,000'

Legenda: (1) Teste de Mann-Whitney.
Fonte: Dados da pesquisa.
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TABELA7: Escore do tonus das estruturas orofaciais, expresso em média em
individuos com NF1 e controles

Grupos
NF1 Controle Valor p
Média (DP) Mediana Média (DP) Mediana
Ténus 3.58 (2.58) 4.0 0,08 (0,28) 0,0 0,000'

Legenda: (1) Teste de Mann-Whitney.
Fonte: Dados da pesquisa.

Os escores de dor a palpacao foram nulos em ambos os grupos, e dessa forma nao

foram realizadas comparacoes.

TABELA 8: Escore das funcbées estomatognaticas, expresso em médias, em
individuos com NF1 e controles

Grupos
Fungodes NF1 Controle Valor p
Média (DP) Mediana Média (DP) Mediana

Respiragao 1,00 (1,06) 1,0 0,38 (0,49) 0,0 0,011°
Mastigacao 3,37 (1,88) 4.0 0,63 (0,82) 0,0 0,000'
Degluticao 12 prova 0,96 (1,83) 0,0 0,00 (0,00) 0,0 0,005'
Degluticao 22 prova 0,87 (1,67) 0,0 0,00 (0,00) 0,0 0,005'
Degluticao 32 prova 2,25 (2,11) 2,0 0,25 (0,61) 0,0 0,000’
Fala 12 prova 0,21 (0,58) 0,0 0,00 (0,00) 0,0 0,077!
Fala 22 prova 0,21 (0,58) 0,0 0,00 (0,00) 0,0 0,077"
Fala 32 prova 0,08 (0,41) 0,0 0,04 (0,20) 0,0 0,976"
Fala 42 prova 3,46 (2,26) 3,0 0,25 (0,53) 0,0 0,000'

Legenda: (1) Teste de Mann-Whitney.
Fonte: Dados da pesquisa.

TABELA 9: Escore total do Protocolo MBGR, expresso em média, em individuos
com NF1 e controles

Grupos
NF1 Controle Valor p
Média (DP) Mediana Média (DP) Mediana
Escore total 42,16 (16,87) 34,5 7,29 (5,43) 6,0 0,000'

Legenda: (1) Teste de Mann-Whitney.
Fonte: Dados da pesquisa.

54 VOzZ

Na Tabela 10 pode-se observar as diferengas dos tipos de voz entre os grupos,
mostrando que individuos do grupo controle apresentaram probabilidade maior de
possuir voz adaptada do que individuos com NF1. Observamos que a ressonancia

também se encontra alterada nos individuos com NF1 sem diferenca entre os sexos.
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TABELA 10: Associacao entre o tipo de voz e ressonancia considerando os grupos
de individuos com NF1 e controles, estratificado por sexo.

Variaveis Mulheres Homens
NF1 Controle Valorp  NF1 Controle Valor p

) Adaptada 3 10 0 11
Tipo de voz 0,006 0,000

Alterada 9 2 12 1

L. Equilibrada 2 12 3 12
Ressonancia 0,000' 0,000'

Alterada 10 0 9 0

Legenda: (1) Teste de Exato de Fisher.
Fonte: Dados da pesquisa.

Os resultados do tempo maximo de fonagdo (TABELA 11) mostraram que individuos
com NF1 apresentaram valores inferiores ao padrao de normalidade. Ja em relagao
ao sexo, as mulheres do grupo NF1 apresentaram valores mais préximos da
normalidade quando comparadas aos homens. As mulheres do grupo controle n&o
apresentaram alteracées quanto ao tempo maximo de fonacdo enquanto os homens
apresentaram valores bem proximos do padrdo considerado normal. Da mesma
forma, foi encontrada alteracao significativa na relagdo s/z, sendo esta menor no

grupo NF1.

Considerando os dados estratificados por sexo, observa-se que o tempo maximo de
fonacdo da vogal /a/ sustentada apresentou diferenga significativa entre os grupos
dos individuos com NF1 e controles para ambos os sexos, sendo menor no grupo
NF1.

TABELA 11: Tempo maximo de fonagéao e relagao s/z comparados entre os individuos
com NF1 e controles, estratificado por sexo

Mulheres Homens
.. NF1 Controle NF1 Controle
Variavel adi adi Valor Médi Médi Valor
I\?ggl)a Mediana N(Iggl)a Mediana P (Sg')a Mediana (ggl)a Mediana P
12,25 15,83 1 12,50 22,33 1
TMF/a/ (5,38) 12,5 (3,38) 15,0 0,0018 (4,87) 11,5 (4.87) 24,5 0,001
0,98 1,19 0,98
2 ’ 1 ’ ’ 1
Relagao s/z (0,41) 1,0 0,91 (0,29) 1,0 0,557 (0,04) 1,0 (0,04) 1,000

Legenda: (1) Teste de Mann-Whitney.
Fonte: Dados da pesquisa.

Na Tabela 12 sao apresentados os resultados da avaliagao da relacio s/z. Observa-

se que os valores podem ser considerados iguais a 1 (valor p > 0,05) para ambos os
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grupos, independente do sexo. Os individuos com NF1 apresentam valores

levemente superiores aos do grupo controle.

TABELA 12: Teste t para verificar se a relagao s/z =1

Relagdo s/z __ NF1 _ Controle
Média (DP) Valor p Média (DP) Valor p
Geral 1,08 (0,16) 0,5901 0,94 (0,04) 0,2111
Masculino 1,19 (0,30) 0,531 0,98 (0,01) 0,166"
Feminino 0,98 (0,12) 0,860 0,91 (0,08) 0,298

Legenda: (1) Teste t para verificar se a relagéo s/z = 1.
Fonte: Dados da pesquisa.

Os resultados apresentados na Tabela 13 mostram que na analise da avaliacéo
quantitativa, as medidas acusticas jitter e shimmer apresentaram maior alteragdo em

individuos com NF1 do que em individuos sem NF1.

Ambos o0s grupos apresentaram médias com valores acima do padrdo de
normalidade determinado pelo programa Vox Metria® 2.6, exceto Fo e GNE.
Entretanto, os valores encontrados no grupo NF1 foram maiores do que os do grupo
controle. Apesar de apresentarem valores alterados, o grupo controle mostrou
valores mais proximos do padrao de normalidade, independente do sexo. Apenas 0s
aspectos acusticos jitter e shimmer apresentaram diferenga significativa no sexo

feminino.

TABELA 13: Analise quantitativa dos parametros acusticos entre os individuos com
NF1 e controles

Mulheres Homens
Aspectos acusticos NF1 Controle Valor p NF1 Controle Valor p
Média Média Média Média
Jitter 6,13 1,04 0,0067" 12,2 2,9 0,5065"
Shimmer 23,4 8,03 0,0061" 15,6 11,20 0,4528"
GNE 0,63 0,72 0,1486" 0,63 0,76 0,3700°
Fo 213,7 220,4 0,6861" 111,6 125,9 0,0647"

Legenda: (1) Teste de Mann-Whitney.
Fonte: Dados da pesquisa.

5.5 ELETROMIOGRAFIA DE SUPERFICIE DO MUSCULO MASSETER

Os resultados referentes a atividade elétrica (mV) do musculo masseter, exibidos

nas tabelas 14 e 15, mostraram que individuos sem NF1 apresentaram maior
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amplitude da atividade mioelétrica em relagdo aos individuos com NF1 durante o

apertamento dentario.

TABELA 14: Atividade elétrica do musculo masseter, comparada entre os grupos NF1

e controles
Grupos
Atividade elétrica do misculo masseter NF1 Controle Valor p
Média (DP) Mediana Média (DP) Mediana
Apertamento dentario 47,03 (25,44) 41.8 72,99(31,90) 87.48 0,0069'

Legenda: (1) Teste de Mann-Whitney.
Fonte: Dados da pesquisa.

TABELA 15: Atividade elétrica do musculo masseter, durante o apertamento dentario,
expressa em média e estratificado por sexo

Mulheres Homens
Atividade elétrica do musculo masseter NF1 Controle Valor p NF1 Controle Valorp
Média (mV) Média (mV) Média (mV) Média (mV)
Apertamento dentario 35,99 64,43 0,0496'" 58,08 81,55 0,0567"

Legenda: (1) Teste de Mann-Whitney.
Fonte: Dados da pesquisa.

A Tabela 16 apresenta os coeficientes de correlagcdo entre a forca maxima de
preensao manual e escore total do protocolo MBGR, relagdo s/z e do potencial
elétrico de acdo do musculo masseter. Apesar dos coeficientes mostrarem uma fraca
correlacdo entre estas variaveis, todos os coeficientes foram estatisticamente

significativos.

Destaca-se que as correlagdes inversas entre a Fmax € 0 escore total do MBGR e a
relagdo s/z, indicando que a medida que a forca aumenta, os valores dos dois

parametros diminuem.

TABELA 16: Coeficiente de correlagao de Spearman entre forgca maxima de preensao
manual, escore total do Protocolo MBGR, relacao s/z e do potencial
elétrico de agdao do musculo masseter

Coeficiente de correlagiao

de Spearman Valor p

Escore total MBGR -0,394 0,006"

Forga maxima de preensao ~ ) 1
manual Relagao s/z 0,290 0,045
Potencial elétrico musculo masseter 0,359 0,012'

Legenda: (1) Coeficiente de correlagdo de Spearman.
Fonte: Dados da pesquisa.
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6 DISCUSSAO

Os resultados desta pesquisa permitem concluir que os individuos com NF1
apresentaram altera¢des fonoarticulatorias significativas, com repercussdes sobre a
motricidade orofacial e a voz em comparagdo com os voluntarios ndo acometidos

pela doencga. Discutiremos separadamente as diversas alteragbes observadas.

6.1 FORCA MAXIIJ/IA DE PREENSAO MANUAL E ATIVIDADE
ELETROMIOGRAFICA DO MUSCULO MASSETER

A avaliacdo da Fmax foi realizada para complementar os estudos conduzidos
previamente no CRNF-MG em relagdo a forga muscular (SOUZA, 2013) e investigar
se as alteracbes da forgca muscular global poderiam afetar também a musculatura
orofacial no desempenho das fungbes estomatognaticas. Como demonstrado
anteriormente, este estudo comprovou reducdo da forgca muscular global em

individuos com NF1, com maior acometimento dos pacientes do sexo masculino.

Inicialmente, a hipotonia muscular foi observada clinicamente em 32% dos
individuos com NF1 avaliados no CRNF-MG (SOUZA et al., 2009b). Com a
ampliacdo da amostra foi possivel observar que 67% dos individuos com NF1
apresentaram forca muscular menor do que individuos sadios pareados por sexo e
idade (SOUZA et al., 2009). A hipotese inicial considerada foi de que a reducgao da
forca muscular estivesse relacionada com as alteragdes genéticas da NF1, que
resultam na insuficiéncia da neurofibromina. Os resultados da eletromiografia de
superficie mostraram que individuos com NF1 apresentam uma maior diferenca na
ativacdo dos musculos masseteres durante o apertamento dentario que os
voluntarios sem a doenca. Deve ser ressaltado que esta medida nao foi ainda
descrita em individuos com NF1, de acordo com a busca eletronica realizada nas
bases de dados MEDLINE, Scopus, SCIELO e LILACS. Estes achados séao
importantes ndo apenas para quantificar a atividade mioelétrica da musculatura
envolvida na mastigagéo, principalmente do musculo masseter, mas também para
confirmar a diminuigdo do potencial de agcdo dos musculos orofaciais de individuos
com NF1, o que nos permite sugerir algum tipo de intervengao terapéutica
fonoaudiologica (MARCHESAN; JUNQUEIRA, 1996; BERNARDES; GOMEZ;
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BENTO, 2010; IDERIHA; LIMONGI, 2007; MALTA et al., 2006; MUNOZ et al., 2004;
OLIVEIRA et al., 2010).

Individuos com NF1, por motivos variados, ndo praticam atividades fisicas regulares
e um certo “sedentarismo” é observado clinicamente nesta populagdo. Este
comportamento compromete toda a estrutura éssea e muscular global do corpo, com
interferéncia direta na postura e funcionamento das estruturas orofaciais. E
importante salientar que movimentos incoordenados e posturas inadequadas podem
afetar os movimentos normais dos musculos e o desempenho de suas funcdes
(SOUZA et al., 2009).

