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Resumo:

Introducdo: Na Neurofibromatose tipo 1 (NF1) é descrita alta prevaléncia de problemas de
aprendizagem que resultam em baixo desempenho escolar. Para que haja aprendizado é
necessario que o individuo seja capaz de escutar, compreender e separar as partes relevantes
da fala dos ruidos de fundo, em qualquer ambiente fisico. Sabe-se que grande parte da
linguagem é aprendida por meio da audi¢do que pode ser considerada um sistema funcional
responsavel por receber informagdes sonoras e converté-las em sinais especificos para
transducdo ao longo das fibras nervosas até o cdrtex. Quando hd um fraco desempenho em
uma ou mais habilidades auditivas, € muito mais dificil aprender sem assisténcia especial,
mesmo tendo inteligéncia normal, motivacdo e salde. Objetivo: Verificar 0 processamento
neurolégico da informacdo auditiva e sua possivel associacdo com alteracdes de linguagem e
aprendizagem em individuos com NF1. Métodos: Foi realizado um estudo descritivo-
comparativo com 25 pacientes com NF1 (14 do género feminino e 11 do género masculino) e
22 controles (15 do género feminino e 7 do género masculino), na faixa etaria de 10 a 34
anos. Foram analisados o desempenho nos testes comportamentais auditivos: localizacdo
sonora (LS), memoria sequencial para sons verbais (MSV) e ndo-verbais (MSNV), padréo de
frequéncia (PF), padrdo de duracdo (PD), gap in noise (GIN), fala com ruido (FR),
identificacdo de sentencas sintéticas com mensagem competitiva ipsilateral (SSI-MCI) e
contralateral (SSI-MCC), dicético de digitos (DD), dicotico de dissilabos alternados (SSW) e
dicotico ndo verbal (DNV), além de analisar os resultados obtidos no Teste de Desempenho
Escolar (TDE), teste de consciéncia fonologica e sintatica. As ferramentas estatisticas
utilizadas foram: teste t-Student, teste de Mann-Whitney, teste Exato de Fisher e o coeficiente
de correlacdo de Pearson. Foram considerados como associacOes estatisticamente
significativas, os resultados que apresentaram um nivel de significancia de 5%. Resultados:
Diferencas estatisticamente significativas foram constatadas entre os grupos NF1 e controle
nos testes: MSV, MSNV, PF, PD, GIN, FR OD e OE, SSI MCI, DD OD e OE, SSW OD e
OE, SSI MCC a OE na relagéo sinal/ruido de -40 dB, DNV na tarefa de atencédo direcionada a
OD e no teste de consciéncia fonolégica. Houve correlagdes positivas entre os testes dicoticos
e 0s subtestes de desempenho escolar. Os testes de PF e PD apresentaram correlagdes
estatisticamente significativas com o teste de consciéncia fonoldgica. Concluséo: Individuos
com NF1 apresentaram alteracGes relevantes no processamento auditivo que estiveram
associados a alteracdes de linguagem e aprendizagem.

Descritores: Neurofibromatose 1; Transtornos da audicdo; Testes auditivos; Percepcao
auditiva; Transtornos da aprendizagem.



Abstract:

Introduction: High prevalence of learning disabilities resulting in poor academic
performance has already been described in Neurofibromatosis type 1. Learning process
depends on the ability to listen, understand and separate the relevant parts of speech from
background noise, regardless of the physical environment. It is known that much of the
language is learned by hearing which is considered a functional system responsible for
receiving sound information and convert them into specific transduction signals along the
nerve fibers to the cortex. When there is a weak performance in one or more auditory abilities,
it is much more difficult to learn without special assistance, even with normal intelligence,
motivation and health. Objectives: Verify the neurological processing of the auditory
information and its possible association with language and learning disabilities in patients
with NF1. Methods: Descriptive-comparative study with 25 patients with NF1 (14 female
and 11 male) and 22 controls (15 female and 7 male) aged 10 to 34 years. We analyzed the
performance in auditory behavioral tests: sound localization (SL), sequential verbal memory
(SVM), sequential non-verbal memory (SNVM), frequency patterns (FP), duration patterns
(DP), Gap in Noise (GIN), speech in noise (SN), synthetic sentence identification with
ipsilateral competing message (SSI — ICM) and contralateral competing message (SSI —
CCM), dichotic digits (DD), staggered spondaic word (SSW) and dichotic nonverbal (DNV),
in addition to analyze the results in the School Performance Test (TDE), phonologic and
syntactic awareness. The statistical tools used were: t-Test, Mann-Whitney test, Fisher’s
Exact test and the Pearson correlations. Probability values <0.05 were considered statistically
significant. Results: Differences between NF1 and control groups were found in the tests:
SVM, SNVM, FP, DP, GIN, SN RE and LE, SSI ICM, DD RE and LE, SSW RE and LE, SSI
CCM in the LE ratios speech/noise -40 dB, DNV attention to RE and in the phonologic
awareness. Positive correlations were observed between the dichotic tests and the school
performance subtests. The PF and PD showed positive correlation with the phonologic
awareness test. Conclusion: Patients with NF1 displayed auditory processing disorders
associated to language and learning disabilities.

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

A Neurofibromatose Tipo 1 (NF1) ou doenga de Von Recklinghausen, descrita em detalhes
primeiramente em 1882 por Friedrich Daniel von Recklinghausen, € uma doenca autossémica
dominante, que acomete ambos 0s géneros independente da raga e etnia (FRIEDMAN et al.,
1999) .

Existe na NF1 alta frequéncia de problemas psicolégicos e de comportamento, além de
dificuldades de aprendizagem que resultam em baixo desempenho escolar. Déficits cognitivos
sdo as complicacbes mais comuns nas criancas com NF1, prejudicando o desenvolvimento
académico (HYMAN et al., 2006).

Para que haja aprendizado é necessario que o individuo seja capaz de escutar, compreender e
separar as partes relevantes da fala dos ruidos de fundo, em qualquer ambiente fisico. Sabe-se
que grande parte da linguagem é aprendida por meio da audicdo e esta pode ser considerada
um sistema funcional responsavel por receber informacgdes sonoras e converté-las em sinais
especificos para transducdo ao longo das fibras nervosas até o cortex. Quando ha um fraco
desempenho em uma ou mais habilidades auditivas, € muito mais dificil aprender sem
assisténcia especial, mesmo tendo inteligéncia normal, motivacdo e sautde (MACHADO,
2003).

Devido a alta frequéncia de alteracbes de aprendizagem, linguagem e fala na populacado
atendida no Centro de Referéncia em Neurofibromatose de Minas Gerais (CRNF-MG), alem
da avaliacdo do processamento auditivo e linguagem em um Unico paciente sinalizar uma
alteracdo a ser mais bem estudada nos pacientes com NF1 (BATISTA et al., 2010), todos
esses aspectos motivaram a realizacdo deste estudo, visto que ha a necessidade de ampliar o

conhecimento sobre esses assuntos, além dos recursos terapéuticos e educacionais.
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2. REVISAO DA LITERATURA

2.1 Neurofibromatoses

Neurofibromatose (NF) é a denominacéo para um grupo de doengas neurocutaneas de origem
genética, de carater hereditario, transmitida por um gene dominante. Atualmente se divide em
Neurofibromatose tipo 1 (NF1), Neurofibromatose tipo 2 (NF2) e Schwannomatose (KORF,
RUBENSTEIN, 2005).

As descricdes de individuos que supostamente apresentariam NF foram descobertas em
manuscritos datados de 1000 AC (ZANCA, 1980). No entanto, somente em 1882 que o
médico alemao Friederich von Recklinghausen utilizou o termo “neurofibroma” para designar
que o tumor benigno desta patologia surgia da bainha dos nervos periféricos. Portanto, em
honra a sua contribuicdo, a patologia foi denominada como “doeng¢a de von Recklinghausen”
(KORF, RUBENSTEIN, 2005). No entanto, as diferentes formas de NF ndo foram separadas
e delimitadas até a Ultima metade do século XX. A conferéncia do National Institute of Health
(NIH) (1987) definiu os critérios diagnosticos para as neurofibromatoses, bem como

estabeleceu parametros para 0 acompanhamento dos pacientes acometidos por essas doencas.

Nesta revisdo serdo abordados apenas o0s aspectos relacionados a NF1, objeto de nosso estudo.

2.1.1 Neurofibromatose Tipo 1

A NF1 é uma das doencas genéticas mais comuns, transmitida por um gene autossémico
dominante, com uma prevaléncia estimada de cerca de 1:2500-3000 nascidos vivos (KRAB et
al., 2008). Em aproximadamente 50% dos pacientes com NF1, pelo menos um dos pais
também ¢é afetado e o restante é considerado representante de novas mutacdes. A penetrancia
é de quase 100% e a expressividade é altamente variavel (FRIEDMAN, 1999). (FIGURA 1)
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FIGURA 1: Heredograma familiar mostrando um progenitor afetado pela NF1 na geragéo Ill, o qual

passou 0 gene mutado para dois de seus filhos integrantes da geracdo IV. Fonte: Geller M, Bonalumi,
2004.

Em 1990, o gene da NF1 foi mapeado no cromossomo 17g11.2 (VISKOCHIL et al.,1990;
WALLACE et al., 1990). A neurofibromina, produzida por esse gene, é expressa no sistema
nervoso e funciona como um supressor do crescimento tumoral (XU, 1990; GUTMANN,
1991; DASTON, 1992). A perda de neurofibromina seja através da mutacdo ou heranca leva a

um risco aumentado de desenvolver tumores benignos e malignos em individuos afetados.

O diagnostico da NF1 depende de um exame clinico cuidadoso do paciente, de seus pais e
irmdos e de uma histdria familiar detalhada, incluindo informacdes sobre tumores e lesdes na

pele em parentes de primeiro e segundo graus (FERNER et al., 2007).

Dois ou mais dos seguintes critérios sdo necessarios para a confirmacdo diagndstica da NF1,
segundo o NHI dos Estados Unidos (QUADRO 1):
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QUADRO 1: Criterios diagndsticos para a NF1 segundo o NHI

Critérios diagnosticos para a NF1

1. Seis ou mais manchas café-com-leite
Cutaneo 2. Dois ou mais neurofibromas ou um neurofibroma plexiforme
3. Efélides em regibes axilares ou iguinais
4. Glioma 6ptico
5. Dois ou mais nddulos de Lisch
6. Displasia da asa do esfendide ou afilamento da cortical dos 0ssos longos,
com ou sem pseudoartrose
Genético 7. Parente de primeiro grau com diagnéstico de NF1

Fonte: NHI Consensus development conference (1987)

Ocular

Esquelético

2.1.1.1 Critérios diagnosticos

As manchas cor de cafe-com-leite sdo lesbes pigmentadas benignas com bordas bem
definidas presentes em mais de 99% dos pacientes ao nascimento ou apos alguns meses ou
anos de vida e que aumentam em tamanho e numero durante a primeira década de vida
(NORTH, 1998).

Os neurofibromas sdo tumores benignos da bainha dos nervos periféricos e que podem ser
classificados em cutaneos, subcutaneos e plexiformes (KORF, RUBENSTEIN, 2005). Os
neurofibromas sdo de origem multicelular, constituidos de células de Schwann, fibroblastos,
células perineurais, endoteliais e mastdcitos (GELLER, BONALUMI, 2004). Representam a
caracteristica clinica priméria da doenca e dependendo da localizagdo, comprometem funcdes
vitais como a visao e audicdo (RICCARDI, 1981; JONES, 1988).

As falsas efélides, sdo sardas em regifes ndo expostas ao sol, possuem coloracdo semelhante
as manchas café-com-leite, porém exibem tamanho menor. Podem atingir cerca de 90% dos
pacientes com NF1 e sdo vistas nas regides axilares ou inguinais em namero igual ou superior
a trés (DEBELLA, 2000).

O glioma do nervo 6ptico € o tumor do sistema nervoso central mais comum observado na
NF1 acometendo aproximadamente 15% dos pacientes, podendo envolver qualquer regido
Optica. O seu diagnostico ocorre mais frequentemente na infancia, principalmente entre quatro
e seis anos (SINGHAL et al., 2002).
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A displasia da asa do esfendide esté presente de 3 — 7% dos pacientes e geralmente apresenta
um acometimento unilateral (RICCARDI, 1999; ALWAN et al., 2005). Mais de 50% dos
casos de displasia estdo associados a NF1. As lesbes sdo geralmente assintomaticas e sdo
diagnosticadas por meio da realizacdo de radiografia ou tomografia computadorizada
(ALWAN et al., 2005).

A prevaléncia de lesdes de 0ssos longos é de aproximadamente 1- 4% em pacientes com NF1
(FRIEDMAN, BIRCH, 1997; CRAWFORD, SCHORRY, 1999; VITALE et al., 2002). A
tibia é 0 osso longo mais frequentemente envolvido, embora 0 acometimento de outros 0ssos

longos possa ocorrer.

Os nddulos de Lisch séo lesbes hamartomatosas, bilaterais e bem definidas, que consistem em
elevacdes gelatinosas na superficie da iris, de forma arredondada, variando de coloracédo
transparente a amarelo ou marrom. Os nddulos de Lisch afetam mais de 70% dos pacientes
com NF1 aos dez anos de idade, sdo assintomaticos e ndo resultam em qualquer complicacédo
oftalmolégica. A presenca de multiplos nddulos de Lisch parece ser exclusiva da NF1
(GELLER et al., 1998; DEBELLA et al., 2000).

FIGURA 2 : Imagens das lesdes que constituem critérios diagnosticos para a NF1.A) Manchas cor de
café-com-leite; B) Efélides similis axilares; C) Neurofibromas cutdneos e subcuténeos; D)
Neurofibroma plexiforme pequeno no tornozelo; E) Glioma dptico; F) Nédulos de Lisch; G) Displasia
do esfendide; H) Displasia da tibia (Fotos obtidas de pacientes do CRNF-MG)
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2.1.1.2 Caracteristicas gerais

Além dos critérios diagndsticos, outros achados clinicos frequentes na NF1 séo apresentados
no quadro 2.

QUADRO 2: Frequéncia de outras caracteristicas clinicas da NF1

Caracteristicas 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 atencéo 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)

2.1.1.3 Dificuldades de aprendizagem, alteracGes de linguagem e disturbio do

processamento auditivo na NF1

A deficiéncia mental ndo é um achado comum em pacientes com NF1, estimando-se uma
incidéncia de 6 a 7% nos pacientes, que é maior do que na populacdo em geral (HYMAN et
al., 2005). Os individuos que possuem uma grande delecdo no gene NF1 (cerca de 5% da
populacdo rastreada para NF1) parecem apresentar desenvolvimento mais atrasado que o
esperado. Supde-se que essa delecdo inclua genes contiguos que, quando ausentes,
contribuem para manifestac6es clinicas, dentre elas, disturbios cognitivos. Em oposicdo a
deficiéncia mental, o déficit de aprendizagem € bastante comum e compromete
aproximadamente 30-60% dos pacientes, dependendo do estudo. As criancas acometidas
exibem um padrdo misto de déficit de aprendizagem, incluindo alteragcdes tanto verbais
guanto ndo verbais. Além disso, a maioria dos estudos aponta que essas criangas apresentam
dificuldades na orientacdo visuo-espacial e na memoria de curto prazo (OZONOFF, 1999;
NORTH, 2000).
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Areas hiperintensas, originalmente descritas como unknown bright objects (UBOs) s&o
observadas em 64% dos exames de ressonancia nuclear magnética (RNM) de encéfalo de
pacientes com NF1. Patologicamente correspondem a &reas de degeneracdo vacuolar da
substancia branca e foi postulada alguma relagéo entre este achado e as alteragdes cognitivas,
embora esta relacdo permaneca controversa. Os UBOs tendem a desaparecer ou diminuir de
tamanho, nimero e intensidade com a idade. Desta forma sdo menos comuns nos adultos.
(HYMAN et al., 2003).

Lorch et al. (1999) investigaram a natureza e a gravidade das alteracdes de fala, voz e
linguagem em 30 adultos de 17 a 73 anos (média: 32 anos). Todos os individuos que
participaram deste estudo apresentavam quociente intelectual (QI) com pontuacdo maior que
80 pontos. Os resultados indicaram alta frequéncia de problemas escolares (53,3%), alteracdes
na qualidade vocal foram encontradas em aproximadamente 40% dos individuos com NF1,
63% apresentaram alteracbes na leitura, 43% dificuldades na escrita e 50% revelaram
dificuldades de soletracdo. Segundo esses autores, as dificuldades encontradas podem ser

reflexo do fraco desempenho escolar nas etapas inicias da aprendizagem.

O mecanismo fisiopatologico proposto para explicar as manifestacdes da NF1 ¢ a elevacao da
atividade da p21Ras (COSTA et al., 2001; COSTA, SILVA, 2002). A construgdo de um
modelo animal, utilizando camundongos com NF1, demonstrou que uma modulacdo precisa
do Ras pela neurofibromina é essencial para a aprendizagem e a meméria (COSTA et al.,
2001). A lovastatina, um inibidor especifico da HMG-CoA redutase, enzima responsavel pela
regulacdo da biossintese do colesterol foi utilizada em um modelo animal e reverteram o0s
déficits cognitivos observados em camundongos com NF1 através da inibi¢ao da atividade do
p21Ras (COSTA et al., 2002).

As dificuldades na aprendizagem causadas por um aumento na atividade da p21Ras podem
ser explicadas pelo aumento na formacdo de acido gama-aminobutirico (GABA). Esse acido
atua como um neurotransmissor inibitorio no hipocampo, uma area do cérebro implicada na
formacdo da meméria. O processo inibitorio resulta da polarizacdo aumentada do potencial de
membrana do neurbnio, que é induzida pela ligacdo da molécula GABA a receptores
especificos na membrana plasmatica. Esses receptores incluem os ionotropicos, que sdo 0s
proprios canais de ions, e aqueles acoplados a proteinas G, como a p21Ras. O aumento de

GABA suprime a sintese de 6xido nitrico, que é essencial para a formagdo da memoria, e
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pode eventualmente induzir a dificuldades de aprendizagem em pacientes com NF1 (DAS,
2003). Os resultados de Costa et al. (2002) confirmaram que as dificuldades na aprendizagem
em camundongos Nfl+/- podem ser restauradas por manipulacBes genéticas ou
farmacoldgicas da atividade da p21Ras ou por receptores antagonistas de GABA e realcam
que a modulacdo correta da p21Ras é essencial para memoria e aprendizagem.