Na clinica fonoaudiolégica tem-se como premissa que o bom desempenho das
funcdes orofaciais, que envolvem a respiragdo, mastigagao, degluticdo e fala esta
intimamente ligado ao inter-relacionamento das estruturas estaticas ou passivas com
as estruturas dinamicas ou ativas, que equilibradas e controladas pelo SNC serao

responsaveis pelo funcionamento harménico da face (BRITTO, 2005).

As estruturas estaticas ou passivas sao representadas pelos arcos osteodentarios,
maxila e mandibula, relacionados entre si pela articulagdo temporomandibular. Ainda
fazem parte destas estruturas outros ossos cranianos e o osso hioide. Ja as
estruturas dindmicas ou ativas sao representadas pela unidade neuromuscular, que
mobiliza as partes estaticas. Estas estruturas interligadas formam um sistema com

caracteristicas proprias, desenvolvendo fungdes comuns (FELICIO et al., 2008).

Este estudo amplia as informagdes e consolida o fendtipo de reducao da forga
muscular da NF1. A etiologia da reducao da for¢a muscular nos individuos com NF1
ainda nao esta esclarecida e é provavel que seja multifatorial, quer seja devido a
deficiéncia de neurofibromina diretamente no musculo esquelético (displasia
muscular) ou, indiretamente, através das diversas alteragbes neuroldgicas (displasia

do SNC) potencialmente correlacionadas ao fenétipo muscular (SOUZA et al., 2009).

6.2 MOTRICIDADE OROFACIAL

O protocolo de avaliagdo MBGR propde uma investigagdo completa e global sobre a
morfofuncionalidade do SEG (GENARO et al., 2009). Os resultados deste estudo
mostraram as caracteristicas especificas desta populagdo de individuos com NF1
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nos aspectos referentes a postura corporal, analise morfolégica extra e intraoral,
avaliagcdo da mobilidade e tonicidade orofacial, dor a palpagdo da musculatura
orofacial, além das fun¢des de respiragado, mastigagéo, degluticdo e fala. Na pratica
clinica € essencial conhecer o conjunto das fun¢gdées do SEG assim como suas inter-
relagbes para uma compreensao ampliada do progndstico nos disturbios
miofuncionais orofaciais, fundamentar o diagndstico fonoaudiolégico e delinear

propostas terapéuticas especificas (FELICIO et al., 2008).

Apesar de este estudo ter sido direcionado para a avaliacido de todos os OFAs e
funcdes estomatognaticas foi necessario agrupar os itens nas divisdes propostas
pelo protocolo MBGR na tentativa de definir o perfil dos individuos com NF1. Desta
forma, os individuos com NF1 apresentaram maior prevaléncia das alteracdes
fonoarticulatorias com escores mais elevados, que neste protocolo, indica maior
comprometimento das estruturas e fungdes fonoarticulatérias. Esse dado refere-se a
todas as divisbes do protocolo, com excecado das 12, 22 e 32 provas de fala. A 42
prova de fala do referido protocolo confirma as alteragcbes fonoarticulatérias
relatadas previamente no acompanhamento clinico destes individuos (GENARO et
al., 2009).

Nao foram encontradas alteragdes referentes a postura da cabega e ombros no
grupo de voluntarios saudaveis, ao contrario dos individuos com NF1 que
apresentaram alteracao postural de cabega ou ombro. A caracteristica mais evidente
se refere a postura do tronco superior em individuos com NF1 com a presenca de
cifose, rotacao interna, e elevacado dos ombros, estando os mesmos assimétricos em
postura estatica. Esses dados sugerem que a hipotonia muscular (SOUZA et al.,
2009) é global influenciando ndo sé os grupos de grandes musculos esqueléticos,
mas atuando também em grupos musculares menores neste caso a musculatura da

cabeca e do pescogo.

O exame extraoral permite um conhecimento anatdmico da morfologia da face para
uma compreensao das alteragcbes miofuncionais orofaciais (GENARO et al., 2009).
No exame extraoral as analises faciais foram realizadas para investigagao do tipo
facial dos individuos com NF1, possiveis assimetrias, posturas e posigao habitual
das estruturas da face. As alteragdes nestas estruturas interferem diretamente nas

funcbées musculares. Os individuos com NF1 apresentaram no exame clinico,
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assimetrias como caracteristica mais marcante. A assimetria das estruturas gera
desequilibrio muscular e funcional com uma interferéncia significativa no crescimento

e desenvolvimento dentofacial.

As estruturas faciais investigadas foram os labios, as bochechas, a lingua, o palato,
as tonsilas palatinas, os dentes e a oclusao. As alteracbes mais evidentes no exame
intraoral dos individuos com NF1 foram as marcas dentarias em ambas as
bochechas e tremor de lingua durante protrusdo e movimentos. Sabe-se que estas
marcas dentarias podem estar relacionadas a falta de espaco intraoral e/ou tensao
aplicada nos arcos dentarios (BIANCHINI, 1998).

Em relagdo a conservacgao dentaria e gengival os individuos com NF1 apresentaram
conservacdo de ma qualidade concordando com estudo realizado com populacao
em outra populagdo de individuos com NF1 em um indice de higiene simplificado
(ANDRADE, 2012).

Foi possivel caracterizar a mobilidade dos labios, da lingua, das bochechas, do véu
palatino e da mandibula. Foram evidenciadas alteragdes na coordenacdo dos
movimentos dos OFAs, além de dificuldades na execucdo dos movimentos orais
espontaneamente nos individuos com NF1. Os movimentos foram realizados
seguindo ordem verbal do avaliador na frequéncia de trés vezes com ritmo
determinado. Os individuos com NF1 necessitaram que o avaliador exemplificasse
previamente os movimentos para a posterior realizacdo das provas motoras
especificas. Esta dificuldade na compreensao para execucao de tarefas pode estar
relacionada a dificuldades na compreensdo auditiva do comando verbal por
disturbios do processamento auditivo ja descrito em individuos com NF1 (BATISTA

et al., 2010) ou possivel dispraxia oral.

Observou-se visualmente e pela palpacao diminuicao do ténus da lingua, dos labios
e das bochechas nos individuos com NF1. O ténus pode estar hiperténico (massa
muscular rigida) ou hipoténico (massa muscular flacida) quando ha um mau uso das
estruturas e quando a forma, funcao e /ou postura da musculatura estdo alteradas
(SITTEL; STENNERT, 2001). Além disso, € importante diferenciar o ténus postural
do ténus de acdo. Observamos alteragao tanto do ténus postural quanto do ténus de
agao dos OFAs dos individuos com NF1 pesquisados.



54

Os individuos com NF1 ndo apresentaram dor a palpacdo dos musculos temporal
anterior, masseter superficial, trapézio, esternocleidomastoideo e da articulagéo
temporomandibular (ATM). Além disso, nenhum voluntario com NF1 desta pesquisa

possuia neurofibromas plexiformes na regiao orofacial.

Observamos no exame clinico dos individuos com NF1 que o tipo respiratério
predominante era médio superior ou toracico e modo nasal. Este tipo respiratorio
exige maior participagado das costelas e observamos com frequéncia elevagédo dos
ombros com inspiragao e expiragdo mais curtas. A respiragao costo-diafragmatica ou
médio inferior se caracteriza como o tipo respiratério ideal para um melhor
direcionamento do fluxo aéreo expirado para uma boa coaptagao glética resultando
em uma fonagdo adequada. Este tipo respiratorio esta diretamente ligado a ativagao
da musculatura do tronco e do abdome e relacionado com alteragcdes corporais
importantes como deformidades da caixa toracica, musculatura abdominal flacida e
distendida, cabeg¢a mal posicionada em relagcéo a pescogo, trazendo alteragdes para
a coluna e ombros rodados para frente comprimindo o térax, com objetivo de
compensar este mal posicionamento. Estudo recente em individuos com NF1
comprovou reducdo da forca da musculatura respiratéria, apesar da fungao

respiratoria avaliada por espirometria estar normal (SOUZA et al., 2009).

A funcdo mastigatdria dos individuos com NF1 teve escore superior em relagdo aos
voluntarios ndo acometidos pela doenga, ou seja, apresentou alteragdes quanto a
velocidade e padréo mastigatério. Na populagdo dos individuos com NF1 o transito
oral do alimento foi aumentado, mas este fato ja era esperado devido a consisténcia
do alimento (bolacha cream cracker) utilizado na avaliagdo. Este tipo de alimento se
fragmenta demasiadamente durante a trituragdo e leva o individuo a realizar
movimentos excessivos de lingua para seu recolhimento (BIANCHINI, 1998). As
alteracbes durante a degluticido de alimentos sdlidos se caracterizaram por acumulo
de residuos na cavidade oral apds a degluticdo. Na prova de degluticdo de liquidos
dirigida, individuos com NF1 apresentaram contragdo acentuada da musculatura
perioral. Esta contragdo excessiva se caracteriza como uma degluticao atipica. A
degluticdo atipica corresponde a movimentagédo inadequada da lingua e/ou outras
estruturas que participam do ato de deglutir, durante a fase oral da degluticdo, sem
que haja nenhuma alteragao da forma na cavidade oral. Como os individuos com

NF1 que participaram do presente estudo ndo apresentaram clinicamente alteracao
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da forma éssea e dentaria, concordamos com a diferenciacdo dos padrboes de
degluticdo propostas em estudos anteriores sobre degluticao atipica e degluticao

adaptada em diferentes populacdes (FELICIO et al., 2008).

Com relacdo a fala podemos considerar que os individuos com NF1 nao
apresentaram distorgdes, substituicdo ou omissao de fonemas quando testados nas
provas de fala espontanea, de fala automatica e de nomeacédo de figuras do
protocolo MBGR (12 e 22 provas). A literatura relata altera¢gdes de fala na infancia
(COSYNS et al., 2011a) de individuos com NF1, mais frequentemente em individuos
do sexo masculino. Nosso estudo apontou dificuldades na coordenagdo motora da
fala, em relagéo a velocidade e ritmo, de acordo com os resultados apresentados na
32 prova. A imprecisao articulatéria, coordenacdo pneumofonoarticulatéria e
ressonancia, itens investigados na 42 prova, apresentaram-se alterados nos
individuos com NF1 pesquisados, quando avaliados em relagao ao aspecto geral da

fala espontanea.

O ténus muscular reduzido das estruturas fonoarticulatérias observados nesta
avaliagao clinica foi o principal aspecto relacionado a alteracao de fala encontrada
nos individuos com NF1. A incoordenacdo pneumofonoarticulatéria também
evidenciada na 42 prova pode estar relacionada a reducao do fluxo aéreo expirado,
ja também observado em individuos com NF1 (SOUZA, 2013). A diminuigdo do
tébnus muscular observado nos individuos com NF1 podem estar associadas com as
alteracées do SEG, com influéncia direta na produgao e na qualidade da fala, além

da incoordenagao da ativacdo muscular para a articulacéo da fala.

Com relagéo a ressonancia oronasal, o grupo de individuos com NF1 apresentou
uso nasal excessivo. Em concordéncia com a literatura (ZHANG et al., 2012,
COSYNS et al.,, 2011c), individuos com NF1 apresentam alto indice de
hipernasalidade. Esta alteragao interfere de forma significativa na inteligibilidade da
fala. Estes estudos apontam que esta alteracdo é mais evidenciada em homens com

NF1 podendo também estar associada a disfungdes velofaringeas.

Desta forma os resultados desta pesquisa apontam um comprometimento direto no
desempenho das fungbdes do SEG, com interferéncia na qualidade e efetividade da
comunicagdo de individuos com NF1. Entretanto, estes aspectos necessitam de
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estudos complementares com amostra mais homogénea de individuos com NF1
associados ao uso de equipamentos para quantificar o desempenho da musculatura
envolvida nas fungdes de respiracdo, mastigacéo, degluticdo e fala. Estes estudos
poderiam dar suporte a uma intervencdo clinica fonoaudiolégica voltada para o
fortalecimento muscular orofacial e adequacao das fungdes estomatognaticas,

alteragdes da motricidade orofacial e da voz em pacientes com NF1.

6.3 VOZ

A avaliagao subjetiva da voz do Protocolo MBGR, descreveu o tipo vocal e o TMF da
vogal /a/ e fonemas fricativos /s/ e /z/ dos individuos pesquisados. Os parametros
acusticos foram obtidos quantitativamente na analise acustica, reafirmando o carater
complementar da avaliagdo objetiva em relacdo a subjetiva, para o melhor
entendimento dos padrdes vocais do paciente (CORTES; GAMA, 2010; SITTEL;
STENNERT, 2001, NEMR et al., 2005; VALENTIM; CORTES; GAMA, 2010; BEBER;
CIELO, 2011).

A analise acustica computadorizada foi utilizada como forma de buscar a
comprovacao obijetiva, contribuir para a normatizacdo dos dados para diferentes
realidades vocais (FERREIRA et al., 1998).

Individuos com NF1 apresentaram alteragdes vocais frequentes (SILVA et al., 2007,
GELLER; BONALUMI, 2004; COSYNS et al., 2011c). Estudo realizado na Bélgica
examinou objetivamente as caracteristicas da voz de 22 pacientes com NF1
pareados com individuos sadios em relacdo a medidas aerodinamicas, extensao
vocal e parametros acusticos. O estudo demonstrou para os individuos com NF1:
pior qualidade vocal medida pelo indice de gravidade da disfonia, redu¢do da
capacidade vital (medida pela espirometria) e parametros acusticos sem diferengas
significativas entre os grupos. Nosso estudo também encontrou individuos com NF1
com qualidade vocal e ressonancia alteradas em relagéo aos controles para ambos

0OS SeXo0s.

Estes individuos apresentaram o TMF/a/ reduzido, em ambos 0s sexos, com
diferencas significativas. A medida do TMF é considerada uma medida da habilidade
fonatoria, utilizada para obtencdo de dados pneumofénicos, sendo uma das mais

utilizadas na pratica clinica da avaliagao vocal, por ser de facil coleta e considerada
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uma medida objetiva de verificagdo da eficiéncia glética (BRASIL, 2006; ROSSI et
al., 2006; KURTZ; CIELO, 2010; CIELO; CAPPELLARI, 2008; CIELO et al., 2008).
Também indica a eficiéncia da coordenacio existente entre os niveis respiratorio e
fonatério, uma vez que, para a sustentagdo maxima da fonagao, o individuo utiliza o
maximo da sua capacidade vital para manter um fonema durante o maior tempo
possivel, refletindo o controle neuromuscular e aerodindmico da producédo vocal
(BRASIL, 2006; CIELO et al., 2008; GELFER; PAZERA, 2006). Em relagéo a
capacidade vital a literatura aponta reducao da capacidade vital para os individuos
com NF1 quando comparados a individuos saudaveis (SOUZA et al., 2009;
COSYNS et al., 2011c).

Os valores do TMF quando reduzidos sugerem escape aéreo transglético durante a
fonacao e os valores quando se mostram elevados indicam aumento do fechamento
glético e/ou maior tensdo muscular & fonacdo (BRASIL, 2006; FERNANDEZ;
LOPEZ, 2003). No presente estudo homens e mulheres tiveram reducdo do TMF /a/,
porém as mulheres apresentaram valores mais proximos da normalidade que os
homens, indo de encontro com a literatura (COSYNS et al., 2011c), que observou
maior alteracdo vocal nos homens do que em mulheres com NF1. A etiologia das
alteragbes vocais nao € estabelecida, algumas consideragcbes sao propostas para
explicar tais alteracbes, dentre elas, a presenca de neurofibromas ao longo dos
nervos paravertebrais, nos plexos braquial, cervical e lombosacral interferindo na
inervacdo dos musculos envolvidos na respiracdo, que nao foi possivel comprovar
neste estudo. Alguns autores também sugerem uma base neuroldgica central para
os problemas de fala em individuos com NF1 (ALIVUOTILA, 2010; COSYNS et al.,
2011c). E possivel que a participacédo de neurotransmissores relacionando com a
deficiéncia da proteina neurofibromina possam participar do circuito extra-piramidal,
0 que tem sido visto em estudos experimentais com animais, além de achados sobre
as mudangas estruturais encontradas nos tecidos cerebrais dos ganglios da base,
talamo, substancia branca parieto-occipital e frontal, e corpo caloso de adultos com
NF1 (COSYNS et al, 2011c). Se o sistema extrapiramidal estiver realmente
envolvido na NF1, disturbios do movimento podem ser esperados e também
contribuir para as alteragdes da voz nesta populagao.

Segundo a literatura a relagao s/z permite verificar a ocorréncia do componente de

hipercontragdo muscular e do componente de falta de coaptagao das pregas vocais
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em pacientes com diagnostico de disfonia (GELFER; PAZERA, 2006). O controle
aerodinamico da emissdo com a saida progressiva do ar expiratorio pode ser
avaliado quantitativamente pelo valor do TMF do fonema /s/, fonema nao vozeado,
pois ndo utiliza a vibragdo das pregas vocais, evidenciando, assim, o desempenho
do nivel respiratorio a fonagdo. O componente oscilatério pode ser avaliado pelo
valor do TMF do fonema /z/, uma vez que se trata de fonema vozeado que
apresenta vibragao de pregas vocais, mostrando o desempenho do nivel glético ou
fonatorio a emissao. As alteracdes do fluxo expiratorio podem ser consequéncias do
uso inadequado da musculatura respiratéria, ocasionando um conflito entre a
pressdo aérea subglética e a resisténcia glética (FERNANDEZ; LOPEZ, 2003). A
relagédo s/z, portanto, fornece a avaliagdo da dinadmica fonatoria e eficiéncia laringea
e respiratéria (CIELO; CAPPELLARI, 2008; GELFER; PAZERA, 2006; FERNANDEZ;
LOPEZ, 2003; MENDES; CASTRO, 2005; FORTES et al., 2007; SOARES; BRITO,
2006; BEBER; CIELO; SIQUEIRA, 2009).

Nosso estudo ndo encontrou diferenga significativa da relagdo s/z em individuos com
NF1 comparados ao grupo controle. Os resultados sugerem que as alteragbes
vocais encontradas em individuos com NF1 ndo estao relacionadas com alteragcbes
na fungao glética, porém, neste sentido, seria necessaria avaliagao visual da laringe,

0 que tornaria possivel a compreensao do mecanismo vibratério das pregas vocais.

Em relagdo aos parametros acusticos utilizados para a correlagao objetiva da analise
perceptivo-auditivo da voz (GAMA et al., 2011; COSTA et al., 2008; CIELO;
CASARIN, 2008; FIGUEIREDO et al., 2003; BEBER; CIELO, 2011) nao foram
encontradas diferengas significativas entre os homens com NF1 e controles para os
parametros jitter e shimmer, ao contrario das mulheres com NF1 contrastando com o
grupo de individuos com NF1 analisados por Cosyns et al. (2011c) na Bélgica. Os
parametros Foe GNE nao diferiram significativamente entre os grupos, em ambos os
sexos. As diferencas encontradas entre os estudos podem ser justificadas pela
diferenga nos programas utilizados para se extrair os parametros acusticos de

ambas as pesquisas.
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CORRELAGOES E CONCLUSOES

A redugédo da forga muscular em individuos com NF1 se relaciona com as
alteragdes da motricidade orofacial, principalmente em relagdo ao desempenho
muscular dos érgaos fonoarticulatérios e fungdes estomatognaticas.

A reducdo da forca muscular em individuos com NF1 se relaciona com uma
diminuicdo da atividade elétrica dos musculos masseteres em apertamento
dentario (contragao isométrica).

Foi observada associagao significativa da reducdo da forga muscular em
individuos com NF1 com a relacdo s/z (fungéo glética), embora ndo tenha sido
possivel comprovar com este estudo, se as alteragdes vocais encontradas nos
individuos com NF1 foram decorrentes das alteragbes no suporte respiratorio

(TMF /s/) ou da fonte glética ou coaptacao das pregas vocais (TMF /z/).



60

8 LIMITAGOES DO ESTUDO

Diante dos objetivos inicialmente propostos para este estudo podem ser

consideradas limitagdes os seguintes fatores:

° a medida da atividade elétrica restrita ao musculo masseter, quando a
avaliagdo dos outros musculos mastigatorios, ampliaria a compreensao da

funcao mastigatéria em individuos com NF1;

° a realizacao de um protocolo extenso com muitas variaveis para descrever e
correlacionar as alteragdes da motricidade orofacial e da voz em individuos
com NF1;

o a dificuldade em ampliar a amostra de individuos com NF1 na realizacdo de

todas as etapas da coleta de dados desta pesquisa.
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9 PROPOSICOES
A partir dos resultados deste estudo as seguintes proposigdes sdo sugeridas:

° aplicar avaliagao eletromiografica de superficie para comprovar a eficacia da
terapéutica fonoaudiolégica nos disturbios miofuncionais orofaciais, em

individuos com NF1;

o incentivar a avaliagdo dos disturbios miofuncionais orofaciais utilizando
protocolos com escores e como resultado favorecer a comparacédo de achados

de diferentes Centros de estudo em neurofibromatose;

o avaliar a voz dos individuos com NF1 por meio da eletroglotografia para

investigar a fungao glética.
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APENDICE A - Termo de Consentimento Livre Esclarecido para individuos com

neurofibromatose tipo1
TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

N°: Registro CEP: ETIC0307.0.203.000.09

Titulo do Projeto: Alteragdes da Motricidade Orofacial e da Voz em Individuos com Neurofibromatose
Tipo 1.

Prezado Senhor (a),

Este Termo de Consentimento pode conter palavras que vocé ndo entenda. Peca ao pesquisador que
explique as palavras ou informagdes ndo compreendidas completamente.

Vocé esta sendo convidado (a) participar de uma pesquisa que estudara as alteragbes da Motricidade
Orofacial, Voz e Audigdo presentes em individuos com NF1. Vocé foi selecionado por estar em
tratamento no Centro de Referéncia em Neurofibromatose de Minas Gerais. A selecido foi feita
aleatoriamente dentre todos os individuos em tratamento neste local. A sua participagdo nao é
obrigatdria. Este trabalho tem o objetivo de fazer um levantamento sobre as alteragdes de Motricidade
Oral, Voz e Audigao presentes em individuos com NF1, comparando os achados com individuos sem
NF1.

Para participar deste estudo solicito a sua especial colaboragdo em ser submetido a avaliagdo de
Motricidade Oral e da Voz, exames auditivos (audiometria tonal, vocal e imitanciometria) ; gravagao
da sua voz de trés formas: emissdo da vogal /a/ sustentada, contagem dos numeros de 1 a 10 e
relato sobre a sua opinido sobre a sua prépria voz (fala espontanea) e exame otorrinolaringolégico
(fibronasofaringoscopia).

Sua participacao neste estudo implicara no desconforto da realizagdo das avaliagdes, principalmente
nos exames auditivos e otorrinolaringoldgico, além do deslocamento para os locais onde serdo
realizadas os procedimentos.

Espera-se que como resultado deste estudo, vocé possa ser beneficiado com conhecimentos sobre
as possiveis alteragdes da area da Fonoaudiologia que podem ser causadas pela NF1. Os resultados
deste trabalho poderao contribuir na prevengéo de problemas decorrentes desta doenga. Além disso,
apos as avaliagdes, vocé recebera orientagdes de acordo com as alteragbes encontradas, a fim de
minimizar as mesmas.

A sua decisdo em nao participar deste estudo nao implicara no seu atendimento nesta instituicao.
Caso seja necessario um tratamento fonoaudiolégico especifico, vocé podera procurar o Centro
Clinico de Fonoaudiologia aonde vocé podera receber o tratamento padrao oferecido neste local, de
acordo com as normas da PUC Minas.

Com a participagado neste estudo vocé nao tera nenhuma despesa e também nao recebera
pagamento pelo mesmo.

Efeitos indesejaveis podem ocorrer em qualquer tipo de pesquisa, apesar de todos os cuidados
possiveis, € podem acontecer sem que a culpa seja sua ou dos pesquisadores. Se vocé sofrer efeitos
indesejaveis como resultado direto na sua participagdo neste estudo, a necessaria assisténcia
profissional sera providenciada. Caso acontega, vocé devera entrar em contato com a pesquisadora:
Carla Menezes, pelo telefone: (31) 8658-7710.

A sua identidade sera mantida em sigilo. Os resultados do estudo serdo sempre apresentados como
o retrato do grupo e ndo da pessoa. Dessa forma, vocé nao serda identificado quando o material do
seu registro for utilizado, seja para propdsitos de publicacdo cientifica ou educativa. Vocé sera
identificado com as iniciais do seu nome e as suas informagdes serdo armazenadas em um banco de
dados destinado a este fim.