Trovo-Marqui et al. (2005) avaliaram um grupo de 55 individuos de um CRNF no Brasil
utilizando dois instrumentos: WISC (para criangas) e 0 WIAT (para os adultos) e encontraram
que 76% dos individuos com NF1 deste centro de referéncia apresentaram distarbios de
aprendizagem. Segundo os autores, a alta frequéncia de déficits de aprendizagem pode ser

reflexo do status s6cio-econdémico e cultural da amostra.

Hyman et al. (2006) estudaram o desempenho académico, desempenho cognitivo, funcdes
executivas, coordenacdo motora fina, velocidade motora e o transtorno do déficit de atencéo e
hiperatividade (TDAH) em 81 criangas com NF1 comparadas a 49 controles, pareados por
género, idade, escolaridade e nivel sdcio-econdmico. Com base nos resultados obtidos, 0s
autores concluiram que 52% das criancas com NF1 apresentaram fraco desempenho
académico, sendo que destas 20% foram diagnosticadas apresentando somente distdrbio de
leitura e escrita e 32% apresentaram, além dessas alteracdes, outros problemas cognitivos.

Neste estudo, somente 28% das criancas avaliadas apresentaram o diagnéstico de TDAH.

Coudé et al. (2007) analisaram a ocorréncia de repeténcia escolar e desatengdo em 310
individuos com NF1, na faixa etéaria de 6 a 75 anos, comparados a 242 controles com idades
entre 6 a 70 anos. Estes autores encontraram que 53% dos pacientes com NF1 repetiram pelo
menos uma série escolar, sendo que destes, 70% apresentaram desempenho insatisfatorio
principalmente nas séries iniciais. Além disso, 67% dos individuos com NF1 apresentaram

pelo menos um dos critérios diagnosticos para o TDAH.

Erdogan-Bakar et al. (2009) administraram um conjunto de testes neuropsicoldgicos em 58
pacientes com diagnéstico de NF1, 20 individuos sem NF1 (porém com parentesco com 0S
pacientes com NF1), 40 individuos com TDAH e 40 individuos normais. Os resultados
revelaram uma alta prevaléncia (29%) de deficiéncia mental (QI < 70) na populacdo com
NF1, ao contrario do que é relatado na literatura. Além disso, os autores verificaram nos

individuos com NF1 com QI > 80, baixo desempenho no teste WISC-R, principalmente nos
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subtestes de percepcdo visual e de aritmética, quando comparado aos individuos com TDAH

pareados com a mesma escala de inteligéncia.

Souza et al. (2009) avaliaram 206 prontuérios de pacientes atendidos no CRNF de Minas
Gerais e observaram a frequéncia de manifestacdes clinicas e suas complicagdes. Os
resultados revelaram que a frequéncia de dificuldades de aprendizagem nos individuos com

NF1 era de 54,3% e que 56,7% desta populacdo apresentava disturbios da fala e da voz.

Gilboa et al. (2010) avaliaram 60 criangas, sendo 30 com NF1 e 30 controles com
desenvolvimento normal, na faixa etéria de 8 a 16 anos, sendo que todos apresentaram QI >
70, em testes integracdo visuo-motora e escrita. Diferengas estatisticas foram encontradas
entre 0s grupos, sendo que os individuos com NF1 apresentaram pior desempenho nas tarefas

avaliadas.

Batista et al. (2010) avaliaram a funcdo auditiva em um paciente de 31 anos com NF1. Os
autores realizaram inicialmente a audiometria tonal liminar e utilizaram os testes de LS, MSV,
MSNV, FR, PF, PD, DD, DNV e SSW para avaliar o processamento auditivo. Avaliaram
também a linguagem oral e escrita, consciéncia fonoldgica e sintatica. Os resultados
revelaram uma anormalidade nas habilidades de fechamento auditivo, figura-fundo e
reconhecimento de padrbes temporais. Dificuldades de comunicacdo inter-hemisférica e
ineficiéncia de comunicacdo entre as areas auditivas primarias e associativas foram
encontradas nos resultados da avaliacdo do processamento auditivo deste paciente. Distarbio
de leitura e escrita, além de alteracdes de consciéncia fonoldgica e sintatica foram também

observadas e correlacionadas as alteracGes de processamento auditivo.

No artigo de revisdo realizado por Hachon et al. (2011) sdo citados estudos que descrevem as
principais dificuldades de aprendizagem nos individuos com NF1, além de propor um modelo
baseado nos estudos de Frith et al. (1991) que explicam a etiologia das alteracGes de
aprendizagem presentes nos individuos com NF1. Os autores descrevem 4 niveis:
comportamental, cognitivo, neurobiolégico e genético e apontam que as dificuldades
observadas no primeiro nivel (comportamental — déficits de leitura, escrita, motores e TDAH)
estdo relacionados aos demais niveis, visto que alteracdes nas funcdes executivas, anatdmicas
e decorrentes da deficiéncia da producéo de neurofibromina sdo fortes fatores que contribuem

para alteracbes comportamentais. (FIGURA 3)
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FIGURA 3: Modelo de niveis proposto por Hachon et al. (2011) para os déficits de aprendizagem
presentes nos individuos com NF1.

2.2 Processamento auditivo e linguagem

A linguagem é a funcdo primordial do desenvolvimento humano e constitui pré-requisito para
sua aquisicdo e desenvolvimento a integridade anatomofisiol6gica do sistema neurolédgico e
do sistema auditivo, associada aos fatores como nivel intelectual, aspectos psiquicos,
desenvolvimento emocional, assim como fatores ‘“externos” como a estimulacdo da

linguagem e o convivio social (PEREIRA, 1993)

Entre as funcdes desenvolvidas pelo ser humano, a audicdo se destaca no processo de
aquisicdo e desenvolvimento da linguagem verbal, por possibilitar a percepcao dos estimulos

sonoros. Tais estimulos sdo captados pela orelha e conduzidos a area cerebral correspondente,
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onde sdo analisados e interpretados pelo individuo. A interpretacdo dos estimulos sonoros
fornece significado aos sons ambientais e de fala, torna o individuo capaz de desenvolver a

linguagem interna e a comunicacédo, por meio da fala e da escrita (PEREIRA, 1993).

2.2.1 Bases neurofisiolégicas da audicdo e linguagem

A audicdo ndo é uma habilidade sensorial Unica, isolada. N&o se refere a uma mera detec¢do
do sinal acustico, uma vez que muitos mecanismos e processos neurofisiolégicos e cognitivos
sd0 necessarios para uma perfeita decodificacdo, percepcdo, reconhecimento e interpretacdo
do sinal auditivo. O sistema nervoso auditivo central €, portanto, um sistema altamente
complexo, constituido por multiplos componentes e niveis de organizacdo interativa
sequencial e paralela. Tem papel relevante e essencial para o correto reconhecimento e
discriminacgdo de eventos auditivos, desde 0s eventos mais simples, como um estimulo néo

verbal, até mensagens complexas, como € o caso da fala e da linguagem (BELLIS, 2003).

O sistema auditivo € composto por um primeiro segmento periferico que se estende da orelha
externa até a entrada do nervo coclear no tronco cerebral e pelo segundo, constituido pelas
vias auditivas centrais que se iniciam nos nlcleos cocleares e avangam até o cortex auditivo
(ISAAC, 1999).

O som apos ser captado pela orelha externa é conduzido a orelha média que é uma cavidade
preenchida com ar, contendo os primeiros elementos que se movem em resposta aos sons: 0S
ossiculos (martelo, bigorna e estribo). Os ossiculos da orelha média possuem as funcbes de
ampliar a pressao sonora e transmitir as vibracoes sonoras do meio aéreo para 0 meio liquido
na orelha interna, sem grandes perdas de energia, além de proteger a cdclea contra sons de
forte intensidade (ZEMLIM, 2000). Apo6s serem detectadas pela orelha interna, as
informacGes recebidas, sofrem indmeros processos fisiologicos e cognitivos para que sejam
decodificadas e compreendidas (PURVES, 2005).

Segundo Bonaldi et al. (1997), as estacBes do sistema nervoso central que participam do
processamento auditivo central sdo os nucleos cocleares, complexo olivar superior, coliculo

inferior, corpo geniculado medial e cortex auditivo (QUADRO 3).
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QUADRO 3: Vias auditivas e sua funcdo no processamento auditivo.

Estrutura Funcéo

Orelha externa e Captacéo, conducéo e amplificacdo das informacgdes
média auditivas
Transducdo mecano-elétrica, codificacdo temporal e

Orelha interna tonotépica

Conducdo da informacéo auditiva, codificacdo de
frequencia e codificagdo temporal

Representacao tonotdpica, aumento do contraste sinal

Nervo auditivo

Nucleo coclear

ruido
Complexo olivar Anélise da localizacdo do estimulo sonoro; integracéo
superior binaural

Aumento das modulagdes no sinal acustico;
processamento de padrdes temporais complexos

Codificacéo de estimulos com diferencas temporais de
Corpo geniculado parametros acusticos como vogais e silabas; integracao e

medial retransmissdo das informacdes auditivas para o cortex
cerebral

Coliculo inferior

Analise dos sons complexos; localizagdo dos sons e
representacdo do espaco auditivo; discriminacéo
fonémica para as consoantes
Reconhecimento e compreensdo dos estimulos
linguisticos
Fonte: Mendonga et al. (2009)

Cortex auditivo
primario

Cortex de associacao

As vias auditivas aferentes enviam informag6es das células ciliadas (6rgdo de Corti) ao cortex
cerebral. A representacdo desta via auditiva é bilateral, contudo as vias auditivas
contralaterais sao mais numerosas e mais efetivas que as ipsilaterais. Acredita-se que o cortex
auditivo do hemisferio direito seja responsavel pelo processamento de estimulos ndo verbais e

o do hemisfério esquerdo pelos estimulos verbais (KIMURA, 1961).

2.2.2 Processamento auditivo

Processamento auditivo é definido pela American Speech Language Hearing Association
(ASHA) (1996-2005) como sendo 0 conjunto de processos € mecanismos que ocorrem dentro
do sistema auditivo em resposta a um estimulo acustico. Compreende as seguintes
habilidades: discriminacéo e reconhecimento de padrdes auditivos, localizacdo e lateralizacdo
do som, aspectos temporais da audicdo, incluindo resolugdo, mascaramento, integracdo e
ordenacdo, desempenho auditivo com sinais acusticos competitivos e com degradacdo do

sinal acustico.
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O processamento auditivo refere-se a série de processos que envolvem a andlise e
interpretacdo do estimulo sonoro e pode ser definido como a série de operagdes mentais que o
individuo realiza ao lidar com informacdes recebidas via sentido da audicdo e que dependem
de uma capacidade bioldgica inata e de experienciacdo no meio acustico. No ser humano com
desenvolvimento normal, pode-se deparar com o processamento auditivo e a memoria, 0
processamento visual e o aprendizado de uma lingua similar ao do adulto por volta dos 12 a
13 anos de idade. Sdo entdo necessarios varios anos de experiéncia do individuo com varios
eventos do seu meio ambiente para que possa desenvolver a capacidade de um adulto para
lidar com as informacGes auditivas (PEREIRA, 2004).

A habilidade para compreender a fala deve ser considerada como o mais importante dos
aspectos mensuraveis da funcdo auditiva humana. Ela € fundamental para a maioria das
atividades de vida cotidiana e um pre-requisito para a participacdo completa e ativa no
complexo mundo sonoro. A habilidade para se comunicar, além de ter uma importancia vital,
esta relacionada a capacidade de trabalho e equilibrio psicolégico do homem. A compreenséao
da fala € essencial para uma comunicacdo normal e é dependente das habilidades auditivas
(ALMEIDA, SANTOS, 2003)

Pereira, Navas e Santos (2002) afirmaram que 0 processo de recepcao e integracdo do sinal

acustico € possivel porque o sistema auditivo desempenha as seguintes habilidades:

o Deteccéo do som: habilidade de identificar a presenca do som;
o Localizacéo: habilidade de determinar o local de origem da fonte sonora;
o Atencdo: habilidade para deter-se num determinado estimulo durante um

periodo de tempo;

o Atencdo seletiva: monitorar determinado estimulo auditivo significativo,
mesmo que a atencdo primaria esteja voltada a outra modalidade sensorial ou que exista a
presenca de um ruido de fundo;

o Figura-fundo: habilidade de identificar o sinal de fala em presenca de outros
sons competitivos;

o Sintese: habilidade de identificar sons de fala de forma distorcida, porém

complementar;
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o Ordenacéo temporal: capacidade de identificacdo da ordem em que os eventos
ocorrem;

o Fechamento: habilidade para reconhecer o sinal acustico quando partes dele
séo omitidas;

o Reconhecimento: identificacdo correta de um estimulo sensorial por meio de

conhecimento previamente adquirido;

o Discriminacdo: capacidade de detectar diferencas entre os padrdes de estimulo
sonoro (frequéncia, intensidade, duracdo - sons da fala);

o Compreensao: habilidade para estabelecer relagdes entre o estimulo linguistico
e 0 seu significado para adequada interpretacdo do mesmo;

o Memoria: habilidade para armazenar e reter o estimulo auditivo. Processo que

permite arquivar as informacdes para poder recuperd-las quando necessario.

Pereira (2004) classifica o desempenho do processamento auditivo em quatro categorias:

o Decodificacao (gndsico acustico): refere-se a habilidade de atribuir significado
aos estimulos sonoros, em relacdo aos aspectos fonémicos da linguagem. Responsavel pela
habilidade de integracdo auditiva e informacdo dos sinais acusticos em forma de memoria
sensorial. Possui uma relagdo com a discriminacdo dos fonemas, sendo de certa forma
responsavel pelo bom desempenho e desenvolvimento das habilidades de leitura e escrita.

o Codificacdo (gndsico auditivo): integracdo das informacbes auditivas com
fatores sensoriais e visuais. Tem uma relacdo de proximidade com o0s aspectos e
conhecimento sobre fonologia, sintaxe, semantica, etc. Pode ser representada por episddios
onde exista o entendimento de solicitacdo verbal para se fazer alguma atividade.

o Organizacao (gnosico sequencial): capacidade responsavel por dar sequéncia e
planejar eventos sonoros no tempo. Acredita-se estar relacionada a memaria audio verbal.

o Gnosico ndo verbal: associada a capacidade de adquirir ou armazenar

informacGes que se sucedem no tempo e atribuir significados a variacdo da prosddia da fala.

Baseada nesta classificacdo e estudando individuos brasileiros, Pereira (2004) classificou as
alteracdes do processamento auditivo em déficits gnosicos, dependendo das inabilidades

auditivas encontradas na avaliacdo comportamental. (QUADRO 4).
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QUADRO 4: Tipos de altera¢des do processamento auditivo embasados em Pereira (2004).

Tipo de distarbio do

Ideia principal do prejuizo associado a

processamento auditivo quanto ao .
linguagem

déficit gndsico

Decodificacdo ou déficit gndsico . . A
- Anaélise e sintese fonémica
acustico
Codificacdo ou déficit gnosico Aquisicéo e/ou armazenamento de informac6es
auditivo integradas - regras da lingua
Organizacao ou déficit gndsico Aquisicdo e/ou armazenamento de informac6es
sequencial segundo o aspecto temporal
Déficit gndsico ndo verbal Prosodia da fala

2.2.3 Estudos que relacionam disturbio do processamento auditivo com alteracdes
de linguagem e aprendizagem

Segundo a ASHA (2005) considera-se um disturbio do processamento auditivo (DPA) quando
se observa alteracdo em uma ou mais habilidades auditivas: localizacéo e lateralizagdo sonora,
discriminacdo auditiva, reconhecimento de padrfes auditivos, aspectos temporais da audicéo
incluindo resolucdo, mascaramento, integracdo e ordenacdo temporal, desempenho auditivo
na presenca de sinais competitivos e desempenho auditivo com sinais acusticos degradados. O
DPA é uma disfuncdo especifica dos processos auditivos, mas também pode estar associado a

déficits de linguagem, memoria e atencao.

Furbeta e Felipe (2005) analisaram as respostas de nove criancas (idades entre 7 a 9 anos)
com dificuldades de leitura e escrita submetidas a avaliacdo simplificada do processamento
auditivo, sem perda auditiva periférica e historico de problemas neurolégicos e/ou
psiquiatricos. Este estudo revelou relacdo estatisticamente significativa entre apresentar
dificuldade de leitura e escrita e falhar nas tarefas de memoria com quatro silabas e com sons
instrumentais, sendo estas tarefas eficientes nesta detec¢do. Essas autoras concluiram que
existe relacdo entre as alteracBes do processamento auditivo e a dificuldade de leitura e

escrita.

Capellini et al. (2008) caracterizam o desempenho de criancas com dislexia quanto as
habilidades auditivas e de consciéncia fonoldgica. Participaram deste estudo criangas com
dislexia e com bom desempenho escolar, submetidas a avalia¢fes audiologica, do

processamento auditivo e das habilidades fonoldgicas. Os resultados indicaram diferenca
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estatisticamente significativa entre as habilidades auditivas de sequéncia para sons verbais,
mensagem competitiva ipsi e contralateral, dicotico de digitos e dissilabos alternados e ainda
nos subtestes de consciéncia fonoldgica (sintese, segmentagdo, manipulacéo e transposi¢éo).
Os achados deste estudo evidenciaram correlacdo entre provas de memdria auditiva e
manipulacdo silabica e fonémica e associacdo entre habilidades auditivas e fonoldgicas,
sugerindo que o0s processos auditivos interferem diretamente na percepcdo de aspectos
acusticos, temporais e sequenciais dos sons para formacdo de uma representacdo fonoldgica

estavel.

O estudo de Engelmann e Ferreira (2009) aponta para a relacdo entre dificuldades de
aprendizagem e alteracdo do processamento auditivo em uma turma de segunda série por
meio da aplicagdo de testes de leitura, memoria sequencial verbal e ndo verbal. As autoras
observaram dificuldades de aprendizagem e alteracdo de processamento auditivo em todos os
participantes nos subperfis primarios. Verificaram a importancia da memoria sequencial

verbal no aprendizado da leitura e escrita.