Sua participagao neste estudo € muito importante e voluntaria. Vocé tem o direito de n&do querer
participar ou de sair deste estudo a qualquer momento, sem penalidades ou perda de qualquer
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beneficio ou cuidado que tenha na instituicdo. Vocé também pode ser desligado do estudo a qualquer
momento sem o0 seu consentimento nas seguintes situagdes: a) vocé néo siga adequadamente as
orientagdes em estudo; b) vocé sofra efeitos indesejaveis ndo esperados; c) o estudo termine. Em
caso de vocé decidir retirar deste estudo, favor notificar a pesquisadora responsavel.

Os pesquisadores responsaveis pelo estudo poderdao fornecer qualquer esclarecimento sobre o
estudo, assim como tirar dividas. Para isto vocé podera se comunicar com o investigador
responsavel, professora Carla Menezes pelo telefone: 8658-7710 ou com o Comité de Etica em
Pesquisa da Pontificia Universidade Catdlica de Minas Gerais pelos telefones: 3248-9364 ou 3248-
9380.

Nome do pesquisador: Carla Menezes da Silva

Endereco: Cordisburgo, 90-401 Santa Inés - Belo Horizonte - MG.
Telefones: 8658-7710/3227-0636

E-mail: cms14@hotmail.com

Li ou alguém leu para mim as informagdes contidas neste documento antes de assinar este termo de
consentimento. Declaro que toda a linguagem técnica utilizada na descrigdo deste estudo de
pesquisa foi satisfatoriamente explicada e que recebi respostas para todas as minhas duvidas.
Confirmo também que recebi uma copia deste Termo de Consentimento Livre e Esclarecido.
Compreendo que sou livre para me retirar do estudo em qualquer momento, sem perda de beneficios
ou qualquer outra penalidade.

Dou meu consentimento de livre e espontanea vontade para participar deste estudo.

Nome do participante (em letra de forma)

Assinatura do participante ou representante legal Data

Obrigado por sua colaboragéo e por merecer sua confianga!

Nome (em letra de forma) e Assinatura do pesquisador Data
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APENDICE B - Termo de Consentimento Livre Esclarecido para voluntarios

sem neurofibromatose tipo 1
TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

N°: Registro CEP: ETIC0307.0.203.000.09

Titulo do Projeto: Alteragdes da Motricidade Orofacial e da Voz em Individuos com Neurofibromatose
Tipo 1.

Prezado Senhor (a),

Este Termo de Consentimento Livre e Esclarecido pode conter palavras que vocé nao entenda. Peca
ao pesquisador que explique as palavras ou informagdes nao compreendidas completamente.

Vocé esta sendo convidado (a) participar de uma pesquisa que estudara as alteragdes da,
Motricidade Orofacial, da Voz e da Audi¢do presentes em individuos com NF1. Vocé foi convidado a
participar da pesquisa por preencher os requisitos em relagdo a sexo idade e n&o apresentar
neurofibromatose tipo 1. Este trabalho tem o objetivo de fazer um levantamento sobre as alteragbes
de Motricidade Orofacial, Voz e Audigao presentes em individuos com NF1, comparando os achados
com individuos sem NF1.

Para participar deste estudo solicito a sua especial colaboragdo em ser submetido a avaliagao de
Motricidade Orofacial e da Voz, exames auditivos (audiometria tonal, vocal e imitAnciometria);
gravacao da sua voz de trés formas: emissao da vogal /a/ sustentada, contagem dos numeros de 1 a
10 e relato sobre a sua opinido sobre a sua propria voz (fala espontdnea) e exame
otorrinolaringolégico (fibronasofaringoscopia).

Sua participagao neste estudo implicara no desconforto da realizagdo das avaliagdes, principalmente
nos exames auditivos e otorrinolaringoldgico, além do deslocamento para os locais onde seréo
realizadas os procedimentos..

Com a participacdo neste estudo vocé ndo tera nenhuma despesa e também ndo recebera
pagamento pelo mesmo.

Efeitos indesejaveis podem ocorrer em qualquer tipo de pesquisa, apesar de todos os cuidados
possiveis, e podem acontecer sem que a culpa seja sua ou dos pesquisadores. Se vocé sofrer efeitos
indesejaveis como resultado direto na sua participagcdo neste estudo, a necessaria assisténcia
profissional sera providenciada. Caso aconteca, vocé devera entrar em contato com a pesquisadora:
Carla Menezes, pelo telefone: (31) 8658-7710.

A sua identidade sera mantida em sigilo. Os resultados do estudo serdo sempre apresentados como
o retrato do grupo e ndo da pessoa. Dessa forma, vocé nao serd identificado quando o material do
seu registro for utilizado, seja para propodsitos de publicagdo cientifica ou educativa. Vocé sera
identificado com as iniciais do seu nome e as suas informagdes serdo armazenadas em um banco de
dados destinado a este fim.

Sua participagdo neste estudo € muito importante e voluntaria. Vocé tem o direito de ndo querer
participar ou de sair deste estudo a qualquer momento, sem penalidades ou perda de qualquer
beneficio ou cuidado que tenha na instituicdo. Vocé também pode ser desligado do estudo a qualquer
momento sem 0 seu consentimento nas seguintes situa¢des: a) vocé ndo siga adequadamente as
orientagdes em estudo; b) vocé sofra efeitos indesejaveis ndo esperados; c) o estudo termine. Em
caso de vocé decidir retirar deste estudo, favor notificar a pesquisadora responsavel.

Os pesquisadores responsaveis pelo estudo poderdao fornecer qualquer esclarecimento sobre o
estudo, assim como tirar dividas. Para isto vocé podera se comunicar com o investigador
responsavel, professora Carla Menezes pelo telefone: 8658-7710 ou com o Comité de Etica em
Pesquisa da Pontificia Universidade Catdlica de Minas Gerais pelos telefones: 3248-9364 ou 3248-
9380.
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Nome do pesquisador: Carla Menezes da Silva

Endereco: Cordisburgo, 90-401 Santa Inés -Belo Horizonte — MG.
Telefones: 8658-7710/322-70636

E-mail: cms14@hotmail.com

Li ou alguém leu para mim as informagdes contidas neste documento antes de assinar este termo de
consentimento. Declaro que toda a linguagem técnica utilizada na descricdo deste estudo de
pesquisa foi satisfatoriamente explicada e que recebi respostas para todas as minhas duvidas.
Confirmo também que recebi uma copia deste Termo de Consentimento Livre e Esclarecido.
Compreendo que sou livre para me retirar do estudo em qualquer momento, sem perda de beneficios
ou qualquer outra penalidade.

Dou meu consentimento de livre e espontanea vontade para participar deste estudo.

Nome do participante (em letra de forma)

Assinatura do participante ou representante legal Data

Obrigado por sua colaboragéo e por merecer sua confianga!

Nome (em letra de forma) e Assinatura do pesquisador Data
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Nome:

Sexo: Idade: DN:

Data:

° Queixas em relagdo a comunicagao:

o Histdrico audioldgico:
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AVALIACAO MIOFUNCIONAL OROFACIAL - PROTOCOLO MBGR

Orofacial myofunctional evaluation — MBGR Protocol

Katia Flores Genaro ), Giédre Berretin-Felix ©,

Maria Inés Beltrati Cornacchioni Rehder @, Irene Queiroz Marchesan @

RESUMO

Obijetivo: apresentar um protocolo com escores na érea de motricidade orofacial intitulado Protocolo
MBGR. Métodos: a partir de protocolos utilizados na drea da motricidade orofacial foi elaborado
um novo protocolo contendo escores, o qual foi aplicade em sujeitos normais e em pacientes, em
cinco fases distintas durante dois ancs. A aplicagdo do protocolo, em cada fase, foi realizada por
juizes independentes. Sempre ao final de cada fase o grupo que elaborou o protocolo fez os ajustes
necessarios para que o mesmo pudesse ser sensivel acs problemas da drea da motricidade orofacial.
Resultados: um novo protocolo na drea de motricidade orofacial com escores foi elaborado e testado
durante dois anos em cinco diferentes fases possibilitando obter parametros numeéricos. Goncluséo:
foi apresentado o Protocolo MBGR com escores, o qual permite ac fonoaudidlogo avaliar, diagnosti-
car e estabelecer progndstico em motricidade orofacial.

DESCRITORES: Avaliagdo; Respiragdo; Mastigagdo; Degluticdo; Fala

INTRODUGAO

A avaliagdo clinica em motricidade orofacial
(MO) representa fundamental etapa no processo de
diagndstico foncaudioldgico nessa area, uma vez
que possibilita & compreenséo das condicdes ana-
témicas e funcionais do sistema estomatognatico.
Permite, ainda, estabelecer o raciccinio terapéutico

" Fonoauditloga; Livre Docente do Departamento de Fono-
audiologia da Faculdade de Odontologia de Bauru da Uni-
versidade de S&o Paulo, FOB-USP, Bauru, SP; Docente do
Programa de Pés-Graduagao em Ciéncias da Reabilitagao,
Area de Concentragio Fissuras Orofaciais e Anomalias
Relacionadas do Hospital de Reabilitagdo de Anomalias
Craniofaciais da Universidade de Sao Paulo, HRAC-USP,
Bauru, SP.

®  Fonoauditloga; Professora Doutora do Departamento de
Fonoaudiologia da Faculdade de Odontologia de Bauru da
Universidade de Sao Paulo, FOB-USP, Bauru, SP; Docente
do Programa de Pés-Graduagido em Fonoaudiologia da
Faculdade de Odontologia de Bauru da Universidade de
Sao Paulo, FOB-USP, Bauru, SP.

®  Fonoauditloga;, Docente e Coordenadora do CEFAC -
Pés-Graduagdo em Salde e Educagao; Clinica Parole de
Fonoaudiologia, Rio Clare, SP; Doutora em Distdrbios da
Comunicagao Humana pela Universidade Federal de Sao
Paulo.

@ Fonoaudidloga; Docente e Diretora do CEFAC - Pés-Gra-
duagao em Salde e Educagao; Doutora em Educagao pela
Universidade Estadual de Campinas.

Conflito de Interesses: INEXISTENTE

e definir a necessidade de encaminhamentos, além
de fornecer dados quanto ao progndstico do caso.

Visando o desenvolvimento do raciocinio clinico,
assim como a padronizacdo das informagdes con-
tidas em uma avaliagcdo clinica, vérias propostas
foram publicadas "2, bem como no que diz respeito
& documentacédo fotogréfica do paciente em motri-
cidade orofacial 2.

Especificamente quanto acs aspectos miofun-
cionais orcfaciais relacionados ac controle motor
da fala, um protocolo voltado & clinica fonoaudiold-
gica a partir de revisdo sistematica da literatura, foi
elaborado sendo que o protocolo proposto foi com-
posto por aspectos comumente citados na biblio-
grafia relacionada .

No que se refere a fungéo mastigatdria consta-
tou-se a falta de padronizagédo da avaliagdo dessa
funcdo no que se refere acs aspectos a serem
investigados e a forma de avaliagdo. Assim, foi
criada uma proposta de protocolo para a avaliagdo
clinica da mastigagdo, visando definir critérios para
a avaliagdo '*. Ainda relacionado & avaliacdo da
mastigacéo, foi padronizada uma metodologia vol-
tada & mensuragdo do tempo mastigatério em adul-
tos jovens, considerando alimentos de diferentes
consisténcias e porgdes especificas 6.

Buscando abordar aspectos gerais do sistema
estomatognatico, bem como as fungdes de respira-
¢do, mastigacdo e degluticdo, foi desenvolvido um
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protocolo de avaliagdo miofuncional orofacial com
escores 7. A validagdo do mesmo foi alcancada
a partir da aplicagdo desse protocolo em criangas
de 6 a 12 anos de idade, cujos resultados foram
comparados aos alcangados com © uso de um ins-
trumento tradicional, assim como comparados os
dados de dois diferentes avaliadores calibrados.

Pardmetros objetivos (quantitativos) foram atri-
buidos ac exame clinico do sistema estomatog-
nético na avaliagéo do frénulo lingual e na andlise
facial '8'°. Essa possibilidade, somada a contribui-
cdo dos aspectos qualitativos envolvidos na com-
plexidade desse sistema e, consequentemente, das
funcdes por ele desempenhadas, valoriza a possibi-
lidade de utilizagio de escores nos protocolos mio-
funcionais orofaciais.