Pinheiro et al. (2010) avaliaram 40 escolares, de ambos os géneros, na faixa etaria de 8 a 12
anos, divididos em dois grupos: grupol — composto por escolares com diagndstico de
disturbio de aprendizagem e grupo 2 — composto por escolares com adequado desempenho
académico, em testes comportamentais do processamento auditivo (testes dicotico de digitos e
de dissilabos alternados e teste de fala com ruido). Os achados sugerem que o grupo de
escolares com disturbio de aprendizagem apresenta desempenho inferior em relagéo ao grupo

sem dificuldades, refletindo dificuldades no processamento das informacdes auditivas.

Pelitero et al. (2010) compararam o desempenho na avaliacdo do processamento auditivo de
criancas (na faixa etaria de 8 a 12 anos) com alteracdo de aprendizagem da leitura e escrita,
avaliados por meio do testes MSV, MSNV, LS, Pediatric Speech Intelligibility Test (PSI) e
teste de desempenho escolar (TDE). Os resultados encontrados ndo revelaram associacao
estatisticamente significativa entre o desempenho nos testes de processamento auditivo e 0
grupo com dificuldades de aprendizagem, embora tenha sido verificada maior frequéncia de

alteracdes no grupo de estudo em relacdo ao grupo controle.
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Oliveira et al. (2011) caracterizaram e compararam, por meio de testes comportamentais, 0
processamento auditivo de escolares na faixa etdria de 8 a 16 anos, com diagndstico
interdisciplinar de distdrbio de aprendizagem, dislexia e escolares com bom desempenho
académico. Essas autoras observaram que o0s escolares com bom desempenho académico
apresentaram desempenho superior nos testes de processamento auditivo em relacdo aos
escolares com distdrbio de aprendizagem e dislexia, sendo que os escolares com transtorno de
aprendizagem apresentaram desempenho inferior nas habilidades auditivas avaliadas pelos
testes DD, SSW, logoaudiometria pediétrica, LS, MSV e MSNV.

Embora os distarbios cognitivos e dificuldades da aprendizagem sejam manifestacdes
frequentes e bem descritas em pacientes com NF1, somente um estudo de caso foi encontrado
sobre processamento auditivo na base de dados da SciELO. N&o foram encontradas outras
descricbes de possiveis alteracbes do processamento auditivo e a sua correlacdo com
alteracdes de linguagem e da aprendizagem nesta populagdo nas bases de dados MEDLINE,
LILACS e SCOPUS.
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3. OBJETIVO

Avaliar o processamento auditivo e verificar a correlagdo com as alteracGes de linguagem e

aprendizagem em pacientes com NF1.
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4. POPULACAO E METODO

O presente trabalho trata-se de um estudo descritivo-comparativo, com amostra néo
probabilistica de recorte transversal, realizado no CRNF - MG, Anexo de Dermatologia do
Hospital das Clinicas da Universidade Federal de Minas Gerais (UFMG) — Ambulatorio
Professor Jodo Gontijo. O projeto desta pesquisa foi aprovado pelo Comité de Etica em
Pesquisa da UFMG, conforme parecer nimero ETIC - 175/10 (Anexo 1).

4.1 Populagdo
Foram convidados a participar desta pesquisa os pacientes atendidos no CRNF - MG na faixa
etaria de 10 a 35 anos de idade. Para controle foram convidados pessoas de idade e género

semelhantes aos pacientes. Os critérios de inclusdo e excluséo estdo descritos abaixo:

4.1.1 Critérios de inclusdo no grupo NF1

1) Pacientes com diagndstico de certeza de NF1, considerando-se 0s critérios

diagnosticos do Consenso de 1987 do NIH;

2) Os pacientes que concordaram em participar e assinaram o termo de consentimento

livre esclarecido (Anexo 2);

3) Ter como primeira lingua o portugués do Brasil.

4.1.2 Critérios de exclusdo no grupo NF1

1) Pacientes com diagndstico de NF2, Schwannomatose e 0s pacientes apenas com

suspeita de NF1;

2) Estiver em processo de terapia fonoaudioldgica;
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3) Naéo ter sensibilidade auditiva normal (ndo apresentar limiares audiométricos
iguais ou inferiores a 25 dB NA e indice de reconhecimento de fala igual ou superior a
88%);

4) N&o realizar todos os testes propostos para o estudo.

4.1.3 Critérios de inclusdo no grupo controle

1) Auséncia de diagndstico de NF1, ou seja, que ndo apresentarem as caracteristicas
do grupo NF1;

2) Os individuos que concordaram em participar e assinaram o termo de

consentimento livre esclarecido (Anexo 2);

3) Ter como primeira lingua o portugués do Brasil.

4.1.4 Critérios de exclusdo no grupo controle

1) Estar em processo de terapia fonoaudiologica;

2) Na&o realizar todos os testes propostos para o estudo;

3) Na&o ter sensibilidade auditiva normal (ndo apresentar limiares audiométricos
iguais ou inferiores a 25 dB NA e indice de reconhecimento de fala igual ou

superior a 88%);

4) Apresentar evidéncia ou histéria de alteracdo cognitiva, neuroldgica e/ou psiquica.

4.2 Procedimentos de avaliacao

Foi utilizado o seguinte fluxograma para a avaliacdo dos pacientes e controles, sendo que

todos os testes foram realizados somente por um dos pesquisadores:
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Protocolo de

avaliagoes
1
I T T 1
Avaliagéo Avaliac Avaliagao de
Anamnese Auditiva A d_;(a |aé;aot | Linguagem e
Periférica el Aprendizagem
: . Localizagado Sonora Cons. Fonolégica‘
Audiometria s s o

Memoria Sequencial Verbal Cons. Sintatica

Memoria Sequencial Nao Verbal ‘ TDE

Identificagdo de Sentengas Sintéticas
Fala com Ruido

— Dicotico de Digitos
Dicotico Nao Verbal
Dicotico de Dissilabos Alternados
Padrao de Frequencia
Padréo de Duragéo
Gaps-in-Noise

FIGURA 4: Procedimentos realizados nas avaliactes

4.2.1 Anamnese

Realizou-se a anamnese com 0 paciente ou 0 responsavel, por meio de um questionario
construido por questdes fechadas e abertas, para obtencdo de informacGes referentes a dados
pessoais, nivel de escolaridade, histdria otoldgica, queixas auditivas e dificuldades escolares.
(Anexo 3). Os dados referentes ao diagnéstico de NF1 foram obtidos do Protocolo de
Atendimento do CRNF-MG.

4.2.2 Avaliacdo audioldgica

Os procedimentos utilizados na avaliacdo audioldgica basica foram: audiometria tonal liminar
e logoaudiometria (teste de reconhecimento de fala) (Anexo 4). Estes procedimentos foram
realizados no audiémetro de dois canais Clinico Beta Medical 6000 em uma sala de avaliacdo
cujos niveis de pressdo sonora foram avaliados previamente por meio do decibelimetro da

marca Homis, modelo 232 com certificado de calibragdo n°® 807.31/10. Os niveis de pressdo
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sonora em cada frequéncia estavam de acordo com o nivel permissivel em obediéncia a norma

ANSI S3-1991. Os procedimentos realizados estdo descritos a seguir:

A audiometria tonal permite a determinacdo do limiar de audibilidade das orelhas direita e
esquerda por frequéncia sonora, isto é, possibilita identificar o menor nivel de intensidade do
estimulo acustico — tom puro — no qual o sujeito consegue detectar a presenca do som em 50%
das apresentacGes em cada frequéncia. Foram obtidos limiares auditivos nas frequéncias de
250, 500, 1000, 2000, 3000, 4000, 6000 e 8000 Hz, por meio da técnica descendente para
determinagdo dos limiares tonais, conforme proposto por Frota (1998). Utilizaram-se as
medias das frequéncias de 500, 1000 e 2000 Hz, sendo considerados normais os individuos
com niveis de audicéo inferiores a 25 dB NA de acordo com Davis e Silverman (1971).

A logoaudiometria permite investigar a habilidade de o individuo perceber os sons da fala.
Foi composta pelo teste de reconhecimento de fala (IPRF) realizado com gravagdo em
intensidade de 40 dBNS acima da média dos limiares tonais para as frequéncias sonoras de
500 Hz, 1000 Hz e 2000 Hz. O IPRF foi obtido por meio da apresentacdo de uma lista de 25
palavras monossilabicas separadamente a cada orelha, sendo o resultado apresentado em
porcentagem de acertos. Foram considerados normais os individuos que apresentaram indice

percentual entre 88% a 100% de identificacOes corretas segundo Frota e Sampaio (2003).

4.2.3 Avaliacdo do processamento auditivo

O equipamento utilizado para a avaliacdo do processamento auditivo foi o audiémetro de dois
canais Clinico Beta Medical 6000, acoplado ao MP4 da marca Twister, contendo os estimulos

verbais e ndo verbais para a realizacdo das avaliacdes.

A avaliacdo do processamento auditivo foi composta por 12 testes: LS, MSV, MSNV, SSI
MCI, SSI MCC, FR, SSW, DD, DNV, PF, PD e GIN que serdo descritos a seguir. As
respostas foram registradas em folha especifica e 0s nimeros de acertos analisados (Anexos 5
a 13).

A bateria de testes utilizada na avaliagdo comportamental do processamento auditivo foi

composta por testes de escuta didtica, monotica e dicética.
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e Testes didticos: estimulos idénticos sdo apresentados em ambas as orelhas
simultaneamente (Exemplos: LS, MSV e MSNV).

e Testes mondticos: sons com redundancia reduzida, ou seja, uma parte do sinal
auditivo esta distorcida ou ausente, sdo apresentados em uma orelha de cada
vez. Avaliam a habilidade do ouvinte de realizar o fechamento auditivo, a
figura-fundo e a discriminagéo. (Exemplos: SSI MCI).

e Testes dicéticos: estimulos auditivos diferentes sdo apresentados
simultaneamente em ambas as orelhas que avaliam a integracéo e a separacao
binaural, ou seja, a habilidade do ouvinte para repetir tudo 0 que ouviu ou para
dirigir a ateng@o para uma so orelha. (Exemplos: SSI MCC e 0 SSW).

Localizagdo sonora: A habilidade auditiva testada foi a de localizagdo sonora. O estimulo
sonoro nao verbal foi apresentado em cinco direcdes (direita/esquerda/acima/atras/a frente)
intercaladamente, numa distancia de 20 cm do individuo, com utilizacdo do guizo -
instrumento sonoro. Os individuos foram orientados a apontar para o lado no qual eles
achavam que o som estava vindo. O padréo de acerto minimo era de 4 das 5 direcdes, sendo
que o erro poderia ser apenas na direcdo acima, a frente ou atras. Caso o individuo acertasse

menos que 4 dire¢des, a habilidade de localizacdo sonora estaria alterada (PEREIRA, 1997).

Memdria sequencial para sons verbais: A habilidade auditiva testada foi a ordenagéo
temporal simples de sons verbais. Os estimulos sonoros verbais (pa,ta,ca,fa) foram
apresentados em trés sequencias com diferentes ordens 1% (pa,ta,ca,fa); 2% (ta,ca,fa,pa); 32
(ca,fa,pa,ta), numa distancia de 20 cm do individuo. Os individuos foram orientados a repetir
os quatro fonemas na ordem escutada. O padréo de acerto minimo era de 2 das 3 ordens com
quatro estimulos. Caso o individuo acertasse menos que 2 ordens, a habilidade de ordenacao

temporal para sons verbais simples estaria alterada (CORONA et al., 2005).

Memodria sequencial para sons ndo verbais: A habilidade auditiva testada foi a ordenacao
temporal simples para sons ndo verbais. Os estimulos sonoros ndo verbais
(guizo/agogd/sino/coco) foram apresentados em trés sequéncias com diferentes ordens (12

guizo, coco, sino, agogo; 2% coco, guizo, sino, agogd; 3% sino, guizo, agogd, coco) huma
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distancia de 20 cm. Neste teste, os individuos foram orientados a apontar para 0s quatro
instrumentos na ordem escutada. Caso o individuo acertasse menos que 2 ordens, a habilidade
de ordenacédo temporal simples estaria alterada (PEREIRA, 1997).

Teste de Padréo de Frequéncia: A habilidade auditiva avaliada é a de ordenagdo temporal
complexa. A avaliacdo é composta por sequéncias de trés tons que diferem quanto a
frequéncia: tons graves de 880 Hz e agudos de 1122 Hz, com duragdo de 500 ms e com
intervalo de 300 ms entre os tons. O teste € aplicado em duas etapas contendo 15 itens cada.
Na primeira foi solicitado ao individuo para imitar os tons (humming) e na segunda, para
nomear os itens de acordo com a frequéncia do som percebido, sendo que em ambas as etapas
devem ser preservadas a ordem de apresentacdo dos estimulos. Na etapa de imitacdo o
individuo deveria utilizar a silaba “pi” para representar o tom agudo e a silaba “pd” para
representar o tom grave. Na etapa de nomeacdo, foi solicitado o emprego das expressoes
“fino” ou e “grosso”, respectivamente. O resultado do teste foi apresentado em porcentagem e

as analises encontram-se descritas abaixo (MUSIEK, 1994):

e 10/11 anos (Imitacdo e nomeacéo): 69% de acertos (MUSIEK, 1994);

e > 12 anos (Imitagdo e nomeacdo): 76% de acertos (MUSIEK, 1994).

Teste Padrdo de Duracdo: A habilidade auditiva avaliada ¢ a de ordenacdo temporal
complexa. A avaliagcdo consta da apresentacédo de trés tons que diferem quanto a duracao: tons
puros longos de 500 ms e curtos de 250 ms com intervalo de 300 ms entre 0s tons, sendo que
a frequéncia é mantida constante em 1000 Hz.O teste € aplicado em duas etapas contendo 15
itens cada. Na primeira foi solicitado ao individuo para imitar os tons (humming) e na
segunda, para nomear os itens de acordo com a duracdo curta ou longa do som percebido,
sendo que em ambas as etapas devem ser preservadas a ordem de apresentacdo dos estimulos.
Na etapa de imitagdo o individuo deveria utilizar a silaba “pi” para representar o tom curto e a
emprego das expressdes “curto” ou “pequeno” e “longo” ou “grande”, respectivamente. O
resultado do teste foi apresentado em porcentagem e as analises encontram descritas abaixo
(MUSIEK, 1994):
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e 10/11 anos (Imitacdo e nomeacéo): 64% de acertos (MUSIEK, 1994);

e > 12 anos (Imitagdo e nomeacdo): 83% de acertos (MUSIEK, 1994).

Teste Gap in Noise: O objetivo deste teste é determinar o limiar de deteccdo de “gap”
(intervalo de siléncio) em estimulos sonoros constituidos por ruido branco (white noise)com
duracdo de 6 segundos. Inseridos nos estimulos de ruido branco, hd diversos gaps em
posicOes diferentes e de duragdes que variam de 2, 3, 4, 5, 6, 8, 10, 12, 15, 20 ms. Em alguns

estimulos, pode haver um Unico gap, dois, trés ou nenhum gap inserido.

6 sec

20 msec

i

5seclSl 4 2 msec 10 msec

> i

5seclSl <

| S

FIGURA 5: Exemplo de alguns estimulos do teste GIN (MUSIEK et al., 2005)

Inicialmente, os individuos foram submetidos a um treino para sé depois realizarem duas das
quatro faixas teste disponiveis. Foram utilizadas as faixas teste niGmero um e ndmero trés,
tomando como base o estudo de Samelli (2005) que encontrou evidéncias de que a utilizacdo
de somente duas faixas do teste ndo traz prejuizos aos resultados obtidos no GIN. A instrucao
dada ao paciente foi: “Vocé vai ouvir um ruido branco e, dentro deste ruido existirdo gaps
(intervalos de siléncio) onde o ruido estara ausente. Os gaps irdo variar em tamanho, e vocé
deverd ouvir com atencdo, pois alguns deles serdo extremamente pequenos. Em alguns
trechos ndo existirdo gaps. VVocé devera indicar, apertando o botdo, toda vez que perceber um
gap”. Calculou-se o limiar de detecgdo de gap (o menor gap percebido pelo paciente em pelo
menos 66,6% das vezes em que foi apresentado, ou seja, quatro vezes em seis). O resultado

do teste foi apresentado em milissegundos (ms) e as analises encontram descritas abaixo:
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e 10al7anos:5ms (PEREZ e PEREIRA, 2010);

e > 18 anos: 4 ms (SAMELLI e SCHOCHAT, 2008).

Teste Fala com Ruido: Avalia a habilidade de fechamento auditivo para sons verbais em
presenca de competicdo sonora. Foram aplicadas duas diferentes informagdes sonoras em uma
dada orelha, sendo a mensagem principal composta de uma lista de 25 palavras
monossilabicas e mensagem competitiva ipsilateral constituida de ruido do tipo white noise
(ruido branco, produzido pela combinacdo de sons na faixa de frequéncia de 100 Hz a 10000
Hz) . A relacdo sinal/ruido (S/R) adotada foi de +5 dB, ou seja, a mensagem principal foi
apresentada com vantagem de 5 dB acima do indice de apresentacdo do som competitivo. O
namero de acertos foi multiplicado por 4% para obtencdo da porcentagem de acertos. A
pontuacdo maxima obtida € 100% e a minima é 70%, sendo que a diferenca entre as
porcentagens de acertos do IPRF e do Teste Fala com Ruido seja no méaximo de 20%
(SCHOCHAT, PEREIRA, 1997).

Teste de ldentificacdo de Sentencas Sintéticas com Mensagem Competitiva: avalia a
habilidade de figura-fundo, sendo um teste que envolve as habilidades auditiva e visual
(apontar palavras escritas). Sentencas concorrentes (competitivas) exigem que 0 ouvinte
ignore as informacdes apresentadas em uma orelha enquanto identifica a sentenca apresentada
a orelha alvo, avaliando desta forma, a capacidade de separacdo binaural. Os estimulos
utilizados constituem-se de sentencas sintéticas de terceira ordem. Como mensagem
competitiva utiliza-se um texto da historia do Brasil. O teste é realizado apresentando-se as
sentencas em um nivel fixo de pressao sonora de 40 dB NS, tendo-se como referéncia a média
dos limiares tonais nas frequéncias de 500, 1000, e 2000 Hz de cada orelha testada. Varia-se o
nivel de pressdo sonora de apresentacdo da mensagem competitiva (historia), de modo que
podem ser estabelecidas diferentes relacbes S/R. (KALIL et al., 1997)

Teste Dicotico de Digitos: Este teste, sob tarefa de integracdo binaural, avalia a habilidade
para agrupar componentes do sinal acustico em figura-fundo e identifica-los, além de avaliar a
comunicacdo inter-hemisférica no corpo caloso. Foram apresentados dois digitos distintos em
cada orelha simultaneamente, em que o individuo deveria repetir os digitos que ouviu. A

tarefa dicotica envolve os processos de atencdo e memoria de trabalho. A habilidade foi
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considerada adequada quando o resultado obtido tanto na orelha direita quanto na esquerda
eram igual ou superior a 95% (SANTOS, PEREIRA, 1997).