Tais achados numéricos facilitam a avaliacdo da
gravidade da disfuncdo apresentada pelo paciente,
assim como a comprovagdo da eficacia da tera-
péutica empregada nos diferentes disturbios mio-
funcionais orofaciais. Além disso, o fato de se ter
um protocolo padronizado de avaliagéo possibilita
a uniformizagdo dos exames pelos diferentes pro-
fissionais, contribui com a formagéo académica de
alunos ha drea de Motricidade Orofacial, bem como
favorece a comparacéo de achados de diferentes
centros de estudo.

O objetivo deste artigo € apresentar um proto-
colo especifico e detalhado da area de Motricidade
Orofacial com escores, intitulado Protocolo MBGR
(Marchesan, Berrentin-Felix, Genaro, Rehder), que
permita ao fonoaudidlogo avaliar, diagnosticar e
estabelecer progndstico em motricidade orofacial.

METODOS

Durante os anos de 2007 e 2008, um grupo
de quatro fonoaudidlogas brasileiras com grande
experiéncia na érea da MO, além de experiéncia
em Fonoaudiologia Clinica e em ensino e pesquisa,
reuniu-se periodicamente. Este grupo entendeu que
seria importante rever os protocolos de avaliagéo
j& publicados, bem como aqueles utilizados diaria-
mente na prética clinica e, a partir desses dados,
foi elaborado um nove protocolo de avaliagdo com
escores, na drea de Motricidade Crofacial, contendo
o histérico e o exame clinico.

Apds a andlise dos protocolos, selecionaram-se
aqueles que avaliam os problemas relacionados &
Metricidade Orofacial de forma geral %, os aspectos
relacionados & avaliacdo das estruturas e funcdes
orofaciais '°, bem como o utilizado na disciplina de
Motricidade Orofacial do Curso de Fonoaudiologia
da Faculdade de Odontologia de Bauru da Univer-
sidade de Sdo Paulo. Além disso, foram utilizadas
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figuras tematicas padronizadas 2 e utilizadas em
alguns estudos 124,

O protocolo de exame clinico compreende
observacdo da postura corporal, andlise morfold-
gica extra e intra-oral, avaliagdo da mobilidade, toni-
cidade e sensibilidade orofacial, além das fun¢des
de respiragdo, mastigacdo, degluticdo e fala. Os
dados obtidos durante o exame pretendem, ainda,
possibilitar a identificagdo da origem do problema,
direcionando o processo terapéutico.

O processo de elaboracdo do protocolo MBGR
compreendeu cinco etapas distintas, sendo a pri-
meira relacionada ao estudo e proposta de um
protocolo inicial. Apds a elaboracdo desse primeiro
protocolo, como segunda etapa, o mesmo foi ana-
lisado por seis juizes espedialistas em Matricidade
Qrofacial, com no minimo oito ancs de experién-
cia, os quais sugeriram ajustes, buscando facili-
tar o entendimento e a anotagéo dos dados e, em
seguida, essas sugestdes foram analisadas pelo
grupo idealizador do protocolo, a fim de verificar a
sua pertinéncia, bem como realizar as modificacdes
necessarias no protocolo. Na terceira etapa, o pro-
tocolo foi aplicado, pelas mesmas juizas especia-
listas, em 15 sujeitos normais, sendo sete adultos
acima de 18 ancs, e oito criancas e adolescentes.
Novas sugestdes foram propostas, sendo as mes-
mas analisadas pelo grupo, que mais uma vez, rea-
lizou os ajustes necessarios ac protocolo. Estando
0 mesmo pronto, na quarta etapa, foi aplicade em
233 pacientes criancas, adolescentes e adultos,
sendo que todos os aspectos que ainda geraram
duvidas, a partir dessa aplicacéo, foram revistos e
adaptados, até que se obteve a “versio consenso
final” entre os especialistas que aplicaram e os que
desenvolveram o protocolo. Como quinta e Ultima
etapa, o MBGR foi aplicado em sua verséo final, em
mais 27 sujeitos, para confirmagdo da inexisténcia
de dividas quanto a utilizagéo do mesmo, o que foi
obtido.

Assim, a versdo final encontra-se a seguir e
apresenta a histéria clinica que compreende: iden-
tificagdo, queixas, antecedentes familiares e inter-
corréncias; desenvolvimento e dificuldacdes moto-
ras; problemas de salde e respiratérios, sono e
tratamentos realizados; aspectos ligados a alimen-
tacdo desde a amamentacdo até a alimentacdo
atual; bem como sobre a mastigagdo, degluticdo,
hdbitos orais e também aspectos envolvendo a
comunicacdo, fala, audicdo, voz e escolaridade.
Abrange ainda o exame miofuncional orofacial que
envolve: postura de cabeca e de ombros; medidas
da face, movimento mandibular e ocluséo; analise
facial; exame intra-oral envolvendo bochechas, Iin-
gua, palato, tonsilas palatinas, dentes e ocluséo;
mobilidade, tonicidade e dor & palpagéo; além das
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funcdes de respiragdo mastigacdo, degluticio, fala
e voz. Nesse protocolo também estéd proposta a
documentagdo a ser realizada, envolvendo tanto
foto como filmagem, para analise posterior. Final-
mente tem-se um resumo dos aspectos avaliados e
0s escores esperados e alcancados.

Essa pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica
em Pesquisa da Instituicdo de origem: CEFAC —
Salide e Educacéo, sob o nlimero 100-03.

RESULTADOS

Na Figura 1 estd apresentado o Protocolo
MBGR.

DISCUSSAO

O protocolo, apresentado nesse trabalho foi
elaborado para que o maior nimero de dados seja
coletado, de modo a facilitar o diagndstico dos dis-
tdrbios miofuncionais orofaciais. Ele é extenso,
porém de facil aplicagéo e mantém o mesmo padrdo
dos protocolos de Motricidade Orofacial geral, exis-
tentes até o momento °. Por ser um protocolo da
MO de cardter mais global, quando for necessério,
devem ser utilizados outros protocolos mais espe-
cificos para problemas pontuais como € o caso das
disfun¢des da articulagdo temporomandibular #1018,
paralisia facial #; problemas de fala de origem neu-
rolégica ¢, fissura labiopalatina e disfungéo velofa-
ringea 2728, dentre outros.

Os autores do protocolo MBGR sugerem a rea-
lizag&o de medidas para andlise facial 2#*° e frénulo
lingual '8 bem como da oclusdo (estética e dina-
mica) e dos movimentos mandibulares >'". O proto-
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colo MBGR contém ainda questdes que demandam
do avaliador anélises subjetivas baseadas no seu
conhecimento. A investigagéo criteriosa dos aspec-
tos anatdémicos se faz necessdria, uma vez que os
problemas encontrados podem estar diretamente
relacionados as alteragbes funcionais apresenta-
dos pelo paciente, ou ainda, limitar o sucesso do
tratamento.

Para analisar o aspecto motor foram somados
os escores atribuidos em todas as provas motoras
especificas, além da avaliagdo da diadococinesia
oral, que possibilita a identificag&o de problemas no
controle neuromuscular 2. As funcdes orofaciais
de respiragdo, mastigagdo, degluticdo e fala sédo
abordadas de modo a fornecer dados que possam
ser relacionados aos itens investigados, tanto na
historia clinica, como nas demais sess&es do pro-
tocolo de avaliagdo.

O uso de escores possibilita quantificar o grau
da alteracéo apresentada pelo paciente ncs dife-
rentes aspectos investigados, trazendo contribui-
¢8o acs trabalhos cientificos, como também para
acompanhamento da evolugdo do caso ao longo do
tratamento miofuncional orofacial.

Esse artigo apresenta o protocolo MGBR. Em
uma segunda etapa serd realizada a validagdo do
mesmo, com escores de normalidade para as dife-
rentes faixas etérias.

CONCLUSAO

Esse artigo apresentou o Protocolo MGBR, com
escores, o qual permite ao fonoaudidlogo avaliar,
diagnosticar e estabelecer progndstico em motrici-
dade orofacial.

ABSTRACT

Purpose: to present a protocol with scores on the Orofacial Myofunctional area. This protocal is
called MBGR. Methods: based on different protocols used in the Crofacial Myofunctional area, a
new protocol with scores was elaborated. This protocol was applied in both, patients and non-patients
during five distinct phases during the elaboration. After each phase, the results were analysed and the
necessary corrections were performed in order to improve the protocol and, in this way, provide an
accurate diagnosis and prognosis. It took two years to elaborate the protocol. During those two years,
independent judges were responsible for testing the protocol in each phase. Results: a new protocol
with scores on the Orcfacial Myofunctional area was elaborated and tested during two years in different
phases. The new MBGR Protocol gives the possibility to obtain numeric parameters. Conclusion: the
MBGR Protocol with scores was presented. This protocol helps the Speech-Language Pathologist to
evaluate and give the diagnosis and the prognosis on the Orofacial Myology area.

KEYWORDS: Evaluation; Respiration; Mastication; Deglutition; Speech
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HISTORIA CLINICA - MBGR
Marchesan I1Q, Berretin-Felix G, Genaro KF, Rehder I

Nome: N°
Data doexame: __/__ /__ Idade: ___anose___ meses DN:__/__/__
Estado civil: Informante: Grau de parentesco:
Estuda: 0 sim. Emaqual ano: [ néo. Até que série estudou:
Trabalha: (3 sim. Em que: 3 nédo
Ja trabalhou: 0 néo O sim. Em que:
Atividade fisica: O nao O sim.  Qual:
Endereco: N* Complemento:
Bairro: Cidade/Estado: CEP:
Fones: Residencial: (___ ) Trabalho: (___ ) Celular: (__)

Endereco eletrdnico:

Nome do pai: Nome da mae:

Irmdos: T ndo (Jsim. Quantos:

Quem indicou para Fonoaudiologia? (Nome, especialidade e telefone).

Queixa principal:

Qutras queixas relacionadas & (0)ndo  (1)asvezes (2) sim

[ ]labios [ 1lingua [ ]succéo [ 1mastigacéo [ ]degluticéio

[ 1respiragio [ ]1fala [ ]fr&nulo lingual [ 1voz [ ]audicdo

[ ]aprendizagem [ 1estética facial [ ] postura [ ]ocluséo [ Jcefaléia
[ Jruido na ATM [ 1dor na ATM [ ]dorno pescogo [ ]dor nos ombros

[ ]dificuldade ao abrira boca [ ]dificuldade ao movimentar a mandibula para os lados [ ]Qutro:

Antecedentes Familiares

Onao Osim.  Qual:

Intercorréncias

Na gestacéo: O néo O sim. Qual:

No nascimento: T ndo O sim. Qual

Desenvelvimento motor

Sentar: O normal [ alterado Em que época:

Andar: O normal [J alterado  E™ due época:

Tem dificuldade motora para: (0)ndo (1) asvezes (2) sim

[ 1andar de bicicleta [ ] correr [ lamarrar sapato [ ]vestir-se [ ]abotoar [ ]Outras:
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Problemas de salde

Qual Tratamento Medicamento

Neurolégico: T nao O sim

Ortopédico: [ ngo I sim

Metabdlico: M nzo I sim

Digestivo: O ngo O sim

Hormonal: I nae I sim

Outros pl

Problemas respiratérios

Frequéncia anual Tratamento Medicamento

Resfriados frequentes*: | T nao | T sim
Problemas de garganta: | O ndo O sim
Amidalite:  néo 3 sim
Halitose: O néo 3 sim
Asma: O néo O sim
Bronquite: O néo O sim
Pneumonia: Onde | Osim
Rinite: O nédo 3 sim
Sinusite: Onde | Osim
Obstrugao nasal: O nédo 3 sim
Prurido nasal: O néo 0 sim
Coriza: O néo 3 sim
Espirros em salva:  nao O sim