Dicdtico de Dissilabos Alternados (SSW): Este teste investiga a habilidade de figura-fundo
para sons verbais em processo de atenco seletiva. E formado por 40 itens, sendo cada um
deles composto por quatro palavras dissilabas paroxitonas selecionadas de modo a formar

duas palavras compostas, totalizando 160 estimulos.

Cada uma das orelhas € estimulada por duas palavras. O estimulo é iniciado pela orelha
direita, alternando para a orelha esquerda e, assim sucessivamente. A primeira e a quarta
palavra sdo apresentadas isoladas e separadamente a cada uma das orelhas do individuo, sem
competicdo. A segunda e a terceira palavras sdo apresentadas dicoticamente, isto é, uma em
cada orelha simultaneamente (BORGES, 1997).

1 2 4
DNC DC ENC
porta mala luva

3
EC
uma

FIGURA 6: Exemplo de um item da versdo do teste SSW adaptado para o portugués brasileiro.

Realizou-se a analise quantitativa utilizando-se a meédia das condicdes competitivas e
classificou-se segundo Borges (1997):

o Sem altera¢do: > 90%

e Leve: 80% a 89%

e Moderado: 60% a 79%

e Severo: <59%

A analise qualitativa refere-se ao estudo das tendéncias de erros: efeito auditivo, efeito de

ordem, inversdes e padrdo de respostas tipo A.

e Efeito auditivo: significa apresentar maior quantidade de erros quando o teste €
iniciado por uma das orelhas. Se for com a orelha direita o efeito serd do tipo alto/baixo e,

com a esquerda serd baixo/alto.
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e Efeito de ordem: significa errar mais vezes nas duas primeiras ou nas duas
ultimas palavras do teste. No primeiro caso, o efeito sera do tipo alto/baixo e no segundo,

baixo/alto.

e Inversdes: ocorrem quando as palavras de um item sdo repetidas sem obedecer
a sequencia de apresentacdo. Valido somente quando ndo houver mais de um erro por

sequencia.

e Padréo tipo A: significa apresentar um pico de erros em quaisquer condicdes

competitivas.
A andlise qualitativa obedeceu aos critérios propostos por Borges (1997). Utilizou-se a
categorizacdo segundo o tipo de erro, conforme a presenca de Efeito Auditivo, Efeito de

Ordem, Inversdes e Padrdo Tipo A. Esta categorizacdo encontra-se no quadro 5 a seguir:

QUADRO 5: Andlise qualitativa do teste SSW

Andlise qualitativa Categorizagéo

Efeito Auditivo AIto/!Balxo ou Efeito de Ordem Decodificacio
Baixo/Alto
Efeito Auditivo Baixo/Alto ou Efeito de Ordem e o
. Codificacao
Alto/Baixo
Inversdes Organizagéo
Tipo A Integracao

Teste Dicdtico Nao Verbal: Nesta avaliacdo, a habilidade auditiva avaliada é denominada
figura-fundo para sons ndo verbais. O objetivo € verificar a atencdo seletiva por meio de uma
tarefa binaural, em que o individuo é exposto a dois sons sendo um em cada orelha. O teste
DNV utiliza como estimulos trés sons onomatopéicos: um cachorro, um gato e um galo e trés
sons ambientais representados por uma porta batendo, o sino da igreja e a chuva em que 0
individuo deve prestar atencdo e apontar para a figura correspondente exposta em um quadro.
Para uma melhor organizagéo do teste, 0s sons onomatopéicos foram combinados entre si, por

apresentarem representacao linguistica diferente. A aplicacdo do teste foi realizada em trés
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etapas: Atengdo Livre em que o individuo foi solicitado que apontasse a uma das duas figuras
que representassem 0s sons apresentados simultaneamente, Atencao Direcionada a Direita e
Atencao Direcionada a Esquerda na qual o individuo deveria indicar a figura representante do
estimulo oferecido na orelha direita e na orelha esquerda, respectivamente (ORTIZ,
PEREIRA, 1997). Foram utilizados 24 pares de estimulos na etapa de Atencdo Livre e 12
pares de estimulos na etapa de Atencdo a Direita e a Esquerda. Os padrdes de normalidade

utilizados foram:

o Etapa de Atencdo Livre: 12 acertos a orelha direita e 12 acertos a orelha
esquerda, aceitando-se 2 erros (LEMOS, 2000);

o Etapa de Atencdo Direcionada a Direita: 10 acertos, podendo ocorrer duas
omissdes ou indicacdo de duas figuras ndo representativas do estimulo acustico apresentado
na orelha direita (LEMOS, 2000);

o Etapa de Atencdo Direcionada a Esquerda: 10 acertos, podendo ocorrer duas
omissdes ou indicacdo de duas figuras ndo representativas do estimulo acustico apresentado
na orelha esquerda (LEMOS, 2000).



50

QUADRO 6: Classificacdo dos testes comportamentais de processamento auditivo segundo o estimulo alvo, tipo de tarefa, tipo de resposta
solicitada e habilidade auditiva avaliada.

Localizagdo Sonora

Estimulo

Som instrumental

Tarefa

Didtica

Tipo de resposta

solicitada

Apontar a direcdo do som

Habilidade auditiva avaliada

Localizacdo sonora

Memoria Sequencial  Silabas (/pa/, /ta/, Ical, /fal) dispostas em 3 ordens Didtica Repetir a sequencia de Ordenacéo temporal de sons
Verbal diferentes sons
Meméria Sequencial Sons instrumentais Didtica Apontar os objetos na Ordenacéo temporal de sons
N&o Verbal ordem
Padréo de Padroes tonais Didtica Murmurio e nomeagao Ordenacéo temporal de sons
Frequencia
Padréo de Duracao Padroes tonais Didtica Murmurio e nomeagao Ordenacéo temporal de sons
Gap in Noise Intervalos (gaps) no ruido Monoética  Apertar pera de resposta Resolucédo temporal
Fala com Ruido Monossilabos Mongtica Repetigdo oral Fechamento auditivo
Identificagdo de Sentencas sintéticas Mongtica Apontar frases Figura-fundo
Sentencas Sintéticas-
I psi
Identificagdo de Sentencas sintéticas Dicotica Apontar frases Figura-fundo
Sentengas Sintéticas-
Contra
Dicotico de Digitos Digitos Dicotica Repetigdo oral Figura-fundo
Dissilabos Alternados Palavras dissilabas Dicotica Repetigdo oral Figura-fundo/ Memoria
- SSW sequencial verbal/Memoria
sensorial fonoldgica
Dicético N&o Verbal Sons ndo linguisticos (sons onomatopaicos) Dicdtica Apontar figuras Figura-fundo
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4.2.4 Avaliacdo da linguagem nas dimensdes fonoldgica e sintatica

Para a avaliagéo de linguagem foram utilizados os seguintes instrumentos:

o Avaliacao de Consciéncia Fonoldgica

A avaliacdo de consciéncia fonoldgica consiste de seis tarefas fonologicas (SANTOS,
PEREIRA, 1996) (Anexo 14).

Sintese silabica: Cinco palavras foram apresentadas separadas em silabas, emitidas pela
pesquisadora com um segundo de intervalo entre elas. Pede-se ao individuo que reconheca e
fale a palavra formada por aquelas silabas.

Sintese fonémica: Cinco palavras foram apresentadas pela pesquisadora segmentadas em
fonemas, com um segundo de intervalo entre eles. O individuo deve reconhecer e falar a

palavra formada por aqueles fonemas.

Identificacdo de rimas: Grupos de trés palavras, das quais compdem uma rima foram falados

pela pesquisadora. O individuo deve identificar qual é a palavra que ndo rima com as outras.

Segmentacgdo fonémica: Os individuos foram solicitados a segmentar as palavras dadas pela

pesquisadora em seus fonemas.

Exclusdo fonémica: A pesquisadora apresentou palavras das quais um determinado fonema
foi retirado e uma nova palavra foi formada. O individuo foi solicitado a reconhecer e emitir a

nova palavra.

Transposicado fonémica: A pesquisadora apresenta uma palavra e o individuo deve falar esta

mesma palavra de tras para frente e verificar que outra palavra € formada.

o Avaliacdo de Consciéncia Sintatica

Avaliam as habilidades de julgamento gramatical, correcdo gramatical, correcdo gramatical de
frases agramaticais e assemanticas e categorizacdo de palavras (CAPOVILLA, CAPOVILLA,

2006). Consiste de quatro tarefas sintaticas, a saber (Anexo 15):
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Julgamento gramatical: Neste subteste, o individuo deve julgar a gramaticalidade de 20
frases (sendo metade delas gramaticais e metade agramaticais). Ha frases com problemas

morfémicos e outras com inversao de ordem.

Correcdo gramatical: Nesta etapa o individuo deve ser capaz de corrigir 10 frases

agramaticais.

Correcdo gramatical de frase com incorregdes gramatical e semantica: Neste subteste, o
individuo € exposto a dez frases com incorrecGes tanto semanticas quanto gramaticais, e deve

corrigir o erro gramatical sem alterar o erro semantico.

Categorizacdo de palavras: Neste subteste, o individuo recebe uma folha com trés colunas, a
primeira contendo um adjetivo (quente), a segunda contendo um substantivo (casa), e a
terceira, um verbo (beberam). A pesquisadora mostra trés palavras pertencentes as trés
categorias gramaticais selecionadas e explica ao individuo que: se a palavra for uma agéo,
deve ficar na coluna da palavra “beberam”; se a palavra for o nome de alguma coisa, deve
ficar na coluna da palavra “casa”; e, se for uma qualidade, deve ficar junto da palavra

“quente”.

4.2.4 Avaliacdo de leitura, escrita e aritmética

Para obter um indice do desempenho escolar dos participantes desta pesquisa, utilizou-se o
Teste de Desempenho Escolar (TDE) (1994), que é um instrumento com propriedades
psicométricas adequadas no que diz respeito a sua confiabilidade interna, que avalia as
capacidades fundamentais para o desempenho escolar. Esse teste foi concebido para a
avaliacdo de escolares do 2° ao 7° ano do Ensino Fundamental, podendo ser usado também no

8° e 9° anos. E composto por trés subtestes:

@) Escrita: envolve a escrita do nome préoprio e de 34 palavras isoladas
apresentadas sob a forma de ditado;

(b)  Aritmética: requer a solucdo de calculos de 35 operacBes aritméticas, por
escrito;

(c) Leitura: requer o reconhecimento de 70 palavras, isoladas do contexto.
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Cada subteste apresenta escala de itens em ordem crescente de dificuldade, sendo o Escore
Bruto (EB) e o Escore Bruto Total (EBT) convertidos por uma classificagdo em superior (5°
ano > 122 pontos; 6° ano > 125 pontos; 7° ¢ 8° anos > 131 pontos), médio (5° ano - 112-
121pontos; 6° ano - 117-124 pontos; 7° e 8° anos - 123-130 pontos) e inferior (5° ano <

111pontos; 6° ano < 116 pontos; 7° e 8° anos < 122 pontos) para cada série.

4.3 Andlises estatisticas dos dados

As analises foram realizadas utilizando o Pacote Estatistico SPSS, versdao 19, Chicago,
Illinois. Estatisticas descritivas das variaveis dependentes foram tabuladas e examinadas. O
Test t-student foi utilizado para comparar o desempenho de ambos os grupos no teste FR OD
e OE, SSW OE, SSI MCI S/R -10 dB OD e SSI MCI S/R -15dB OE que apresentaram
distribuicdo normal, e o Teste de Mann-Whitney foi utilizado para todos os outros testes para
explorar as diferencas entre 0s grupos que ndo apresentaram distribuicdo normal (Exemplo:
teste DD). O Teste Exato de Fisher foi aplicado para determinar a associacdo entre as
variaveis categodricas. A correlacdo de Pearson foi calculada para verificar as possiveis
associagdes entre processamento auditivo e linguagem/aprendizagem. Foram considerados
como associacdes estatisticamente significativas os resultados que apresentaram um nivel de

significancia de 95% (valor de p <0,05).
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O grupo NF1 foi formado por 25 individuos, sendo 11 (44%) do género masculino e 14 (56%)

do género feminino. O grupo controle foi formado por 22 individuos, sendo 7 (31,8%) do

género masculino e 15 (68,2%) do género feminino. A idade média foi de 19,16 anos para o

grupo NF1 e 19,32 anos para os controles (TABELA 1).

TABELA 1: Valores das estatisticas descritivas para a idade cronolégica (em anos), nos
grupos NF1 e controle.

Grupo N Média Desvlo Minimo Mediana Maximo Valor de
Padréo

NF1 25 19,16 5,949 10 19 32 0, 929

Controle 22 19,32 6,136 10 20,5 34

Teste t-student. Legenda: NF1: Neurofibromatose Tipo 1; N: NUmero.

A Figura 7 representa a escolaridade dos individuos do grupo NF1 e controle por série escolar

e na Figura 8 a frequéncia de repeténcia escolar entre os individuos dos grupos em estudo.

Escolaridade

50,0%
45,0% ™
— 40,0%
£ 350%
€ 30,0%
& 25,0%
S 20,0%
S 15,0%
& 10,0%
SO IH i
0,0% 5@ 62 7@ 82 ge 1¢ 29 3@
Ano | Ano | Ano | Ano | Ano | Ano | Ano | Ano |Super
Ens. Ens. Ens. Ens. Ens. Ens. Ens. Ens. ior
Fund. | Fund. | Fund. | Fund. | Fund. | Méd. | Méd. | Meéd.
BNF1 8,0% | 4,0% | 4,0% |12,0% | 8,0% | 4,0% | 8,0% [40,0% (12,0%
O Controle| 4,5% | 9,1% | 9,1% | 0,0% | 4,5% | 4,5% | 0,0% |45,5%(22,7%

Escolaridade

B NF1

O Controle

FIGURA 7: Distribui¢do dos individuos por grupo NF1 e controle quanto a escolaridade.
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Repeténcia Escolar
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FIGURA 8: Distribuicdo dos individuos por grupo NF1 e controle quanto a variavel repeténcia
escolar.

Em relacdo a escolaridade, no grupo NF1, 2 (8%) dos individuos frequentavam o 5° ano, 1
(4%) o 6° ano, 1 (4%) o 7° ano, 3 (12%) o 8° ano, 2 (8%) o 9° ano do ensino fundamental, 1
(4%) o 1° ano, 2 (8%) o 2° ano, 10 (40%) concluiram o 3° ano do ensino meédio e 3 (12%)
cursavam ou concluiram o ensino superior. No grupo controle 1 (4,5%) dos individuos
frequentavam o 5° ano, 2 (9,1%) o 6° ano, 2 (9,1%) o 7° ano, 1 (4,5%) o 9° ano do ensino
fundamental, 1 (4,5%) o 1° ano, 10 (45,5%) concluiram o 3° ano do ensino medio e 5 (22,7%)
cursavam ou concluiram o ensino superior. Quanto a existéncia de repeténcia em algum
momento da carreira escolar, aproximadamente 12 (48%) dos individuos com NF1 e apenas 2

(9,1%) do grupo controle afirmaram ter repetido algum ano escolar.

5.2 Caracterizacdo da avaliacdo do processamento auditivo

A avaliacdo do processamento auditivo periférico (avaliacdo audioldgica convencional)
revelou que todos os individuos do grupo NF1 e controle que participaram do estudo
apresentaram limiares auditivos dentro dos padrdes de normalidade segundo os critérios de

Davis e Silvermann (1971) nas frequéncias sonoras avaliadas.
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A tabela 2 apresenta as medidas de tendéncia central e disperséo dos resultados obtidos pelos
individuos do grupo NF1 e do grupo controle nas avaliagbes de LS, MSV e MSNV.

TABELA 2: Medidas estatisticas descritivas (média, mediana, desvio-padrdo, minimo e
maximo) nos testes didticos (nimero de acertos), por grupo estudado NF1 e controle.

. Desvio . . L. Valor de
Teste Grupo N Média Padrio Minimo Mediana Maximo

LS NF1 25 4,96 0,200 4 5 5 0,481
Controle 22 491 0,294 4 5 5

MSV NF1 25 2,2 0,913 0 2 3 0,000
Controle 22 2,82 0,395 2 3 3

MSNV NF1 25 2,36 0,700 1 2 3 0,028*
Controle 22 2,77 0,429 2 3 3

Teste Mann-Whitney. Legenda: LS: Localizacdo Sonora; MSV: Meméria Sequencial Verbal; MSNV:
Memdria Sequencial Nao Verbal; N: Namero.

A Figura 9 ilustra o nimero de acertos no teste de LS para o grupo NF1 e controle. O grupo
NF1 apresentou 96% dos participantes com cinco acertos e apenas 4% dos individuos com
quatro acertos e o grupo controle apresentou 90,9% dos participantes com cinco acertos e
9,1% dos participantes com quatro acertos, apontando que a distribuicdo do numero de acertos

para este teste &€ semelhante nos dois grupos, com um desempenho levemente melhor no
grupo NF1.

Localiza¢do Sonora
120,0%

96,0%
100,0% 90,9%

80,0% —

60,0% —

W4 acertos
40,0% I

[O5 acertos

0 q 16
20,0% 4.0% 770

0,0% | m— .
NF1 Controle
Grupo

Porcentagem de Acertos (%)

FIGURA 9: Distribuicdo da porcentagem do nimero de acertos no Teste de Localizacdo Sonora nos
grupos NF1 e controle.
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As figuras 10, 11, 12 e 13 referem-se aos resultados nos testes de MSV e MSNV. Nesses
testes foram observadas diferengas estatisticamente significativas na comparacdo dos
desempenhos entre 0s grupos.
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46 41
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FIGURA 10: Distribuicdo da média de acertos para o Teste de Memdria Sequencial Verbal.
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FIGURA 11: Distribui¢cdo da porcentagem do nimero de acertos no Teste de Memdria Sequencial
Verbal nos grupos NF1 e controle.