*resfriado frequente (alteragdo de via acrea superior — viral). criancas até 5 anos acima de 12 episodios/anc

entre 6 e 12 anos acima de 6 episcdios/ano

Outros pl
Sono
Agitado: O néo [ as vezes 0 sim
Fragmentado: O néo [ as vezes O sim
Ronco: O ndo [ as vezes 0 sim
Ressona: O ndo 0 as vezes 0 sim
Sialorréia: 0 ndo 0 as vezes O sim
Apnéia: [ néo [ as vezes 0 sim
Ingestdo de agua a noite: 0 ndo [ as vezes 0 sim
Boca aberta ao dormir: O nédo 0 asvezes O sim
Boca seca ao acordar: 3 néo 0 as vezes O sim
Dores na face ao acordar: | O nao 0 as vezes O sim
Postura: O decibito lateral 0 decubito dorsal 0 decubito ventral
Mao apoiada sob o rosto: O ndo Oasvezes [ 1D [ ]E Osim[ 1D [ ]E
Outros pl
Tratamentos
motivo profissional
Fonoaudioldgico: | O néo 3 realizado | O atual
Médico: O néo O realizado | O atual
Psicoldgico: 3 néo [ realizado | (7 atual
Fisioterapico: O néo O realizado | O atual
Odontoldgico: 3 néo 3 realizado | J atual
Procedimento: [ exodontia | [ protese | O implante | (3 aparelho fixo 7 aparelho removivel
Cirdrgico: 3 néo 3 sim. Qual: Quando:

Outros tratamentos:
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Amamentagao
Peito: O sim. Até quando: O néo
Mamadeira: O sim. Até quando: O néo
Alimentagéo - dificuldades em intreduzir
Copo: Ondo 3 sim (descreven):
Sabores: DO néo O sim(descreven:
Consisténcias: T nio [ sim (descrever):
Alimentagdo atual
quais
Frutas: Ondo Oasvezes O sim
Verduras: Ondo asvezes [ sim
Legumes: Ondo [asvezes [ sim
Cereais (arroz, macarrdo, trigo): (O ndo (Jasvezes [Osim
Graos (fejjdo, lentilha, ervitha): O ndo ([Jasvezes ([ sim
Carnes: Ondo Oasvezes Osim
Leite e derivados: Ondo Oasvezes [Osim
Agucares: Ondo Dasvezes [Osim
De maneira geral ingere predominantemente alimentos
[ 3 tiquidos ] 7 sdlidos
Onde faz as refei¢ées na maioria das vezes
Sem outra atividade: [J amesa O no sofa O no chao 0 na cama
Lendo: O amesa O no sofa 0 no chéo O na cama
Vendo TV: O amesa O no sofa 0 no chéo 0 na cama
Fazendo ligéo: [ amesa [ no sofa 3 no chéo 0 na cama
Ao computador: O amesa 3 no sofa 3 no chéo 3 na cama
Mastigagao

Lado: O bilateral D unilateral:[ 1D [ JE

Labios: [ fechados O entreabertos 0 abertos

Ruido:  J néo O as vezes O sim

Ingestéo de liquido durante as refeigdes: (I nio

O asvezes: [ ]habito
O sim: [ 1habito

[ ]auxiliar a formagéo do bolo
[ ]auxiliar a formagéo do bolo

Dor ou desconforto durante a mastigagéo: (J néo

Oasvezes:[ ]D[ JE

Osim: [ ]D [ ]E

Ruido articular: 0 nao Oasvezes: [ |D [ ]E

Osim: [ ]D [ IE

Dificuldade mastigatéria: (J nao [ sim. Qual:

Escape de alimentos durante a mastigagéo: T néo 3 sim

Qutros problemas:

Mastiga os alimentos

0 adequadamente 0 pouco 0 muito
Mastiga com velocidade

semelhante rapido devagar
Com relagao a familia: m] m] m]
Com relagéo aos amigos: m] d m]

Capacidade mastigatéria (grau de satisfagéo do paciente com relagéo a sua mastigagio)

0 étima O boa O regular

O ruim

3 péssima
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Deglutigdo
Dificuldade: 0 néo 0 as vezes O sim:
Ruido: O néo 0 as vezes 0 sim:
Engasgos: 0 néo 0 as vezes O sim:
Odinofagia (dor ao deglutir): [ néo 0 as vezes 0 sim:
Refluxo nasal: 0 néo 0 as vezes 0 sim:
Escape anterior: 0 néo 0 as vezes 0 sim:
Pigarro: O néo 0 as vezes O sim: ( ) durante () apés
Tosse: 0 néo 0 as vezes O sim: ( ) durante () ap6s
Residuos apés a deglutigdo: O néo 0 as vezes O sim:
Qutros problemas:
Hébitos Orais:
Chupeta: 3 nao O sim Até quando: [ ]ecomum [ ] ortodéntica
Dedo: O ndo O sim  Até quando:
Succdo de lingua: 3 ndo O sim  Até quando:
Umidificar os labios: J néo O sim  Epoca:
Cigarro: 3 ndo O sim  Quantos cigarros/dia:
Cachimbo: O ndo 0 sim [ ] apoia a direita apéia & esquerda
Bruxismo (ranger dentes) [ ndo Osim [ ]diumo [ ]noturno
Apertamento dentario: [ nao O sim  Quando:
Onicofagia (roer unhas): [ nao O sim  Quando:
Morder mucosa oral: O nao O sim  Quando:
Morderehjetas: O nao Osim  Qual Quando:
Outros:

Habitos de Postura

Interpor labio inferior: O néo O sim

Protrair a mandibula: O néo O sim

Apoiar de mdo na mandibula: [ néo Osim:[ 1D [ ]E

Apoiar de méo na cabega: O néo Osim:[ 1D [ ]E

Usar muito computador: O néo 3 sim: postura:

Usar muito telefone: 3 nao O sim: postura:
Outros:

Comunicagdo

Intencionalidade prejudicada: 0 nio O sim

Auséncia de producédo de sons quando bebé: [ nio 3 sim
Demorou a falar: (3 néo 3 sim

Demorou a elaborar frases: (J néo 0 sim

Dificuldade de compreensao: (J n&o 3 sim

Qutros problemas:

Rev. CEFAC. 2009 Abr-Jun; 11(2):237-255




82

244 Genaro KF, Berretin-Felix, Rehder MIBC, Marchesan 1Q

Fala

Omisséo: 0 ndo [ as vezes O sim

Substituicao: (J ndo [ as vezes O sim

Inteligibilidade prejudicada: [ ndo [ as vezes O sim

Inteligibilidade prejudicada ao telefone: (3 nio [ as vezes O sim

Salivagédo excessiva: (1 ndo [ as vezes [ sim

Diminuigao da amplitude do movimento mandibular: 0 ndo [ as vezes O sim
Interposicao de lingua: [J nio O sim:[ ]anterior [ ]lateral Quais fones:

Outros problemas:

Audicdo

Hipoacusia (diminuicdo da audicdo): (1 ndo O asvezes:[ |D [ ]JE Osim:[ ]D [ ]E
Otite: [ ndo O asvezes:[ |D [ ]E Osim:[ ]D [ ]E
Zumbido: (3 ndo O asvezes:[ ]D [ ]E Osim:[ 1D [ ]E
Otalgia (dor de ouvido): (J nio [ asvezes:[ |D [ ]E Osim:[ 1D [ ]E
Tontura/Vertigem: (I nio 0 asvezes O sim

Avaliagéo audioldgica prévia: [ ndo 0 sim. Quando:

Qutros problemas:

Voz

Rouquiddo: (J ndo [ as vezes 0 sim
Fragueza: (J nio [ as vezes O sim
Hipernasalidade: O nsio [ as vezes O sim
Hiponasalidade: (7 nio [ as vezes [ sim
Afonia: [ n3o [ as vezes O sim
Grita: (D ndo [ as vezes 0 sim
Dor: [0 néo [ as vezes O sim
Ardor: O ndo O as vezes O sim

Outros problemas:

Escolaridade

Dificuldade escolar: (J ndo O sim Qual:

Falta de atengdo/concentragdo:  ndo 0 as vezes 3 sim
Dificuldade de meméria: [ nfo O sim

Reprovagées: (J ndo O sim Quantas:
Dificuldade de relacionamento: (J ndo O sim

Dominéncia lateral: (7 destro [ sinistro [ ambidestro

Qutros problemas:
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Exame Miofuncional Orofacial - MBGR
Marchesan IQ Berretin-Felix G, Genaro KF, Rehder MI

Nome: N°

Data do exame: ___/ I |dade: ____anose___ meses DN: / /

1. POSTURA CORPORAL (Observar o paciente em pé e sem calgado)
Cabega| ] Somartodas as pontuagdes (melhor resultado = 0 & pior = 4)

[flexdo e extensdo = simj [rotagdo = ndo] finclinagdo = talvez]
Frontal:  (0) normal (1) rotagdo D (1) rotagédo E (1) inclinagdo D (1) inclinagdo E
Lateral: (0O)normal  (1)anteriorizada (1) flexdio (1) extensao

Ombros [ ] Somar todas as pontuactes (melhor resultado = 0 e pior = 3)

Frontal:  (0) normal (1) elevado D (1) elevado E

Lateral: (@)normal (1) rotagdo anteriorizado

Observagao:

2. MEDIDAS DA FACE, MOVIMENTO MANDIBULAR E OCLUSAO

Face (manter os labios em contafo, fomar cada medida 3 vezes com paquimefro e calcular a média)

1° medida | 2° medida | 3° medida | Média
(mm}) (mm) (mm}) (mm)

tergo médio da face (gfabela a sub-nasal)

tergo inferior da face (sub-nasal a gnatio)

altura da face - A (glabela a gnatio) (soma do tergo médio com o inferior)

largura da face - La (proeminéncias dos arcos zigomaticos)

canto externo do olho direito a comissura do labio direita

canto externo do olho esquerdo a comissura do labio esquerda

labio superior (sub-nasal ao ponto mais inferior do labio superior)

labio inferior (do ponto mais superior do fabio inferior ao gnatio)

Movimento Mandibular e Oclus80 (usar paquimetro e lapis cépia, tomar cada medida 3 vezes e calcular a média)

1° medida | 2° medida | 3° medida | Média
(mm}) (mm}) (mm}) (mm)

trespasse vertical - TV (com os dentes em oclusdo, marcar na vestibufar
dos incisivos inferiores a face incisal dos incisivos superiores e medir a
distancia dessa marcagdo até a face incisal dos incisivos inferiores; na
mordida abetta medir a distdncia entre as faces incisais dos dentes
incisivos superior & inferior, no plano vertical e o resulfado obtido serd
negativo)

trespasse horizontal - TH (medir a distancia entre as faces incisais dos
incisivos superiores e inferiores, no plano horizontal)

lateralidade mandibular direita (marcar a linha média denténia da arcada
superior na arcada inferior, levar a mandibular para a direita e medir a
distancia entre a marcagdo e linha média superior)

lateralidade mandibular esquerda(marcar a finha média dentaria da arcada
superior na arcada inferior, levar a mandibular para a esquerda e medira
distancia entre a marcacdo e linha média superior)

disténcia interincisal maxima ativa - DIMA (do incisivo central ou lateral

superior ao inferfor com a maxima abertura da boca)
abertura da boca (DIMA +TV)

DIMA com o &pice da lingua tocando a papila incisiva (DIMALP)
calcular: (DIMALP) x 100
DIMA
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3. EXAME EXTRA-ORAL
Analise Facial Numérica

Norma Frontal [ ] Somar todas as pontuages (melhor resultado = 0 e pior = 3)

Tipo facial {comparar attura -A com largura - La)  (0) média (A semelhante & La) (1) longa (A > La) (1) curta {(La > A)

Proporgéo facial:
(comparar aktura dos tergos médio e inferior) (0) equilibrada (1) ter¢oinferior maior (1) tergo inferior menor
(cormparar canto externo do olho & comissura do fado D com o lado E) (0) semelhante (1) assimetrica
Anadlise Facial Subjetiva

Norma Frontal [ ] Somar todas as pontuages (melhor resultado = 0 e pior = 12)
Simétrico  Assimétrico  descrever

Plano infra-orbitario [0} (1)

Regiéo zigomatica (0 ()

Asas do nariz (0) (1)

Bochechas (0) (1)

Sulco nasolabial (0) (1)

Labio superior ()} (1)

Comissura dos labios (0) (1)

Labio inferior (0) (1)

Mento (Q) (1)

Mandibula (corpo e ramo) (0) 1)

Masseter repouso (0) (1)

Masseter apertamento (0) (1)

Masseter [ ] {melhor resultado = 0 e pior = 1). Deve-se realizar via palpacédo

‘ Recrutamento na contragio isométrica: (0) simultaneo (1) primeiro lado D (1) primeiro lado E ‘

Mandibula [ ] Somar todas as pontuagdes (melhor resultado = 0 e pior = 2)

‘ Postura: (0) Normal (1) semi-abaixada (2) abaixada (2) apertamento dentario ‘

Labios [ ] Somar todas as pontuagdes (melhor resultado = 0 e pior = 19)