FIGURA 12: Distribuicdo da média de acertos para o Teste de Memdria Sequencial Nao Verbal.
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FIGURA 13: Distribuicdo da porcentagem do nimero de acertos no Teste de Memoria Sequencial
N&o Verbal nos grupos NF1 e controle.



59

A média de acertos no teste MSV foi de 2,20 acertos para o grupo NF1 e 2,82 acertos para 0
grupo controle, com diferenca estatisticamente significativa (p=0,009). No teste MSNV
observa-se também desempenhos inferiores no grupo NF1, sendo a média de acertos no teste
MSNV de 2,36 no grupo NF1 e 2,77 no grupo controle, com diferenca estatisticamente
significativa (p=0,028).

Na tabela 3 sdo apresentados os resultados dos testes de PF e PD, que aponta correlacéo

estatisticamente significativa para estas variaveis entre 0s grupos.
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TABELA 3: Resultados dos desempenhos nos testes de padrdo de frequéncia e padréo de duracao.

PD Nomeacéo
NF1 Controle

PD Murmurio
Controle

PF Nomeacéo
NF1 Controle NF1
NUmero (%)  Numero (%) Numero (%) Namero (%) Numero (%)

12/22 (54,5%)  1/25(4%)  14/22 (63,6%)  0/25(0%)  14/22 (63,6%)
Alterado  21/25(84%)  8/22 (36,4%)  23/25 (92%)  10/22(455%)  24/25(96%)  8/22 (36,4%)  25/25 (100%)  8/22 (36,4%)

Valor de p 0,001* 0,001* 0,000* 0,000*
Teste Exato de Fisher. Legenda: NF1: Neurofibromatose Tipo 1; PF: Teste Padrédo de Frequencia; PD: Teste Padrédo de Duracdo; (%): Porcentagem

PF Murmurio
NF1 Controle

Numero (%) NuUmero (%) Numero (%)
Normal 4/25 (16%)  14/22 (63,6%) 2/25 (8%)
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Com relacdo a andlise dos resultados do teste PF, 84% e 92% dos individuos com NF1
apresentaram alteracdo nas tarefas de murmdrio e nomeacdo, respectivamente. Para o teste
PD, 96% dos individuos avaliados apresentaram alteracdo na tarefa de murmdrio e 100%

apresentaram alteracdo para a tarefa de nomeacéo.

A tabela 4 representa os resultados obtidos no teste GIN. Devido aos padrdes de normalidade
variarem de acordo com a idade (10 a 17 anos, limiar de deteccdo de gaps: 5 milissegundos;
18 a 30 anos, limiar de deteccdo de gaps: 4 milissegundos) optou-se por apresentar 0s
resultados em uma varidvel categorica binaria (normal e alterado). Neste teste, 100% dos

pacientes com NF1 estiveram alterados, contra 27,3% no grupo controle.

TABELA 4: Resultado do desempenho no teste GIN.

GIN
NF1 Controle
NuUmero (%) NuUmero (%)
Normal 0/25 (0%) 16/22 (72,7%)
Alterado 25/25 (100%) 6/22 (27,3%)
Valor de p 0,000*

Teste Exato de Fisher. Legenda: GIN: Teste Gap in Noise; NF1: Neurofibromatose Tipo 1; N:
Ndmero; (%) Porcentagem.

Na tabela 5 e figuras 14 e 15 encontram-se os valores da média, mediana e desvio padréo,
valor minimo e valor maximo para cada teste monotico do processamento auditivo, nos

grupos estudados.
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TABELA 5: Média, mediana e desvio-padrdo (DP) e valor de p nos testes monoticos (em
porcentagem), por grupo estudado NF1 e controle.

Teste Grupo N Média DP Minimo Mediana Maximo Valor de
FR_OD NF1 25 69,12 9,765 52 68 92 0.017%
Controle 22 75,64 8,086 60 76 92
FR_OE NF1 25 70,72 13,050 40 72 92 0.003*
Controle 22 80,36 6,751 64 82 92
SSIMCI  NF1 25 71.60 21,924 10 80 100
0,008*
0dBOD  controle 22 87,27 8,827 70 90 100
SSIMCI  NF1 25 69,60 22,076 20 80 100
0 dB OE 0,001*
Controle 22 89,55 10,901 60 90 100
SSIMCI  NF1 25 59,40 21,190 0 60 90
0,000*
-10dBOD controle 22 78,64 13,200 50 80 100
SSIMCI  NF1 25 65,60 19,382 20 70 90 .
.10 dB OE 0,001
Controle 22 84,55 14,050 60 90 100
SSIMCI  NF1 25 45,60 23,288 0 40 90
0,001*
-15dBOD  controle . 22 69,09 16,877 20 70 100
SSIMCI  NF1 25 50,40 21,886 0 60 90 .
-15 dB OE 0,001
Controle 22 70,91 14,445 40 70 100

Teste t-Student para o Teste Fala com Ruido OD e OE, SSI MCI s/r -10 dB OD e SSI MCI s/r
-15 dB OE. Demais testes: Teste Mann-Whitney. Legenda: NF1: Neurofibromatose Tipo 1; N:
Numero; FR: Teste Fala com Ruido; SSI: Teste de Identificacdo de Sentencas Sintéticas;
MCI: Mensagem Competitiva Ipsilateral; OD: Orelha direita; OE: Orelha esquerda; dB:

Decibel.
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FIGURA 14: Distribuicdo da porcentagem de acertos para o Teste Fala com Ruido — Orelha Direita.

FIGURA 15: Distribuicdo da porcentagem de acertos para

Esquerda.
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A média de acertos encontrada para o teste Fala com Ruido na OD foi de 69,12 para o grupo
em estudo e 75,64 para o grupo controle. Para a OE a média de acertos para o grupo NF1 e
controle foi de 70,72 e 80,36, respectivamente. Foram observadas diferencas estatisticamente
significativas entre as médias dos grupos nessa habilidade, tanto na OD (p=0,017) quanto na
OE (p=0,003).

Na tabela 6 sdo apresentadas as estatisticas descritivas dos dados obtidos nos grupos NF1 e
controle referentes aos testes dicdticos. As figuras 16 a 23 correspondem a distribuicao
grafica dessas variaveis segundo os grupos NF1 e controle.
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TABELA 6: Média, mediana e desvio-padrdo nos testes dicoticos, por grupo estudado NF1 e

controle.
. Desvio .. . L . Valor de
Teste Grupo N Média Padrio Minimo Mediana Maximo 0
DD_OD NF1 25 93 10,920 50 97,5 100 oour
Controle 22 08,97 1,660 95 100 100
DD OE NF1 25 91 9,100 60 92,5 100 ooor
Controle 22 98,29 2,360 90 98,75 100
SSW 0D NF1 25 84.8 11,477 57,5 87,5 100 oggr
Controle 22 91 8,368 65 92,5 100
SSW O NF1 25 82,7 8,413 67,5 80 975 (000
Controle 22 92,36 4,015 85 92,5 100
SSI MCC NF1 25 98,00 5,000 80 100 100
d 0,052
0dB_OD Controle 22 100,00 0,000 90 100 100
SSI MCC NF1 25 99,60 2,000 90 100 100
d 0,481
0dB_OE Controle 22 99,09 2,942 60 90 100
SSI MCC NF1 25 96,40 7,572 70 100 100
4 0,161
-40dB_OD  controle 22 99,09 2,942 90 100 100
SSI MCC NF1 25 97,20 6,782 70 100 100 .
40 dB OE 0,028
_ Controle 22 100,00 0,000 100 100 100
DNV_AT Livre NF1 25 11 2,364 7 11 12
0,345
oD Controle 22 10,86 2,396 5 11 16
DNV_AT Livre NF1 25 11,84 2,267 8 11 16
A 0,103
E Controle 22 12,95 2,319 10 13 19
DNV AT ODOD NF1 25 10,68 1,701 5 11 12 0,027
Controle 22 11,64 0,581 10 12 12
DNV_AT ODOE NPt 25 0.8 1,384 0 0 0,203
Controle 22 0,27 0,456 0 0
DNV_AT _OEOD NF1 25 0.6 1 0 0 0,183
Controle 22 0,27 0,631 0 0 2
DNV AT OEOE NF1 25 11,16 1,405 7 12 12 0.282
Controle 22 11,59 0,734 10 12 12

Teste Mann-Whitney (exceto para o Teste SSW OE - Teste t Student). Legenda: NF1:
Neurofibromatose Tipo 1; N: Numero; DD: Teste Dicético de Digitos; SSW: Teste de Dissilabos
Alternados; SSI: Teste de Identificacdo de Sentencas Sintéticas; MCC: Mensagem Competitiva
Contralateral; DNV: Teste Dicotico Nao Verbal; At: Atencdo; OD: Orelha direita; OE: Orelha
esquerda; dB: Decibel.
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FIGURA 16: Distribuicdo da porcentagem de acertos para o Teste Dicético de Digitos — Orelha

Direita.
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FIGURA 17: Distribuicdo da porcentagem de acertos para o Teste Dicotico de Digitos — Orelha
Esquerda.
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FIGURA 18: Distribuicdo da porcentagem de acertos para o Teste de Dissilabos Alternados (SSW) —
Orelha Direita.
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FIGURA 19: Distribuicdo da porcentagem de acertos para o Teste de Dissilabos Alternados (SSW) —
Orelha Esquerda.
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FIGURA 20: Distribuicdo da porcentagem de acertos para o Teste de Identificacdo de Sentencas
Sintéticas (SSI) com mensagem competitiva ipsilateral (Sinal/Ruido: 0 dB, -10 dB e -15 dB).
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FIGURA 21: Distribuicdo do nimero de acertos para o Teste Dicotico Ndo Verbal — Etapa de
Atencéo Livre.
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FIGURA 22: Distribuicdo do nimero de acertos para o Teste Dicético Nao Verbal — Etapa de
Atencdo a Direita.
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FIGURA 23: Distribuicdo do nimero de acertos para o Teste Dicotico Ndo Verbal — Etapa de
Atencdo & Esquerda.
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Na tabela 7 sdo mostradas as analises qualitativas do teste SSW (Efeito de ordem, efeito
auditivo, inversdes, padréo tipo A e auséncia de tendéncia de erros). Deve ser ressaltado que

um individuo pode apresentar uma ou mais tendéncias de erros.

TABELA 7: Distribuicdo dos individuos segundo a analise dos aspectos qualitativos
(tendéncia de erros) no teste Dicético de Dissilabos Alternados (SSW)

Grupo EOBA/EAAB EOAB/EABA Inversies TipoA  Scmtendenciade

erros
NF1 5 (20%) 7(28%) 16 (64%) 2 (8%) 6 (24%)
Controle 4 (18,2%) 2(9,1%) 3 (13,6%) 1 (4,5%) 16 (72,7%)

Legenda:NF1: Neurofibromatose Tipo 1; EOBA: Efeito de ordem baixo/alto; EOAB: Efeito de ordem
alto/baixo; EAAB: Efeito auditivo alto/baixo; EABA: Efeito auditivo baixo/alto; (%): Porcentagem.

A figura 24 representa a porcentagem de participantes da pesquisa de acordo com o grau de
classificagdo do disturbio do processamento auditivo.

SSW - Classificagdo Geral

80,0% 72,8%
70,0%
9 60,0%

g 50,0% 40,0% 44 (Ea
Eg 40,0% W Normal

o

8 30,0% 22,7% I Leve
S 16,0%
e 20,0% — ®Moderado

10,0% 1 | a5%
0,0% | .
NF1 Controle
Grupo

FIGURA 24: Distribuicdo do grupo NF1 e controle segundo a classificagdo do disturbio do
processamento auditivo

No desempenho do teste SSW, 40% dos individuos com NF1 apresentaram alterac6es leves e
44% revelaram alteracdes moderadas. Ndo foram encontradas alteracdes graves no grupo NF1

e nem no grupo controle.
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5.3 Caracterizagdo da avaliacéo de linguagem e aprendizagem

Na tabela 8 encontram-se os resultados obtidos pelos individuos do grupo NF1 e do grupo
controle no Teste de Consciéncia Fonoldgica (subtestes: Sintese silabica, Sintese fonémica,

Reconhecimento de rimas, Segmentacao fonémica, Exclusdo Fonémica).

TABELA 8: Distribuicdo do nimero de acertos no teste de consciéncia fonologica de acordo
com as medidas estatisticas descritivas (minimo, média, mediana, maximo e desvio padrdo) e
valor de p.

Cons. Fono Grupo N Média DP Minimo Mediana Maximo Valor de
Subteste
Sintese NF1 25 5 0 5 5 5 L
Silébica Controle 22 5 0 5 5 5
Sintese NF1 25 2,360 1,729 0 2 5 0.000%
Fonémica Controle 22 4,590 0,666 3 S 5 '
NF1
Rima 25 2,960 1,207 1 3 5 0,000%
Controle 22 4360 0,790 2 4,5 5
Segmentac&o NF1 25 1,080 1,706 0 0 5 0.000*
Fonémica  Controle 22 4500 0,802 2 5 5 '
Excluséo NF1 25 2,720 1,860 0 3 5 0,004
Fonémica  Controle 22 4230 0,869 3 45 5 '
Transposicao NF1 25 2,160 1,748 0 2 5 0.000*
Fonémica  Controle 22 4,730 0,631 3 5 5 ,
NF1
Escore Total 25 16,280 6,380 8 16 29 0,000%
Controle 22 24,410 2,538 20 29 30

Teste Mann-Whitney. Legenda: NF1: Neurofibromatose Tipo 1; Cons.Fono: Consciéncia Fonoldgica;
N: NUumero; DP: Desvio-Padrao.

Observou-se diferenca estatisticamente significativa entre o desempenho dos individuos dos
dois grupos nas tarefas de sintese fonémica (p-valor=0,000), rima (p-valor=0,000),
segmentacdo fonémica (p-valor=0,000), exclusdo fonémica (p-valor=0,004), transposicao
fonémica (p-valor=0,000) e no escore total (p-valor=0,000). Em cinco tarefas avaliadas, 0s

individuos com NF1 obtiveram escores inferiores aos dos individuos do grupo controle.
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A tabela 9 representa os resultados obtidos pelos individuos do grupo NF1 e do grupo
controle no teste de consciéncia sintatica (subtestes: Julgamento Gramatical, Correcdo
gramatical, Correcdo gramatical de frases com incorrecfes gramaticais e semanticas,

Categorizacdo de palavras).

TABELA 9: Distribuicdo dos individuos no teste de consciéncia sintatica segundo a
categorizacéo e do valor de p.

Grupo
Consciéncia Sintatica - Categorizac&o NF1 Controle
Subteste Valor de p
N (%) N (%)
Muito Rebaixada 1 4% 0 0%
Julgamento Gramatical Rebaixada 7 28% 0 0% 0,004*
Média 17 68% 22 100%
Muito Rebaixada 1 4% 0 0%
. . Rebaixada 1 4% 0 0%
Correcdo Gramatical L 0,017*
Média 12 48% 5 22, 7%
Elevada 11 44% 17 77,3%
Muito Rebaixada 2 8% 0 0%
Correcao Gramatlcaj de Rebaixada 2 8% 0 0%
frases com incorrecdes < 3 20/ 13 59 104 0,007*
gramaticais e semanticas Media 1 2% 170
Elevada 3 12% 9 40,9%
Muito Rebaixada 2 8% 0 0%
L Rebaixada 2 8% 0 0%
Categorizacdo de Palavras L. 0,000*
Média 15 60% 3 13,6%
Elevada 6 24% 19 86,4%
Muito Rebaixada 1 4% 0 0%
o Rebaixada 4 16% 0 0%
Classificacédo Geral o 0,000*
Média 16 64% 5 22, 7%
Elevada 4 16% 17 77,3%

Teste Mann-Whitney. Legenda: NF1: Neurofibromatose Tipo 1; N: Namero; (%) Porcentagem.
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Assim como na avaliacdo de consciéncia fonoldgica, na avaliacdo da consciéncia sintatica
também foram observadas diferencas estatisticamente significativas entre 0s grupos nas
sequintes tarefas: julgamento gramatical (p-valor=0,004), correcdo gramatical (p-
valor=0,017), correcdo gramatical de frases com incorre¢Ges gramaticais e semanticas (p-
valor=0,007), categorizacdo de palavras (p-valor=0,000) e classificagcdo geral (p-valor=0,000).

Nas figuras 25, 26, 27, 28 séo apresentados os resultados do TDE nos subtestes de escrita,

aritmética, leitura e total, respectivamente.

TDE - Subteste de Escrita
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FIGURA 25: Distribuicdo dos individuos segundo a classificacdo no Teste de Desempenho Escolar —
Subteste de Escrita.
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TDE - Subteste de Aritmética
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FIGURA 26: Distribuicdo dos individuos segundo a classificacdo no Teste de Desempenho Escolar —

Subteste de Aritmética.
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FIGURA 27: Distribui¢do dos individuos segundo a classificacdo no Teste de Desempenho Escolar —

Subteste de Leitura.
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FIGURA 28: Distribuicao dos individuos segundo a classificacdo no Teste de Desempenho Escolar —
Classificagdo Geral

O desempenho dos individuos com NF1 foi inferior ao grupo controle na avaliacédo de escrita,
considerando que 44% dos individuos com NF1 avaliados apresentaram desempenho inferior,
36% foram classificados como desempenho médio e somente 20% apresentaram desempenho
superior no subteste de escrita. Quanto ao desempenho na avaliacdo aritmética, os individuos
com NF1 apresentaram desempenho inferior ao grupo controle, visto que 56% apresentaram
resultados inferiores, 20% revelaram desempenho meédio e apenas 24% foram classificados
com desempenho superior. Os resultados obtidos no subteste de leitura demonstram que 48%
dos individuos com NF1 apresentam desempenho inferior, 8% foram classificados com

desempenho médio e 44% com desempenho superior.
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5.4 Correlacéao entre a avaliagdo do processamento auditivo e as avaliagdes de linguagem
e aprendizagem

Na tabela 10 s@o apresentados os resultados da correlacdo entre os testes de processamento

auditivo e os subtestes de desempenho escolar, consciéncia fonoldgica e sintéatica

TABELA 10: Correlagdo entre os testes de processamento auditivo e 0s subtestes de
desempenho escolar, consciéncia fonoldgica e consciéncia sintatica.