Posigao habitual: (0) fechados (1) fechados com tenséo (2) ora abertos cra fechados
(2) entreabertos (3) fechados em contato dentario  (4) abertos
Saliva: (0) deglutida (1) acumulada na comissura D (1) acumulada na comissura E (1) acumulada no labio inferior (2) baba
Mucosa: (0) normal (1) com marcas dentarias (1) ressecada (1) ferida
Forma - Superior; (0} normal (1) em asa de gaivota (7° e 2¢ arco do cupido)
- Inferior: (0) normal (1) com eversdo discreta (2) com eversdo acentuada
Comprimento do superior: (0) cobre % dos incisivos (1) cobre mais que %4 (2) cobre menos que %

Norma Lateral [ ] Somar todas as pontuacdes (melhor resultado = 0 e pior = 2)

Tipo Facial (perfi):  (0) Tipo | (refo) (1) Tipo Il (convexo) (1) Tipo Il {céneavo)

Angulo nasolabial: (0) préximo a 90° (1) agudo {<90%) (1) obtuso (>90%)
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4. EXAME INTRA-ORAL
Labios [ ] Somar todas as pontuacdes (melhor resultado = 0 e pior = 3)

Mucosa: (0)normal (1) ferida

Frénulo superior: fixagéo: (0) normal (1) baixa
espessura: (0) normal (1) alterada (descrever):

Bochechas [ ] Somar todas as pontuagdes (melhor resultado =0 e pior = 10)

Mucosa: (0)normal (1) marcas dentarias D (1) linha D (1) ressecada D (2) ferida D
(1) marcas dentarias E (1) linha E (1) ressecada E (2) ferida E

Lingua[ ] somartodas as pontuagdes (melhor resultado = 0 & pior = 29)

Sulco longitudinal: (0) adequado (1) profundo
Posigéo habitual: (J ndo observavel (1) no assoalho (1) dorso alto (1) interdental:
Simetria: (0) sim (1) ndo (descrever):

Largura: (0) adequada (1) diminuida (2) aumentada
Altura; (0) adequada (1) diminuida (2) aumentada
Tremor: (0) ausente (1) na posi¢do habitual (1) ao protrair (1) nos movimentos (quatro pontos cardeais)
Mucosa: (0)normal (1) geografica (1) fissurada
(1) marcada por dentes (focal): (1) marcada por aparelho(local):
(1) ferida flocal):
Frénulo: extens#io: (0) normal (1) curto
fixacéo na lingua: (0) parte média (1) anterior a parte média (2) no apice
fixacdo no assoalho; (0) entre as carunculas (1) entre a crista alveolar e as carlinculas (2) crista alveolar
ao lateralizar a lingua: (0) normal (1) abaixa o 4pice D (1) abaixa o apice E
ao protrair a lingua: (0) normal (1) abaixa o apice (1) deprime a parte central da lingua

ao elevar a lingua: (dentro da boca, sem tovar  (O)normal (1) épice quadrado/retangular ~ (2) forma coragéo
0 arco suparior)
outras caracteristicas: (0) ausente (1) visivel fixagdo na crista alveolar (tenda) (1) submerse (1) fibroso

Palato [ ] Somar todas as pontuagdes (melhor resultado = 0 e pior = 8)

Duro: Profundidade: (0) normal (1) reduzida (baixo) (2) aumentada (alto)

Largura: (0) nomal (1) aumentada (larga) (2) reduzida (estreitada)
Mole: Simetria; (0) presente (1) ausente

Extenséo: (0) adequada (1) regular (2) longo (2) curto
Uvula; (0)nomal (1) alterada (descrever):

Tonsilas palatinas (amfdalas) [ ] Somar todas as pontuages (melhor resultado =0 e pior = 4)

Presenca: [ presentes [ removidas [ n#o observaveis

Tamanho: (Oynormal (1) hipertrofia D (1) hipertrofia E

Coloragao: (0)ynomal (1) hiperemia D (1) hiperemia E

Posigéo naloja amidaliana (3 superior:[ ]D [ ]E O média:[ ]D [ ]E Oinferior:[ ]D [ ]E

Dentes e Oclusdo [ ] Somar todas as pontuagdes (melhor resultado = 0 e pior=17)

Dentadura: (7 decidua 1 mista [ permanente
N° de dentes: superior D ____ superior E__ inferior D ____ inferior E ____
Falha dentaria: (0) ausente (1) presente (elementos):
Conservacéao: dentaria: (0) boa (1) regular (2) ruim
gengival: (0) boa (1) regular (2) ruim
Linha média: (0) adequada (1) desviada D (1) desviada E
Classificacédo de Angle: Lado D  (0) Classe | (1) Classe Il div.1 (1) Classe Il div. 2° (1) Classe Ill
(0) Classe | (1) Classe Il div.l (1) Classe Il div. 22 (1) Classe Il
Lado E
Guia de desoclusdo: (0) presente (1) ausente D (1) ausente E
Alteragao horizontal: (0) ausente (1) mordida de topo (1) sobressaliéncia (1) mordida cruzada anterior
(TH = 0mm) (TH > 3mm) (TH < Omm)
Alteragao vertical: (0) ausente (1) mordida de topo (1) sobremordida (1) mordida aberta anterior (1) mordida aberta
(TV = Omm) (TV > 3mm) (TV < Omm) posterior
Alteragao transversal: (0) ausente (1) mordida cruzada posterior direita (1) mordida cruzada posterior esquerda
Uso de prétese: 0 ndo O removivel O fixa O parcial 3 total
Uso de aparelho: 0 ndo 0 mével O fixo

Descrever o aparelho e/ou prétese:
Qutras alteragdes:
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5. MOBILIDADE (Quando o movimento solicitado for alterado, se necessério, descrever)
Labios [ ] Somartodas as pontuagbes (melhor resultado = 0 e pior = 37)
*Executar com os dentes ocluidos - Nos movimentos alternados, executar 3 vezes e com ritmo.
normal aproximado tenta realizar nao realiza
Protrair fechados * (0) (1) (2) )
Retrair fechados * ) ) 2 ()
Alternar protrair/retrair fechados * (0) (1) (2 ®
Protrair abertos * (0 )] (2 )]
Retrair abertos * ) [{}] (2 3
Alternar protrair/retrair abertos * (0) [§)] @ ®)
Protrair fechados a D* (0) ) (2 ®
Protrair fechados a E* ) [§)] (2 (3)
Alternar protrair fechadosaDe aE * (0) ) (2 @
Estalar protraidos (0 [{}] (2 3
Estalar retraidos () ) @ ®
Alternar estalo protraidos/retraidos (0) (O} ] ®
| Necessidade de modelo (em algum movimento) (0) ndo (1) sim \
Lingua [ ] Somar todas as pontuagdes (melhor resultado = 0 e pior = 52)
Nos movi. affermados, tar 3 vezes e com ritmo.
normal aproximado Tentarealizar nao realiza
Protrair (0) 4] @ @)
Alternar protrair/retrair 0) )] 2) 3)
Elevar na papila incisiva (0) ) @ @)
Alternar elevar na papila e abaixar () 1) @) @)
Elevar no labio superior (0) ) @ )
Alternar elevar/abaixar tocando os labios (0) 4] @ [©)
Tocar a comissura labial D (0) ) @ )
Tocar a comissura labial E (0) ) @) @)
Alternar tocar as comissuras D e E ) 4] @ @)
P ehileatitas DIF & naaaios © W @ ®
Tocar internamente a bochecha D (0) ) @ @)
Tocar internamente a bochecha E (0) (1) @) @)
Alternar tocar as bochechas De E (0) ) @) @)
Estalar o apice () ) @) @)
Estalar o corpo ) ) @ Q)
Sugar a lingua no palato (0) ) @ @)
Vibrar ()] 4] @ @)
| Necessidade de modelo (em algum movimento) (0) ndo (1) sim \
Bochechas [ ] Somar todas as pontuagdes (melhor resultado = 0 e pior = 12)
normal aproximado tentarealizar ndo realiza
Inflar ) ) @ @)
Inflar o lado direito 0y (1) )] (3)
Inflar o lado esquerdo (1)) ()] 2 (3)
Alternar Inflar a direita e a esquerda (0) [{)] 2 3)
Véu palatino [ ] Somar todas as pontuagdes (melhor resultado = 0 e pior = 8)
normal movimento reduzide movimento ausente Observagdo
Falar [a] repetidamente 0D (OE (MDME (2)D (2E
Eliciar o reflexo nauseante (0)D (0)E MHDME (2)D (2 E
Mandibula [ ] Somartodas as pontuagses (melhor resultado = 0 e pior = 9)
normal reduzido al tado nao realiza com desvio
Abertura da boca (V)] (1) <40mm (1) =55mm (2) (D (1) E
Fechamento da boca )] - - - Mo ME
Lateralidade a direita (0) (1) <6mm (1) <12mm (2) - -
Lateralidade a esquerda ) (1) <6mm (1) <12mm 2) - -
[Presenca de desvio (em algum movimento) (0) ndo (1) sim \
| Presenca de dor(em algum movimento) (0) ndo (1) sim \
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6. TONUS [ ] Somartodas as pontuagdes (melhor resultado = 0 & pior = 8)

Normal Diminuido Aumentado
Labio superior (@) ) m
Labio inferior (0) ) a
Mento (0) €] M
Sulco mento labial (0) 1) ()]
Lingua (0) [0} )
Assoalho da boca (0) [0} ()]
Bochecha direita ()] M a
Bochecha esquerda (0) 1) M

Realizar palpa¢do e observagdo visual exceto do assoalho que deve ser apenas observado.

7.DOR A PALPAQAO [ ] Somar todas as pontuagSes (melhor resultado = 0 e pior = 10)

ausente presente
Tempeoral anterior ©)D (OE (1D ME
Masseter superficial ©)D (0E (D (ME
Trapézio (D (OE (1D () E
Esternocleidomastdideo ©D (O E (1D () E
ATM (0D (0 E (Mo (HE

8. FUNGOES ORAIS
Respiragéo [ ] Somar todas as pontuagdes (melhor resultado = 0 e pior = 8)

Tipo: (0) médiofinferior (1) médio/superior (1) outro (descrever):

Modo: (0)nasal (1) oronasal (2) oral

Fluxo nasal (usaro espelho) ao chegar: (0) simétrico (1) reduzido  direita (1) reduzido a esquerda
apés limpeza: (0) simétrico (1) reduzido a direita (1) reduzido a esquerda

Possibilidade de uso nasal: (0) 2 minutos ou mais (1) entre 1 e 2minutes  (2) menos que 1 minuto

Observagdes:

Mastigacdo: 0 adequada (J alterada: de origem | | funcional [ ]anatomica [ ] articular { ]outro
(mastigatoria utilizar sempre o mesmo alimento)

Mastigagao Habitual [ ] Somar todas as pontuagdes (melhor resultado = 0 & pior = 10)

Inciséo: (0) anterior (1) lateral (1) outra
Trituragao: (0) dentes posteriores (1) dentes anteriores (1) com a lingua
(0) eficiente (1) ineficiente

Numero de ciclos: direita: 1* porgéo: 2°porgdo: 3% porgdo:

(via filmagem): esquerda: 1° porgéo: 2%por¢do: ______ 3" porgdo:

total: 1% porgéo: 2% porgdo: ____ 3% porgéo:
Padrdo mastigatorio: (0) bilateral (0) unilateral (1) bilateral (2) unilateral
altemado preferencial: simultdneo crénico: ___
Fechamento labial: (0) sistematico (1) assistematico (2) ausente
Velocidade: (0) adequada (1) aumentada (1) diminuida
Ruidos: (0) ausente (1) presente
Contragdes musculares atipicas: (0) ausente (1) presentes (descrever):
OQutros:

Tempo mastigatério (utilizar porcdes de tamanho padronizado e do mesmo alimento):

17 porgéo: segundos 2% porgdo: ____ segundos 3% porgdo: segundos Média: segundos

Perguntar ao paciente

Lado preferencial de mastigacao: (0) direito e esquerdo (1) direito (1) esquerdo (0) ndo sabe
Dor ao mastigar: (0) ausente (1) direito (1) esquerdo
Ruido na ATM:  (0) ausente (1) direita (1) esquerda

Observacdes:

Rev. CEFAC. 2009 Abr-Jun; 11(2):237-255




88

250 Genaro KF, Berretin-Felix, Rehder MIBC, Marchesan 1Q

Deglutigédo: (0 adequada (7 alterada: de origem [ ] funcional [ ] anatomica [ ] articular [ ] oufro

13 Prova (habitual de solidos) [ ] Somar todas as pontuactes (melhor resultado = 0 e pior = 18)

Fechamento labial: (0) adequado (1) parcial (2) ausente
Postura da lingua: [ nio se vé (0) atras dos dentes (1) contra os dentes  (2) entre os dentes
Postura do labio inferior: (0) contato com o superior (1) atras dos incisivos superiores
Contencéo do alimento:(0) adequada (1) parcial (2) inadequada
Contragao do orbicular:(0) adequada (1) pouca (2) acentuada
Contragao do mentual:(0) ausente (1) pouca (2) acentuada
Contracdo da musculatura cervical: (0) ausente (1) pouca (2) acentuada
Movimento de cabecga: (0) ausente (1) presente
Ruido: (0) ausente (1) presente
Coordenacéo: (0) adequada (1) engasgo (1) tosse
Residuos apos deglutir: (0) ausente (1) presente
Observacdes:

22 Prova (habitual de liguido - 4gua) [ ] Somar todas as pontuagdes (melhor resultado = 0 e pior = 16)

Postura da lingua: (J n3o se vé (0) atras dos dentes (1) contra os dentes  (2) entre os dentes
Postura do labio inferior: (0) contato com o superior (1) atras dos incisivos superiores
Contenc¢éo do liquido: (0) adequada (1) inadequada
Volume do liquido: (0) satisfatério (1) aumentado (1) diminuido
Contracao do orbicular: (0) adequada (1) pouca (2) acentuada
Contracédo do mentual: (0) ausente (1) pouca (2) da
Contracao da musculatura cervical: (0) ausente (1) pouca  (2) acentuada
Movimento de cabega: (0) ausente (1) presente
Ruido: (0) ausente (1) presente
Ritmo: (0) seqiiencial (1) gole por gole
Coordenagio: (0) adequada (1) engasgo (1) tosse
Observagdes:

3?2 Prova (liquido dirigida) [ ] Somar todas as pontuagdes (melhor resultado = 0 e pior = 16)
Colocar agua na hoca e deglutir somente apos ordem do avaliador

Fechamento labial: (0) adequado (1) parcial (2) ausente

Postura da lingua: (0) atras dos dentes (1) contra os dentes  (2) entre os dentes

Postura do labio inferior: (0) contato com o superior (1) atras dos incisivos superiores
Contencao do liquido: (0) adequada (1) parcial (1) inadequada

Contracao do orbicular: (0) adequada (1) pouca (2) acentuada

Contragao do mentual: (0) ausente (1) pouca (2) acentuada

Contragao da musculatura cervical: (0) ausente (1) pouca (2) acentuada

Movimento de cabeca: (0) ausente (1) presente
Ruido: (0) ausente (1) presente

Coordenagéo: (0) adequada (1) engasgo (1) tosse

Observagdes:

Perguntar ao paciente

Dificuldade para deglutir: (0) ndo (1) sim (descrever):

Posigéo dalingua: (0) atras dos dentes superiores (1) atras dos dentes inferiores  (2) entre os dentes  (0) néo sabe

Observagbes:
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Fala: 0 adequada [ alterada: ( ) disturbio fonético () distirbio fonéticoffonologico  ( ) distiirbio fonoldgico

Em caso de alteragdo fonética, esta & de origem:
[ }funcional [ ]anatémica [ ]articular (ATM) { ]sensorial [ ] neuromuscular

12 Prova (contagem de 0 a 20; dias da semana, meses do ano)

Aspecto fonético fonolégico [

] Somar todas as pontuagdes (melhor resultado = 0 e pior = 6)

Omissdo:

(0) ausente (1) assistematica

(2) sistematica  fone(s):

Substituigdo: (0)ausente (1) assistematica

(2) sistematica fone(s):

Distorcéo:

(0) ausente (1) assistematica

(2) sistematica fone(s):

Aspecto fonético fonologico [

2% Prova (nomeacdo de figuras da prancha)

] Somar todas as pontuacdes (melhor resultade = 0 e pior = 6)

Omissao:

(0) ausente (1) assistematica

(2) sistematica  fone(s):

Substituigdo: (o) ausente (1) assistematica

(2) sistematica fone(s):

Distorgdo: (0) ausente

(1) assistematica

(2) sistematica fone(s):

Em caso de distorgéo, esta se relaciona a seguinte alteracéio da lingua:
[ linterdental anterior [ ]interdental lateral
[ ]rebaixamento do dorso [ ] outras:

[ ]elevagédo do dorso

3% Prova
Coordenacio motora na fala [

[ 1auséncia ou pouca vibragdo do dpice [ ] vibracdo multipla do apice

] Somar todas as pontuagdes (melhor resultado = 0 e pior = 8)

Solicitar a emissdo répida e repetida, por 10 segundos, das silabas e da seqliéneia trissildbica

Velocidade Ritmo
dequad: inadequada adequado inadequado
[pa] o 1 (V) ()]
[ta] © (1) ©) M
[ka] © (1 © M
[pataka] (W] m © (]

42 Prova (fala es

Aspecto geral |

pontanea) Utilizar as seguintes perguntas. “diga o seu nome e quantos anos tém
“diga o que vocé faz (estuda, trabalha)”

“conte uma viagem (passeio) que vocé fez e gostou”

] Somar todas as pontuag&es (melhor resultado = 0 e pior = 18)

Saliva: (0) deglute

(1)acumula na comissura direita efou esquerda (2) espirra (3) baba

(1) acumula no labio inferior

Abertura da boca: (0)normal (1) reduzida (1) exagerada
Posicao dalingua: (0)adequada (1) noassoalho (2) anteriorizada  (2) posteriorizada  (2) ponta baixa e laterais altas
Movimento labial: (0)adequado (1) reduzido (1) exagerado

Movimento mat

ndibular: (0) adequado (1) desviado a direita (1) desviado a esquerda (1) anteriorizado

Ressonancia: (0) equilibrada (1) uso reduzido nasal (1

uso excessivo nasal (1) laringofaringea

(2) sistematica

Imprecisdo articulatéria:

(0) ausente (1) assistematica

(1) aumentada (1) reduzida
(1) alterada

Velocidade: (0) normal
Coordenagédo pneumofonoarticulatéria: (0) adequada

Em caso de imprecisdo esta se relaciona a

[ Jténus
[ ]audigdo

[ ]alteragdo neuroldgica

5% Prova (Repeticdo de silabas)

[ 1respiragdo oronasal
[ Juso de medicamento

[ 1fadiga muscular [ ]ansiedade/depressdo

[ ]1mé oclusio [ Juso de prétese [ ]velocidade de fala

[ 1quantidade de saliva [ ]redugéo da abertura bucal

[ outras:

Solicitar repeticdo de silabas que contenham os fones alterados, utilizando a vogal ‘e”

Fones testados Producdoe adequada  Producgédo aproximada Tentativa de produgdo Nao produziu
@ (1) (2 (©)
() 1) @ ®
@ ) @ @
@ 1) ) ()
@ [§)] @ @

Observagdes:
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Voz (Solicitar a emisséo sustentada da vogal ‘a” [ ] Somar todas as pontuagées (melhor resultado = 0 e pior = 8)

(0) adequado (1) grave (1) agudo

Pitch:
Loudiess (0) adequado (1) forte (1) fraco
Tipo de voz: (0) adaptada (1) rouca (1) soprosa (1) aspera  (1)tensa (1) trémula (1) instavel (1) outra

Tempo maximo de fonacao (segundos)

[a] — segundos ____segundos ____segundos Média: segundos
[s] — segundos _____segundos segundos Média: ___ segundos
Média: segundos
[2] segundos segundos segundos
DOCUMENTAGAO
Fotos
Corpo !
-frente:  ( )Sim | ( )Néo
-perfi D () Sim | ( ) Néo
Face inteira . B
- frente. - repouso: ( )Sim ( )Néo
- sorriso: ( )Sim ( )Nao
- - perfil direito: ()Sim ( )Né&o
Tergo inferior .
- frente: ( )S!m ( )Né&o
- perfil direjto: ( )Sim ( )Né&o
Cavidade Oral .
- superior: ( )Sim ( )Néo
- inferior: ( )Sim ( )Nao
Ocluséao:
- anterior: ()8im ( )Néo
- lado direito: ( )Sim ( )Nao
- lado esquerdo: ( )Sim ( )N&o
Lingua: ( )Sim ( )N&o
Labios: ( )Sim ( )Né&o
Frénulo lingual (com a boca aberta e o épice elevado sem tocar em qualquer regido): | ( ) Sim () N&o

Outras:

Filmagem - Sugere-se filmar nome, idade e data do exame, bemt conio as provas de:

Mobilidade: ( ) Sim
{ ) Nao

Degluti¢éo: ( ) Sim
{ ) N&o

Fala: ( ) Sim

Mastigagao: ( ) Sim
40 ( )Nao
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Resumo do Exame Miofuncional Orofacial - MBGR
Marchesan IQ, Berretin-Felix G, Genaro KF, Rehder Mi

Nome: N° Datadoexame: _ f_ [ __
Diagnéstico fonoaudiolégico e condutas
Escere Observacgéo
POSTURA CORPORAL
Cabeca [ 1] melhor resultado = 0 e pior = 4
Ombros [ ] melhor resultado = 0 e pior=3

EXAME EXTRA-ORAL
Norma Frontal
Numérica
Norma Frontal
Subjetiva
Masseter
Mandibula
Labios
Norma lateral
EXAME INTRA-ORAL
Labios
Bochechas
Lingua
Palato
Tonsilas Palatinas
Dentes e ocluséo
MOBILIDADE
Labios
Lingua
Bochechas
Véu Palatino
Mandibula
TONUS
SENSIBILIDADE
Dor a palpacéo
FUNCOES
Respiragéo
Mastigagéo
Deglutigdo: 1* Prova
22 Prova
3% Prova
Fala: 12 Prova
22 Prova
3% Prova
42 Prova

melhor resultado = 0 e pior =3
melhor resultado =0 e pior =12

melhor resultado = 0 e pior = 1
melhor resultado = 0 e pior = 2
melhor resultado = 0 e pior = 19
melhor resultado = 0 e pior =2

melhor resultado = 0 e pior =3
melhor resultado = 0 e pior =10
melhor resultado = 0 e pior = 29
melhor resultado = 0 e pior=8
melhor resultado = 0 e pior =4
melhor resultado = 0 e pior =17

melhor resultado = 0 e pior = 37
melhor resultado = 0 e pior = 52
melhor resultado = 0 e pior =12
melhor resultado = 0 e pior =8
melhor resultado = 0 e pior=9

melhor resultado = 0 e pior =8
[ 1] melhor resultado = 0 e pior = 10

melhor resultado = 0 e pior=9
melhor resultado = 0 e pior =10
melhor resultado = 0 e pior = 18
melhor resultado = 0 e pior = 16
melhor resultado = 0 e pior = 16
melhor resultado = 0 e pior = 6
melhor resultado = 0 e pior = 6
melhor resultado = 0 e pior =8
melhor resultado = 0 e pior =18
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Outras alteragdes:

Exames solicitados:

Dados coletados de exames recebidos de outros profissionais:

Encaminhamentos:

Hipdtese diagnéstica fonoaudiolégica

Prognéstico:

Plano terapéutico;

Orientagdes:

Fonoaudidlogo responsavel:

Figura 1 - Protocolo MBGR
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ANEXO C - Parecer do Comité de Etica em Pesquisa

UNIVERSIDADE FEDERAL DE MINAS GGERALS
COMITE DE ETICA EM PESQUISA - COEP

Parecer n. ETIC 0307.0.203.000-09

Interessadao(a): Prof. Nilton Alves de Rezende
Departamento Clinica Medica

Faculdade de Medicina - UFMG

DECISAQ

O Comité de Elica em Pesquisa da UFMG — COEP aprovou, no
dia 19 de novembro de 2009, apos atendidas as solicitagtes de
diligéncia, o projeto de pesquisa intitulado "Alteragbes da motricidade
oral e da voz em pacientes portadores de neurofibromatose Tipo 1"

bem como o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido.
O relatério final ou parcial devera ser encaminhado ao COEP um

ano apés o inicio do projeto.

Coordenadora do COEP-UFMG
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