Teste Escrita Matematica Leitura Cons.Fono Cons.Sint
bpop Ceeficiente 0,419 0,456 0,468 0,216 0,243
Valordep  0,021* 0,010* 0,008* 0,269 0,211
DD o Coeficiente 0,455 0,445 0,523 0,293 0,270
Valordep 0,011* 0,013* 0,002* 0,125 0,161
sswop Coeficiente 0,419 0,456 0,468 0,316 0,235
Valordep 0,021* 0,010* 0,008* 0,096 0,227
sswog Coeficiente 0,014 0,190 0,064 0,108 0,132
Valordep 0,943 0,332 0,748 0,586 0,504
Jg'c Coeficiente 0,224 0,178 0,208 0,060 0,102
odBop Valordep 250 0,366 0,288 0,763 0,61
SSI - i ] ) ] )
MCC Coeficiente
0 dB OE Valor de p _ ) ) ) i
SSI -
MCC Coeficiente 0,316 0,253 0,293 0,087 0,146
-40dB  valor de p
oD 0,096 0,191 0,125 0,664 0,461
SSI -
MCC Coeficiente 0,224 0,178 0,208 0,06 0,102
-40dB  valor de p
OE 0,250 0,366 0,288 0,763 0,610
DNV AT Coeficiente 0,341 0,405 0,462 0,146 0,243
OD  wvalordep 0,070* 0,027* 0,009* 0.461 0211
DNV AT Coeficiente 0,385 0,311 0,359 0,108 0,122
OE  valordep 0,037* 0,102 0,055 0,586 0,538
Coeficiente - - - - -
LS
Valor de p - - - - -
mgy  Coeficiente 0,249 0,068 0,205 0,177 0,047
Valordep 0,199 0,734 0,294 0,369 0,815
msny  Coeficiente 0,079 0,079 0,108 0,108 0,182
Valordep 0,692 0,692 0,588 0,586 0,356

FROD Coeficiente 0,202 0,267 0,121 0,012 0,270



FR OE

SSI MCI
0dB OD

SSI MCI
0dB OE

SSI MCI
-10 dB
oD
SSI MCI
-10 dB
OE
SSI MCI
-15dB
oD
SSI MCI
-15dB
OE

PF MUR

PF NOM

PD MUR

PD NOM

GIN

Valor de p

Coeficiente
Valor de p

Coeficiente
Valor de p

Coeficiente
Valor de p

Coeficiente
Valor de p
Coeficiente
Valor de p
Coeficiente
Valor de p
Coeficiente
Valor de p
Coeficiente
Valor de p

Coeficiente
Valor de p

Coeficiente
Valor de p

Coeficiente
Valor de p

Coeficiente
Valor de p

0,302
0,045
0,821
0,267
0,165
0,331
0,08
0,286

0,135
0,185

0,346
0,066

0,742
0,202

0,302
0,165
0,404
0,036
0,859
0,178
0,366

0,165
0,045
0,821
0,202
0,302
0,286
0,135
0,331

0,08
0,419

0,021*
0,393

0,032*
0,402

0,028*
0,263
0,173
0,036
0,859
0,224
0,250

0,543
0,038
0,847
0,195
0,32
0,267
0,165
0,202

0,302
0,402

0,028*
0,282

0,141
0,405

0,027*
0,197
0,315
0,012
0,953
0,192
0,327

0,953
0,293
0,125
0,273
0,157
0,253
0,191
0,316

0,096
0,253

0,191
0,060

0,763
0,012

0,953
0,560
0,001*
0,415
0,022*
0,569
0,001*

0,161
0,119
0,548
0,080
0,689
0,159
0,420
0,040

0,840
0,159

0,420
0,000

1,000
0,080

0,689
0,054
0,785
0,216
0,269
0,102
0,610

Legenda: OD: Orelha direita; OE: Orelha e

squerda; dB: Decibel;
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DD: Teste Dicético de

Digitos; SSW:Teste Dicotico de Dissilabos Alternados; SSI: Teste de Identificacdo de
Sentencas Sintética; MCI: Mensagem Competitiva Ipsilateral; MCC: Mensagem Competitiva
Contralateral; DNV: Teste Dicotico Nao Verbal; At: Atencdo; LS: Localizacdo Sonora;
MSV: Memoria Sequencial Verbal; MSNV: Memoria Sequencial Nao Verbal; FR: Teste Fala
com Ruido; PF: Teste Padrdo de Duracdo; GIN: Teste Gap in Noise; Cons.Fono:
Consciéncia Fonoldgica; Cons.Sint: Consciéncia Sintatica.
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Verificou-se que houve correlagéo estatisticamente significativa entre o teste DD 8 OD e OE e
0s subtestes de escrita, matematica e leitura; o teste SSW a OD e os subtestes de escrita,
matematica e leitura; o teste DNV em processo de atencdo a OD e 0s subtestes de matematica
e leitura; o teste DNV em processo de atengdo a OE e o subteste de escrita; o teste SSI MCI
S/R -10 dB a OE e os subtestes de matematica e leitura; o teste SSI MCI S/R -15dBaODeo
subteste de matemadtica; o teste SSI MCI S/R -15 dB a OE e os subtestes de matemética e
leitura; o teste PF (murmdrio e nomeacao) e o teste de consciéncia fonoldgica; e o teste PD

(murmdrio) e o teste de consciéncia fonoldgica.
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6. DISCUSSAO

6.1 Discussao sobre a caracterizacdo da amostra

Participaram deste estudo individuos a partir de 10 anos de idade, pois o reconhecimento de
sons verbais em escuta dicotica e 0s mecanismos de processamento temporal em individuos
com idade inferior a 9 anos variam em funcédo da idade devido principalmente aos efeitos
maturacionais do sistema auditivo central (GROSE, 1993; BELLIS, 2003; NEVES e
SCHOCHAT, 2005). Além disso, optou-se por avaliar os individuos com idade inferior a 35
anos, visto que o estudo de Buss et al. (2010) e Goncales e Cury (2011) relatam que a variavel
idade pode interferir no desempenho das avaliagdes do processamento auditivo.

Observou-se homogeneidade entre os grupos quanto a escolaridade, porém o grupo NF1
revelou maior nimero de repeténcia escolar. O fracasso escolar é frequentemente descrito em
estudos da NF1, sendo que entre as criangas € a principal queixa relatada pelos pais (HYMAN
et al., 2005; HYMAN et al., 2006 e COUDE et al., 2007). A alta frequencia de repeténcia
escolar no grupo NF1 pode se dar devido a auséncia de suporte de reforco escolar oferecido a
estes individuos (falha na proposta pedagdgica), ser agravada pelo sistema de ensino
brasileiro, aléem desse elevado nimero de repeténcia na carreira escolar estar associado ao
acometimento multissistémico e as caracteristicas clinicas polimorfas e fenotipos variados da

NF1 decorrentes da deficiéncia da producdo de neurofibromina no sistema nervoso.

6.2 Discussdo sobre a caracterizacdo da avaliacdo do processamento auditivo

Utilizou-se neste estudo uma ampla bateria de testes especificos para a avaliacdo das
habilidades auditivas, pois estudos de Baran e Musiek (2001), Emanuel (2002) e Pereira e
Schochat (2011) apontam que um Unico teste € insuficiente para o diagndstico de disturbio do
processamento auditivo. Por isso, optou-se inicialmente, conforme recomendado pela
literatura, pela avaliacdo audioldgica convencional que permite estudar a capacidade do
sistema auditivo periférico na deteccdo e transmissdo de sons, e posteriormente realizou-se a
avaliacdo audiol6gica com o0s testes especiais comportamentais que permitem determinar a

capacidade do sistema auditivo de analisar e interpretar estimulos sonoros.
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Todos os participantes deste estudo apresentaram limiares auditivos e IPRF dentro dos
padrdes de normalidade. A presenca de um adequado processamento sensorial auditivo é
requisito importante para caracterizar a fungdo auditiva central, visto que para processar a
informacao via sentido da audicdo, os sons tém que ser perfeitamente detectados pelo sistema
periférico para serem transformados em representacBes internas que serdo analisadas e

integradas pelo sistema auditivo central (BELLIS, 2003).

No teste de LS, ndo foram observadas diferencas estatisticamente significativas entre os
grupos. Ao analisar as medidas descritivas do teste de LS, verificou-se que os valores médios
referentes ao desempenho dos individuos estiveram muito proximos, em torno de cinco
acertos para os grupos NF1 e controle (tabela 2 e figura 9). O teste de LS em cinco direcGes
permite a avaliacdo da habilidade de localizacdo sonora e depende da integridade do nervo
auditivo e de estruturas do tronco encefalico baixo (complexo olivar superior) (BELLIS,
2003). A percepcdo da dire¢do dos sons é um fendmeno que ocorre de maneira inconsciente e
estd presente por volta dos seis meses de idade (FURST et al., 2004). Para que ocorra a
percepcdo da direcdo do som, deve haver a discriminacdo de diferencas muito sutis de
intensidade, frequéncia e tempo. A localizacdo sonora espacial depende da analise das
diferencas entre os sons que chegam as duas orelhas (BLAUERT, 1999; MENEZES et al.,
2003; MENEZES et al. 2003; CARLILE et al., 2005; NIX et al,. 2006). Ndo foram estudos
que avaliassem a habilidade auditiva de localizar sons em individuos com NF1, porém o
estudo de Dias et al. (2005), com populacdo semelhante a idade, utilizaram o teste de LS e

encontrou resultado parecido ao encontrado neste estudo.

Os testes de MSV e MSNV avaliam a habilidade de ordenacdo simples e memoria auditiva.
As medidas descritivas destes testes revelaram desempenhos e diferencas significativas entre
0s grupos NF1 e controle (tabela 2 e figuras 10 a 13). A memoria auditiva auxilia na
capacidade de reter, armazenar e evocar informacGes e pode fornecer ao individuo a
possibilidade de acumular informacdes e operar com os dados da experiéncia anterior
(PEREIRA e ORTIZ, 1997). Prejuizos na memdria auditiva verbal podem influenciar no fraco
aprendizado do conteudo linguistico da lingua. Alteracbes na memdria auditiva ndo verbal

podem acarretar dificuldades de distinguir prosodia, altura, intensidade, timbre e acarretar
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dificuldades de aprendizado dos codigos sonoros da lingua nos individuos com NF1. Outros
estudos com uma populagdo maior ndo foram encontrados nas bases de dados pesquisadas que
estudassem a habilidade de ordenacdo temporal simples de sons em individuos com NF1.

Na analise dos testes PF e PD foram encontradas diferencgas estatisticamente significativas na
comparagao entre os grupos para ambos os testes (tabela 3). O estudo de Batista et al. (2010)
também revelou uma inadequacgdo dos processos temporais em um paciente tanto no teste PF
quanto no teste PD, em ambas as modalidades de avaliagdo (murmurio e nomeagao), porém
com prejuizo principalmente na tarefa de nomeacdo que requer a participacdo do corpo
caloso. Os achados deste estudo permitem hipotetizar que os individuos com NF1 podem
apresentar dificuldade para reconhecer o contorno acustico, dificuldade para extrair e utilizar
0s aspectos prosodicos da fala, tais como ritmo, acentuacdo e entoagdo. Esses prejuizos

podem interferir no desempenho académico e social.

Por meio dos testes de MSV, MSNV, PF e PD foi possivel estudar a habilidade auditiva de
ordenacdo temporal de estimulos sonoros que é uma das habilidades mais basicas e
importantes do sistema auditivo, pois € por meio dela que o ouvinte faz as discriminacdes
necessarias para a interpretacdo da fala (PEREIRA, CAVADAS; 2003) e é capaz de

discriminar a ordem correta dos sons (SCHINN; 2003).

A presenca de pontos brilhantes de significancia clinica incerta, Unidentified Bright Objects
(UBOs), presentes de 43 a 79% dos individuos com NF1 de acordo com os estudos de Hyman
et al. (2007) e Lopes et al. (2008) nas estruturas do tronco encefélico e cortex, alteracdes
funcionais no giro frontal inferior e no giro de Heschl descritos por Billingsley et al. (2003),
aumento da area posterior do corpo caloso descritas por Pride et al. (2010), podem explicar o
fraco desempenho dos individuos com NF1 na habilidade auditiva de ordenacdo temporal,
visto que para ocorrer o desempenho satisfatério da organizacdo sonora em sequéncias €
necessario que estruturas do tronco (ndcleo olivar superior medial), o lobos temporais do
cérebro (principalmente o giro temporal de Heschl), areas do giro angular e supramarginal
esquerdo do lobo parietal, o cortex frontal, os tratos de substancia branca que conectam o0s
hemisférios intra e inter-hemisfericamente, estejam intactas para que ocorra 0 processamento

e organizacao das informagdes em sequéncias.



82

Neste estudo, diferengas estatisticamente siginificativas foram encontradas entre 0s grupos no
teste GIN, sendo que 100% dos individuos avaliados com NF1 apresentaram alteracdo na
habilidade de resolucdo temporal (tabela 4). A habilidade auditiva de resolucdo temporal
refere-se a0 minimo tempo requerido para segregar ou resolver eventos acusticos. O limiar
para resolucdo temporal é conhecido como acuidade auditiva ou tempo minimo de integracéo
temporal (SHINN, 2003; SMITH et al., 2006; LISTER et al., 2006). Muitos padrdes que
distinguem os sons da fala baseiam-se em diferencas temporais de poucos milissegundos. Este
aspecto do funcionamento do sistema auditivo, no qual mudancas acusticas transitérias podem
ser acuradamente identificadas, € fundamental para a compreensdo da fala humana,
constituindo-se num pré-requisito para as habilidades linguisticas, bem como para a leitura
(EGGERMONT, 2000; SHINN, 2003; SMITH et al., 2006).

N&o foram encontrados estudos que avaliassem a habilidade auditiva de resolucdo temporal
na NF1, porém os estudos de Musiek et al. (2005), Shinn (2005) e Bamiou et al. (2006) com
pacientes com lesdo neuroldgica e DPA apontam que a causa para a dificuldade em lidar e
processar as caracteristicas temporais da informacéo auditiva seria em neurénios responsaveis
pela transmissédo sincronica dos estimulos, provocando mudancas nos disparos dos neurdnios
e comprometendo a capacidade e habilidade do sistema auditivo de resolver as tarefas

temporais.

A alteracdo na habilidade de resolucdo temporal nos individuos com NF1 levanta a hipdtese
de que o desempenho inferior em perceber rapidos estimulos acusticos pode estar associado a
deficiéncia da producdo de neurofibromina no sistema nervoso, visto que esta proteina
citoplasmatica que se expressa primariamente nos neurénios e que atua como moduladora da
atividade de crescimento e diferenciacdo das células é essencial nas conexdes sinapticas. A
deficiéncia de neurofibromina nos individuos com NF1 pode acarretar modificacbes no
niamero e na quantidade de conexdes sinapticas efetivas, acarretando prejuizos no

desempenho da habilidade de resolucéo temporal.
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O teste de FR foi utilizado para avaliar a habilidade de fechamento auditivo e neste estudo
foram observadas diferencas estatisticamente significativas entre os grupos (tabela 5). Para
realizacdo do teste FR é necessario planejamento motor e eficiente transmissdo pela via
motora. Diferencas estatisticamente significativas entre os grupos também foram encontradas
no teste SSI MCI (tabela 5). Prejuizos nas habilidades auditivas avaliadas por estes testes
podem acarretar déficits de linguagem expressiva, dificuldades de articulagdo, sintaxe, de
memorizagdo e de evocagdo nos pacientes com NF1, além de poderem ser rotulados como

individuos desorganizados, impulsivos e com dificuldade de planejamento.

Os testes dicoticos permitem a avaliacdo dos elementos neurais da via contralateral, visto que,
durante a estimulagdo dicética, as vias auditivas ipsilaterais sdo suprimidas favorecendo as
vias contralaterais, que apresentam maior numero de fibras. H4 um consenso na literatura
especializada em se utilizar testes de escuta dicética para avaliar o processamento neurolégico
de informagdes auditivas recebidas pelo individuo. Esse tipo de tarefa possibilita estudar os
efeitos da lateralidade quando a modalidade do estimulo € auditiva, ou seja, verificar a
assimetria interaural para sons verbais e ndo verbais (JERGER et al., 2006; ROUP et al.,
2006; PLESSEN et al., 2007).

No teste DD, foi possivel observar diferenca estatisticamente significativa na comparacéo
entre os dois grupos, demonstrando o desempenho superior por parte do grupo controle em
ambas as orelhas em comparacdo a média de acertos apresentada pelo grupo NF1 na
caracterizacdo de seu desempenho na tarefa de DD (tabela 6). Estes resultados apontam
alteracdes na habilidade para agrupar componentes do sinal acustico em figura-fundo e
identifica-los verbalmente. Assim, resultados alterados em ambas as orelhas sugerem que 0s
individuos com NF1 podem apresentar déficits na area de associacdo auditiva (relacdo inter-
hemisférica, envolvendo corpo caloso) e/ou no hemisfério esquerdo que podem contribuir
com dificuldades em acompanhar situagdes em que varias pessoas conversam ao mesmo

tempo, diferenciacdo dos sons da fala, acentuacdo, entonacao da palavra e ritmo.



84

As andlises dos resultados quantitativos do teste SSW revelaram desempenho inferior para o
grupo NF1 em relagdo ao grupo controle (tabela 6). Foram observadas diferencas estatisticas
entre 0s grupos ao se comparar a média de acertos em ambas as orelhas. Na anilise
quantitativa, as alteragdes evidenciadas no teste SSW demonstraram dificuldade na habilidade
de figura-fundo, ou seja, os individuos com NF1 podem apresentar dificuldades em receber
informagdes em ambas as orelhas e unifica-las em um evento percentual. Os resultados
encontrados na OD e OE no teste SSW levantam as hipdteses que had uma falha na
comunicacdo inter-hemisférica e intra-hemisférica dos individuos com NF1, disfungdo do
lobo temporal direito e esquerdo, além de alteragdes na regido fronto-temporal (area de
Broca), visto que os individuos com NF1 apresentaram um fraco desempenho em ambas as
orelhas. Alteragdes semelhantes foram descritas no relato de caso de Batista et al. (2010) que
aponta prejuizos na habilidade de figura-fundo para sons verbais no teste SSW, além de

ineficiente comunicacéo inter e intra-hemisférica para sons em processo de tarefa dicotica.

Na analise qualitativa do teste SSW, verificou-se que 20 % dos individuos com NF1
apresentam efeito de ordem baixo/alto ou efeito auditivo alto/baixo, sugestivo de dificuldades
de decodificacdo fonémica, 28% apresentam efeito de ordem alto/baixo ou efeito auditivo
baixo/alto, indicando perda gradual de memoria, 64% apresentam inversdes dos estimulos
auditivos, revelando dificuldades de organizacdo e 2% apresentaram padrdo de resposta tipo
“A” sugestivo de dificuldades de integracdo auditivo-visuais. Somente 24% dos individuos
com NF1 ndo apresentam tendéncia de erros ao teste. No grupo controle, os aspectos

qualitativos avaliados revelaram porcentagens inferiores aos do grupo NF1 (tabela 7).

O teste SSI avalia também a habilidade de figura-fundo, porém é um teste que envolve tanto a
habilidade auditiva quanto a habilidade visual. Sentencas concorrentes (competitivas) exigem
gue o ouvinte ignore as informacbes apresentadas em uma orelha enquanto identifica a
sentenca apresentada a orelha alvo, avaliando, desta forma, a capacidade de separacao
binaural (KALIL, 1997).
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Nas avaliagdes do teste SSI com mensagem competitiva contralateral, observa-se que o grupo
NF1 esteve em homogeneidade ao grupo controle para as condi¢Ges de S/R de 0 dB tanto na
OD quanto na OE e na condicdo S/R -40 dB na OD, porém mostrou desempenho inferior em
relacdo ao grupo controle na condi¢do S/R -40 dB na OE (tabela 6).

Alteracdes na morfologia da parte posterior do corpo caloso descritas por Pride et al. (2010)
em pacientes com NF1, podem explicar o pior desempenho deste grupo principalmente na OE
no teste SSI. Segundo o modelo estrutural proposto por Kimura (1961), a informacao
apresentada na OE é transmitida diretamente para o hemisfério direito. Durante a estimulacéo
dicética, as vias auditivas ipsilaterais sdo suprimidas favorecendo as vias contralaterais, que
apresentam maior nimero de fibras. A desvantagem da OE é o produto do maior tempo de
transmissé@o da informacdo verbal apresentada nesta orelha, uma vez que deve ser transportada
do hemisfério direito para seu processamento no hemisfério esquerdo, atraves do corpo
caloso. Portanto, a OE necessita de uma maior participacdo do corpo caloso para que seja

eficiente no processamento da informacdo linguistica.

O teste DNV auxilia na avaliacdo da habilidade de figura-fundo em processo de atengédo
seletiva para sons ndo verbais, por meio da tarefa de separacdo binaural (Ortiz et al., 1997).
No teste DNV na tarefa de atencéo livre e na tarefa de atencdo direcionada a OE ndo foram
observadas diferencas estatisticas significativas entre 0os grupos, porém na etapa de atencao
direcionada a direita, as analises estatisticas revelam diferencas significativas, que sugerem
maior dificuldade em direcionar e sustentar a atencdo para a OD (tabela 6). Estes achados
levantam a hipdtese de alteracdes no corpo caloso, nas estruturas subcorticais, formacéo
reticular mesencefalica e no circuito taldamico cortical importantes na transferéncia da

informacao inter-hemisférica e sustentacdo da atencdo nos pacientes com NF1.
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6.3 Discussdo sobre as avaliagdes de linguagem e aprendizagem e as possiveis

correlagdes com as avaliagfes do processamento auditivo.

A avaliacdo de linguagem e aprendizagem pode ser Util na complementacdo da avaliacdo do
processamento auditivo. Sabe-se que alteracdes de linguagem e aprendizagem podem ocorrer
de forma isolada das alteracfes de processamento, porém € comum encontrar essas alteraces
associadas ao DPA (FURBETA, FELIPE, 2005; CAPELLINI et al., 2008; ENGELMANN,
FERREIRA, 2009; PINHEIRO et al., 2010; OLIVEIRA et al., 2011).

Distdrbios de linguagem sdo comuns e amplamente descritos na NF1. Os achados do presente
estudo apontam inadequacao na tarefa de consciéncia fonologica descrita por Billingsley et al.
(2003) (tabela 8). Batista et al. (2010) relatou alteracbes na habilidade de consciéncia
fonologica em um paciente nas tarefas de sintese fonémica, rima, segmentacdo fonémica,
exclusdo fonémica e transposicdo fonémica, com fortes relacbes com as alteracdes no

processamento auditivo.

CorrelacOes estatisticamente significativas entre os testes de processamento temporal (PF e
PD) e o teste de consciéncia fonolégica foram encontradas (tabela 10). Esses achados
corroboram com os estudos de Watson e Miller (1993); Bellis (1997); Balen (2001), visto que
o déficit de consciéncia fonologica e alteracbes na discriminacdo do padrdo de frequencia e
duracdo dependem da integridade dos mecanismos fisiologicos auditivos que exercem um
papel fundamental na percepc¢édo da fala, no aprendizado e na compreensdo da linguagem e,

consequentemente, é pré-requisito na aquisicao da leitura e da escrita.

Os dados deste estudo apontam uma diferenca estatisticamente significativa entre o grupo
NF1 e controle quanto a habilidade de consciéncia sintatica (tabela 9). Alteracdo nesta
habilidade pode trazer prejuizos no desenvolvimento da escrita, além de comprometer a
compreensdo leitora dos individuos com NF1, visto que para monitorar a compreensdo do

texto é necessario gque esses individuos avaliem a coesdo dos aspectos sintaticos.
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Baixo desempenho académico nas tarefas de escrita, matematica e leitura foram encontradas
neste estudo (figuras 25 a 28). Resultados semelhantes também foram descritos no estudo de
Watt et al. (2008) que encontram na sua amostra de 30 criangas com NF1, prejuizo na
habilidade de leitura em 67% dos individuos avaliados. O estudo de Lorch et al. (1999)
avaliou 30 adultos com NF1, com média de idade de 32,3 anos e revelou que 63%

apresentaram escores inferiores ao padréo de normalidade descrito para a avaliagéo de leitura.

Dificuldades de aprendizado séo as complicagfes mais frequentes descritas principalmente
em criancas com NF1. Os achados do presente estudo corroboram as publicacdes de Trovo-
Marqui et al. (2005) que encontraram alta frequéncia de dificuldades de aprendizagem em
uma amostra de 55 individuos brasileiros com NF1, sendo que 76% desta amostra
apresentarou alteracdes. Os resultados aqui encontrados também estdo de acordo com Hyman
et al. (2005) e Hyman et al. (2006) que avaliaram 81 criangas com NF1 e observaram que
52% apresentavam dificuldades de aprendizagem e de Coudé et al. (2006) que verificaram
que 60% dos 116 individuos com NF1 avaliados apresentaram problemas escolares.
Mazzocco et al. (2001) propGem que as alteracbes de matematica estejam relacionadas

principalmente a dificuldades na habilidade de leitura.

Embora os estudos citados envolvam principalmente a descricdo da avaliacdo dos aspectos de
aprendizagem em criancas com NF1, estes estudos podem ajudar a compreender as alteracdes

académicas descritas neste estudo e contribuir para futuras intervencdes terapéuticas.

A andlise dos dados deste estudo permitiu observar forte correlagdo entre os testes dicoticos e
alteracdes nos subtestes de Desempenho Escolar (tabela 10). Os testes dicoticos demandam
grande nimero de redes neuronais para que a informacdo auditiva seja completamente
compreendida. Essa observacdo pode explicar a correlacdo encontrada, visto que as tarefas de

leitura, escrita e matematica requerem grande nimero de associa¢des e integracdes cerebrais.
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6.4 Comentarios Conclusivos

A NF1 é uma doenga genética com manifestacGes que refletem prejuizos importantes
na comunicagdo. A avaliacdo do processamento auditivo em pacientes com NF1 contribuiu
para uma compreensdo melhor dos disturbios de linguagem e aprendizagem fortemente
descritos nesta doenca, pois foi possivel caracterizar as habilidades auditivas e correlaciona-
las a estas alteracOes nesta populagéo.

Embora este estudo apresente algumas limitacbes como: o delineamento da amostra
(conveniéncia), alteracbes encontradas no grupo controle, auséncia de uma avaliacdo
cognitiva e de exames de imagem que auxiliassem no topodiagnostico do distdrbio do
processamento auditivo, trata-se de estudo inovador por sua caracteristica exploratdria e que
permitiu conhecer e discutir o processamento auditivo nos pacientes com NF1, além de
propiciar que uma nova lacuna do conhecimento se abra: a aplicabilidade do Treinamento
Auditivo (formal e informal) nesta populacao.

O Treinamento Auditivo constitui uma estratégia terapeutica que vem revelando
resultados satisfatdrios tanto nacionalmente quanto internacionalmente. Os estudos de Musiek
e Schochat (1998); Zalcman e Schochat (2007); Tosim et al.(2009); Alonso e Schochat
(2009); Samelli e Mecca (2010) e Murphy et al. (2011) apontam grandes ganhos com este
treinamento auditivo e que os pacientes com NF1 com alteracdo do processamento auditivo
poderiam se beneficiar. Outro estudo devera ser realizado para determinar os beneficios destes

procedimentos.
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7. CONCLUSAO

Neste estudo, os pacientes com NF1 apresentaram alteragdes importantes no processamento
auditivo que se associaram as dificuldades de linguagem e aprendizagem.
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9. ANEXOS

Anexo 1: Carta de Autorizacio do Comité de Etica e Pesquisa

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

Parecer n°. ETIC 0175.0.203.000-10

Interessado(a): Prof. Nilton Alves de Rezende
Departamento de Clinica Médica
Faculdade de Medicina - UFMG

DECISAO

O Comité de Etica em Pesquisa da UFMG — COEP aprovou, no
dia 19 de maio de 2010, o projeto de pesquisa intitulado "Avaliacao do
processamento auditivo e linguagem em pacientes com
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.

Profa. Maria Teresa Marques Amaral
Coordenadora do COEP-UFMG

Av. Pres. Antonio Carlos, 6627 — Unidade Administrativa 1I - 2° andar — Sala 2005 — Cep:31270-901 — BH-MG
Telefax: (031) 3409-4592 - ¢-mail: coep@prpg.ufimg.br
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Anexo 2: Termos de Consentimento Livre Esclarecido

Termo de Consentimento Livre e Esclarecido para pais ou responsaveis de
criangas de 6 a 12 anos

0 seu filho & convidado a participar da pesquisa “AVALIAGAO DO PROCESSAMENTO AUDITIVO E LINGUAGEM EM PACIENTES COM
NEUROFIBROMATOSE TIPO 1" que reunira informagdes sobre o processamento auditivo dos individuos com neurofibromatose tipo 1. A pesquisa
pretende: 1) avaliar as habilidades auditivas dos pacientes com NF1 ; 2) identificar as alteragdes auditivas dos pacientes com NF1; 3) Verificar a
associagdo entre alteragdo de processamento auditivo e dificuldade de aprendizagem.

0O sr.(a) caso concorde com os termos da pesquisa respondera algumas perguntas com duragdo prevista de 10 minutos. O tempo previsto para
a avaliagdo fonoaudiologica é de aproximadamente 4 sessdes de 40 minutos que consta de uma avaliagdo da linguagem e fala utilizando os seguintes
testes em portugués: nomeagao de figuras (album fonético), emisséo de palavras de tras para frente, separacéo de palavras em silabas e sons (avaliagéo
de consciéncia fonoldgica) e identificar frases corretas e incorretas gramaticalmente (avaliagdo de consciéncia sintatica). Sera realizada também uma
avaliagdo da audigao para verificar o quanto o seu filho escuta e como interpreta os sons que ouve, para isto ele ouvira e identificara sons verbais (silabas),
sons de instrumentos, apitos (tons puros), repetira palavras e nimeros que ouvir, apontara para figuras que representa um dos sons que escutar, repetira
palavras ditas no meio do ruido e contara quantos intervalos tem em um estimulo sonoro.

Todos os dados do seu filho e dos demais participantes desse estudo serdo mantidos em sigilo. Os resultados das avaliagbes serdo
apresentados a vocé e serdo anotadas no prontuario do seu filho. Caso seja identificada alguma alteragdo vocé recebera as orientagdes necessarias. A
participagdo do seu filho é gratuita e voluntaria e, a qualquer momento, o seu filho pode retirar-se da pesquisa. Os dados obtidos seréo utilizados somente
nesta pesquisa e os resultados de sua analise apresentados em artigos e eventos cientificos.

Esta pesquisa ndo apresenta riscos a sua integridade fisica do seu filho, pois ndo sera realizado nenhum tipo de procedimento de tratamento.

Quanto aos beneficios, acredita-se que os resultados contribuirdo para o0 avango na pesquisa e atendimentos a pacientes com Neurofibromatose Tipo 1.

Durante toda a realizagao do trabalho, vocé tera o direito de sanar suas ddvidas sobre a pesquisa, ou os resultados das avaliagdes a qualquer

momento. Os pesquisadores estardo a disposigao para qualquer esclarecimento necessario.

Agradecemos a disponibilidade.

Atenciosamente.
Baseado neste termo, eu, Cl , 6rgdo expedidor __ __, aceito que
meu filho participe da pesquisa “AVALIAGAO DO PROCESSAMENTO

AUDITIVO E LINGUAGEM EM PACIENTES COM NEUROFIBROMATOSE TIPO 1", em acordo com as informagdes acima expostas.

Belo Horizonte, de de 2011.

De acordo.

Pesquisadores:

Nilton Alves de Rezende - Professor Associado da Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais. Tel: (31) 9978-9545

Luiz Oswaldo Carneiro Rodrigues — Professor Titular de Fisiologia do Exercicio da Universidade Federal de Minas Gerais. Tel: (31) 3409-9199

Stela Maris Aguiar Lemos — Fonoaudiologa, professora adjunto do Departamento de Fonoaudiologia da Universidade Federal de Minas Gerais. Tel: (31)
3409-9791

Pollyanna Barros Batista — Fonoauditloga graduada pela Universidade Federal de Minas Gerais. Tel. (31) 91167806

Comité de Etica em Pesquisa da UFMG
Enderego: Avenida Antdnio Carlos, 6627 Unidade Administrativa Il - 2° andar- sala 2005- Campus Pampulha Belo Horizonte, MG — Brasil CEP: 31270-901.
Telefax: (31) 3409-4592.
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Termo de Consentimento Livre e Esclarecido para Adolescentes de 13 a 17 anos

Vocé esta sendo convidado a participar da pesquisa “AVALIAGAO DO PROCESSAMENTO AUDITIVO E LINGUAGEM EM PACIENTES COM
NEUROFIBROMATOSE TIPO 1” que reunira informagdes sobre processamento auditivo dos individuos com neurofibromatose tipo 1. A pesquisa pretende:
Verificar a associagao entre alteragéo de processamento auditivo e dificuldade de aprendizagem.

Caso vocé concorde em participar, respondera a algumas perguntas com duragéo prevista de 10 minutos. Apds vocé passara por uma
avaliagdo fonoaudioldgica que consta de uma avaliagéo da linguagem e fala utilizando os seguintes testes em portugués: nomeagéo de figuras (album
fonético), emissdo de palavras de tras para frente, separagdo de palavras em silabas e sons (avaliagdo de consciéncia fonoldgica) e identificar frases
corretas e incorretas gramaticalmente (avaliagdo de consciéncia sintatica). Sera realizada também uma avaliagdo da audicdo para verificar como vocé
escuta e como interpreta os sons que ouve, para isto vocé ouvira e identificara sons verbais (silabas), sons de instrumentos e apitos (tons puros), repetira
palavras e nimeros que ouvir, apontara para figuras que representa um dos sons que escutar, repetira palavras ditas no meio do ruido e contara quantos
intervalos tem em um estimulo sonoro.Todos os seus dados e dos demais participantes desse estudo serdo mantidos em sigilo. Os resultados das suas
avaliagbes serdo apresentados a vocé e anotados no seu prontuario. Caso seja identificada alguma alteragéo vocé recebera as orientagdes necessarias. A
sua participagdo é gratuita e voluntaria e, a qualquer momento, vocé pode retirar-se da pesquisa. Os dados obtidos serdo utilizados somente nesta
pesquisa e os resultados de sua analise apresentados em artigos e eventos cientificos.

Esta pesquisa ndo apresenta riscos a sua integridade fisica, pois ndo sera realizado nenhum tipo de procedimento de tratamento. Quanto aos

beneficios, acredita-se que os resultados contribuirdo para o0 avango na pesquisa e atendimentos & pacientes com Neurofibromatose Tipo 1.

Durante toda a realizagdo do trabalho, vocé tem o direito de tirar suas dividas sobre o procedimento a que esta sendo submetido. Os

pesquisadores estardo a disposi¢do para qualquer esclarecimento necessario.

Agradecemos a disponibilidade.

Atenciosamente.

Baseado neste termo, eu, , aceito participar da pesquisa “AVALIACAO DO PROCESSAMENTO
AUDITIVO E LINGUAGEM EM PACIENTES COM NEUROFIBROMATOSE TIPO 17, em acordo com as informagdes acima expostas.

Belo Horizonte, de de 2011.

De acordo.

Pesquisadores:

Nilton Alves de Rezende — Professor Associado da Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais. Tel: (31) 9978-9545

Luiz Oswaldo Carneiro Rodrigues — Professor Titular de Fisiologia do Exercicio da Universidade Federal de Minas Gerais. Tel: (31) 3409-9199

Stela Maris Aguiar Lemos — Fonoaudiéloga, professora adjunto do Departamento de Fonoaudiologia da Universidade Federal de Minas Gerais. Tel: (31)
3409-9791

Pollyanna Barros Batista — Fonoauditloga graduada pela Universidade Federal de Minas Gerais. Tel. (31) 9116-7806

Comité de Etica em Pesquisa da UFMG
Enderego: Avenida Antdnio Carlos, 6627 Unidade Administrativa Il - 2° andar- sala 2005- Campus Pampulha Belo Horizonte, MG — Brasil CEP: 31270-901.
Telefax: (31) 3409-4592
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Termo de Consentimento Livre e Esclarecido para pais ou responsaveis de adolescentes de 13 a 17 anos

0 seu filho é convidado a participar da pesquisa “AVALIACAO DO PROCESSAMENTO AUDITIVO E LINGUAGEM EM PACIENTES COM
NEUROFIBROMATOSE TIPO 1" que reunira informagdes sobre o processamento auditivo dos individuos com neurofibromatose tipo 1. A pesquisa
pretende: 1) avaliar as habilidades auditivas dos pacientes com NF1 ; 2) identificar as alteragdes auditivas dos pacientes com NF1; 3) Verificar a
associagdo entre alteragdo de processamento auditivo e dificuldade de aprendizagem.

0O sr.(a) caso concorde com os termos da pesquisa respondera algumas perguntas com duragao prevista de 10 minutos. O tempo previsto para
a avaliagdo fonoaudiolégica é de aproximadamente 4 sessdes de 40 minutos que consta de uma avaliagdo da linguagem e fala utilizando os seguintes
testes em portugués: nomeagao de figuras (album fonético), emisséo de palavras de tras para frente, separagéo de palavras em silabas e sons (avaliagéo
de consciéncia fonoldgica) e identificar frases corretas e incorretas gramaticalmente (avaliagdo de consciéncia sintatica). Sera realizada também uma
avaliagdo da audigao para verificar o quanto o seu filho escuta e como interpreta os sons que ouve, para isto ele ouvira e identificara sons verbais (silabas),
sons de instrumentos, apitos (tons puros), repetira palavras e nimeros que ouvir, apontara para figuras que representa um dos sons que escutar, repetira
palavras ditas no meio do ruido e contara quantos intervalos tem em um estimulo sonoro.

Todos os dados do seu filho e dos demais participantes desse estudo serdo mantidos em sigilo. Os resultados das avaliages serdo
apresentados a vocé e serdo anotadas no prontuario do seu filho. Caso seja identificada alguma alteragéo vocé recebera as orientagdes necessarias. A
participagdo do seu filho é gratuita e voluntaria e, a qualquer momento, o seu filho pode retirar-se da pesquisa. Os dados obtidos seréo utilizados somente
nesta pesquisa e os resultados de sua analise apresentados em artigos e eventos cientificos.

Esta pesquisa ndo apresenta riscos a sua integridade fisica do seu filho, pois ndo sera realizado nenhum tipo de procedimento de tratamento.

Quanto aos beneficios, acredita-se que os resultados contribuirdo para o0 avango na pesquisa e atendimentos a pacientes com Neurofibromatose Tipo 1.

Durante toda a realizag&o do trabalho, vocé terd o direito de sanar suas duvidas sobre a pesquisa, ou os resultados das avaliagdes a qualquer

momento. Os pesquisadores estardo a disposigao para qualquer esclarecimento necessario.

Agradecemos a disponibilidade.

Atenciosamente.

Baseado neste termo, eu, Cl , 6rgdo expedidor , aceito que
meu filho participe da pesquisa “AVALIACAO DO PROCESSAMENTO
AUDITIVO E LINGUAGEM EM PACIENTES COM NEUROFIBROMATOSE TIPO 1", em acordo com as informagdes acima expostas.

Belo Horizonte, de de 2011.

De acordo.

Pesquisadores:

Nilton Alves de Rezende - Professor Associado da Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais. Tel: (31) 9978-9545

Luiz Oswaldo Carneiro Rodrigues — Professor Titular de Fisiologia do Exercicio da Universidade Federal de Minas Gerais. Tel: (31) 3409-9199

Stela Maris Aguiar Lemos — Fonoaudiéloga, professora adjunto do Departamento de Fonoaudiologia da Universidade Federal de Minas Gerais. Tel: (31)
3409-9791

Pollyanna Barros Batista — Fonoauditloga graduada pela Universidade Federal de Minas Gerais. Tel. (31) 91167806

Comité de Etica em Pesquisa da UFMG
Enderego: Avenida Antdnio Carlos, 6627 Unidade Administrativa Il - 2° andar- sala 2005- Campus Pampulha Belo Horizonte, MG — Brasil CEP: 31270-901.
Telefax: (31) 3409-4592.
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Termo de Consentimento Livre e Esclarecido para Sujeitos maiores de 18 anos

O sr (a) é convidado a participar da pesquisa “AVALIAGAO DO PROCESSAMENTO AUDITIVO E LINGUAGEM EM PACIENTES COM
NEUROFIBROMATOSE TIPO 1" que reunira que reunira informagdes sobre o processamento auditivo dos individuos com neurofibromatose tipo 1. A
pesquisa pretende: 1) avaliar as habilidades auditivas dos pacientes com NF1 ; 2) identificar as alteragdes auditivas dos pacientes com NF1; 3) Verificar a
associagdo entre alteragdo de processamento auditivo e dificuldade de aprendizagem.

0O sr.(a) caso concorde com os termos da pesquisa respondera algumas perguntas com duragdo prevista de 10 minutos. O tempo previsto para
a avaliagdo fonoaudiologica é de aproximadamente 2 sessdes de 40 minutos que consta de uma avaliagdo da linguagem e fala utilizando os seguintes
testes em portugués: nomeagao de figuras (album fonético), emisséo de palavras de tras para frente, separacéo de palavras em silabas e sons (avaliagéo
de consciéncia fonoldgica) e identificar frases corretas e incorretas gramaticalmente (avaliagdo de consciéncia sintatica). Sera realizada também uma
avaliagdo da audi¢do para verificar o quanto vocé escuta e como interpreta os sons que ouve, para isto vocé ouvira e identificara sons verbais (silabas),
sons de instrumentos, apitos (tons puros), repetira palavras e niimeros que ouvir, apontara para figuras que representa um dos sons que escutar, repetira
palavras ditas no meio do ruido e contara quantos intervalos tem em um estimulo sonoro.

Todos os seus dados e dos demais participantes desse estudo serdo mantidos em sigilo. Os resultados das avaliagdes serdo apresentados a
vocé e serdo anotadas no seu prontudrio. Caso seja identificada alguma alteragdo vocé recebera as orientagbes necessarias. A sua participagédo é
gratuita e voluntaria e, a qualquer momento, pode retirar-se da pesquisa. Os dados obtidos seréo utilizados somente nesta pesquisa e os resultados de sua
analise apresentados em artigos e eventos cientificos.

Esta pesquisa ndo apresenta riscos a sua integridade fisica, pois ndo sera realizado nenhum tipo de procedimento de tratamento. Quanto aos

beneficios, acredita-se que os resultados contribuirdo para o0 avango na pesquisa e atendimentos & pacientes com Neurofibromatose Tipo 1.

Durante toda a realizag&o do trabalho, vocé tera o direito de sanar suas dlvidas sobre a pesquisa ou os resultados das avaliagdes a qualquer

momento. Os pesquisadores estardo a disposigao para qualquer esclarecimento necessario.

Agradecemos a disponibilidade.

Atenciosamente.

Baseado neste termo, eu, Cl , 6rgdo expedidor ___ , aceito
participar da pesquisa “AVALIAGAO DO PROCESSAMENTO AUDITIVO E LINGUAGEM EM PACIENTES COM NEUROFIBROMATOSE TIPO 17, em

acordo com as informagdes acima expostas.

Belo Horizonte, de de 2011.

De acordo.

Pesquisadores:

Nilton Alves de Rezende - Professor Associado da Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais. Tel: (31) 9978-9545

Luiz Oswaldo Carneiro Rodrigues — Professor Titular de Fisiologia do Exercicio da Universidade Federal de Minas Gerais. Tel: (31) 3409-9199

Stela Maris Aguiar Lemos — Fonoaudiéloga, professora adjunto do Departamento de Fonoaudiologia da Universidade Federal de Minas Gerais. Tel: (31)
3409-9791

Pollyanna Barros Batista — Fonoauditloga graduada pela Universidade Federal de Minas Gerais. Tel. (31) 91167806

Comité de Etica em Pesquisa da UFMG
Enderego: Avenida Antdnio Carlos, 6627 Unidade Administrativa Il - 2° andar- sala 2005- Campus Pampulha Belo Horizonte, MG — Brasil CEP: 31270-901.
Telefax: (31) 3409-4592.
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Termo de Consentimento Livre e Esclarecido para pais ou responsaveis de
criangas de 6 a 12 anos — Grupo Controle

0 seu filho & convidado a participar da pesquisa “AVALIAGAO DO PROCESSAMENTO AUDITIVO E LINGUAGEM EM PACIENTES COM
NEUROFIBROMATOSE TIPO 1” que reunira informagBes sobre o processamento auditivo dos individuos com neurofibromatose tipo 1. A pesquisa
pretende: 1) avaliar as habilidades auditivas dos pacientes com NF1 ; 2) identificar as alteragbes auditivas dos pacientes com NF1; 3) Verificar a
associagdo entre alteragdo de processamento auditivo e dificuldade de aprendizagem.

0O sr.(a) caso concorde com os termos da pesquisa participara do grupo controle e respondera algumas perguntas com duragéo prevista de 10
minutos. O tempo previsto para a avaliagdo fonoaudiolégica é de aproximadamente 2 sessdes de 40 minutos que consta de uma avaliagdo da linguagem e
fala utilizando os seguintes testes em portugués: nomeagéo de figuras (album fonético), emiss@o de palavras de tras para frente, separagdo de palavras
em silabas e sons (avaliagdo de consciéncia fonolégica) e identificar frases corretas e incorretas gramaticalmente (avaliagdo de consciéncia sintatica). Sera
realizada também uma avaliagdo da audigdo para verificar o quanto o seu filho escuta e como interpreta os sons que ouve, para isto ele ouvira e
identificara sons verbais (silabas), sons de instrumentos, apitos (tons puros), repetira palavras e nimeros que ouvir, apontara para figuras que representa
um dos sons que escutar, repetira palavras ditas no meio do ruido e contara quantos intervalos tem em um estimulo sonoro.

Todos os dados do seu filho e dos demais participantes desse estudo serdo mantidos em sigilo. Os resultados das avaliagbes serdo
apresentados a vocé e serdo anotadas no prontuario do seu filho. Caso seja identificada alguma alteragéo vocé recebera as orientagdes necessarias. A
participagao do seu filho é gratuita e voluntaria e, a qualquer momento, o seu filho pode retirar-se da pesquisa. Os dados obtidos seréo utilizados somente
nesta pesquisa e os resultados de sua analise apresentados em artigos e eventos cientificos.

Esta pesquisa ndo apresenta riscos a sua integridade fisica do seu filho, pois ndo sera realizado nenhum tipo de procedimento de tratamento.

Quanto aos beneficios, acredita-se que os resultados contribuirdo para o0 avango na pesquisa e atendimentos a pacientes com Neurofibromatose Tipo 1.

Durante toda a realizagao do trabalho, vocé tera o direito de sanar suas duvidas sobre a pesquisa, ou os resultados das avaliagdes a qualquer

momento. Os pesquisadores estardo a disposigao para qualquer esclarecimento necessario.

Agradecemos a disponibilidade.

Atenciosamente.
Baseado neste termo, eu, Cl , 6rgéo expedidor __ __, aceito que
meu filho participe da pesquisa “AVALIACAO DO PROCESSAMENTO

AUDITIVO E LINGUAGEM EM PACIENTES COM NEUROFIBROMATOSE TIPO 17, em acordo com as informagdes acima expostas.

Belo Horizonte, de de 2011.

De acordo.

Pesquisadores:

Nilton Alves de Rezende - Professor Associado da Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais. Tel: (31) 9978-9545

Luiz Oswaldo Carneiro Rodrigues — Professor Titular de Fisiologia do Exercicio da Universidade Federal de Minas Gerais. Tel: (31) 3409-9199

Stela Maris Aguiar Lemos — Fonoaudiéloga, professora adjunto do Departamento de Fonoaudiologia da Universidade Federal de Minas Gerais. Tel: (31)
3409-9791

Pollyanna Barros Batista — Fonoauditloga graduada pela Universidade Federal de Minas Gerais. Tel. (31) 91167806

Comité de Etica em Pesquisa da UFMG
Enderego: Avenida Antdnio Carlos, 6627 Unidade Administrativa Il - 2° andar- sala 2005- Campus Pampulha Belo Horizonte, MG — Brasil CEP: 31270-901.
Telefax: (31) 3409-4592.
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Termo de Consentimento Livre e Esclarecido para Adolescentes de 13 a 17 anos — Grupo Controle

Voceé esta sendo convidado a participar da pesquisa “AVALIAGAO DO PROCESSAMENTO AUDITIVO E LINGUAGEM EM PACIENTES COM
NEUROFIBROMATOSE TIPO 1" que reunira informagdes sobre processamento auditivo dos individuos com neurofibromatose tipo 1. A pesquisa pretende:
Verificar a associagao entre alteragéo de processamento auditivo e dificuldade de aprendizagem.

Caso vocé concorde em participar, participara do grupo controle e respondera a algumas perguntas com duragao prevista de 10 minutos. Apos
vocé passara por uma avaliagdo fonoaudiolégica que consta de uma avaliagéo da linguagem e fala utilizando os seguintes testes em portugués: nomeagao
de figuras (album fonético), emissdo de palavras de tras para frente, separagéo de palavras em silabas e sons (avaliagdo de consciéncia fonoldgica) e
identificar frases corretas e incorretas gramaticalmente (avaliagdo de consciéncia sintatica). Sera realizada também uma avaliacdo da audicdo para
verificar como vocé escuta e como interpreta os sons que ouve, para isto vocé ouvira e identificara sons verbais (silabas), sons de instrumentos e apitos
(tons puros), repetira palavras e nimeros que ouvir, apontara para figuras que representa um dos sons que escutar, repetira palavras ditas no meio do
ruido e contara quantos intervalos tem em um estimulo sonoro.Todos os seus dados e dos demais participantes desse estudo serdo mantidos em sigilo.
Os resultados das suas avaliagdes serdo apresentados a vocé e anotados no seu prontuario. Caso seja identificada alguma alteragédo vocé recebera as
orientagdes necessarias. A sua participagdo € gratuita e voluntaria e, a qualquer momento, vocé pode retirar-se da pesquisa. Os dados obtidos serdo
utilizados somente nesta pesquisa e os resultados de sua anéalise apresentados em artigos e eventos cientificos.

Esta pesquisa ndo apresenta riscos a sua integridade fisica, pois ndo sera realizado nenhum tipo de procedimento de tratamento. Quanto aos

beneficios, acredita-se que os resultados contribuirdo para o0 avango na pesquisa e atendimentos & pacientes com Neurofibromatose Tipo 1.

Durante toda a realizagdo do trabalho, vocé tem o direito de tirar suas dividas sobre o procedimento a que estd sendo submetido. Os

pesquisadores estardo a disposi¢do para qualquer esclarecimento necessario.

Agradecemos a disponibilidade.

Atenciosamente.

Baseado neste termo, eu, , aceito participar da pesquisa “AVALIAGAO DO PROCESSAMENTO
AUDITIVO E LINGUAGEM EM PACIENTES COM NEUROFIBROMATOSE TIPO 1”, em acordo com as informagdes acima expostas.

Belo Horizonte, de de 2011.

De acordo.

Pesquisadores:

Nilton Alves de Rezende — Professor Associado da Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais. Tel: (31) 9978-9545

Luiz Oswaldo Carneiro Rodrigues — Professor Titular de Fisiologia do Exercicio da Universidade Federal de Minas Gerais. Tel: (31) 3409-9199

Stela Maris Aguiar Lemos — Fonoaudiéloga, professora adjunto do Departamento de Fonoaudiologia da Universidade Federal de Minas Gerais. Tel: (31)
3409-9791

Pollyanna Barros Batista — Fonoauditloga graduada pela Universidade Federal de Minas Gerais. Tel. (31) 9116-7806

Comité de Etica em Pesquisa da UFMG
Enderego: Avenida Antdnio Carlos, 6627 Unidade Administrativa Il - 2° andar- sala 2005- Campus Pampulha Belo Horizonte, MG — Brasil CEP: 31270-901.
Telefax: (31) 3409-4592.
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Termo de Consentimento Livre e Esclarecido para pais ou responsaveis de adolescentes de 13 a 17 anos - Grupo Controle

0 seu filho é convidado a participar da pesquisa “AVALIAGAO DO PROCESSAMENTO AUDITIVO E LINGUAGEM EM PACIENTES COM
NEUROFIBROMATOSE TIPO 1” que reunira informagdes sobre o processamento auditivo dos individuos com neurofibromatose tipo 1. A pesquisa
pretende: 1) avaliar as habilidades auditivas dos pacientes com NF1 ; 2) identificar as alteragbes auditivas dos pacientes com NF1; 3) Verificar a
associagdo entre alteragao de processamento auditivo e dificuldade de aprendizagem.

0O sr.(a) caso concorde com os termos da pesquisa participara do grupo controle e respondera algumas perguntas com durag&o prevista de 10
minutos. O tempo previsto para a avaliagdo fonoaudiolégica é de aproximadamente 2 sessdes de 40 minutos que consta de uma avaliagdo da linguagem e
fala utilizando os seguintes testes em portugués: nomeagéo de figuras (album fonético), emissao de palavras de tras para frente, separagéo de palavras
em silabas e sons (avaliagdo de consciéncia fonoldgica) e identificar frases corretas e incorretas gramaticalmente (avaliagdo de consciéncia sintatica). Sera
realizada também uma avaliagdo da audigdo para verificar o quanto o seu filho escuta e como interpreta os sons que ouve, para isto ele ouvira e
identificara sons verbais (silabas), sons de instrumentos, apitos (tons puros), repetira palavras e nimeros que ouvir, apontara para figuras que representa
um dos sons que escutar, repetira palavras ditas no meio do ruido e contara quantos intervalos tem em um estimulo sonoro.

Todos os dados do seu filho e dos demais participantes desse estudo serdo mantidos em sigilo. Os resultados das avaliagdes serdo
apresentados a vocé e serdo anotadas no prontuario do seu filho. Caso seja identificada alguma alteragéo vocé recebera as orientagbes necessarias. A
participagdo do seu filho é gratuita e voluntaria e, a qualquer momento, o seu filho pode retirar-se da pesquisa. Os dados obtidos seréo utilizados somente
nesta pesquisa e os resultados de sua analise apresentados em artigos e eventos cientificos.

Esta pesquisa ndo apresenta riscos a sua integridade fisica do seu filho, pois néo sera realizado nenhum tipo de procedimento de tratamento.

Quanto aos beneficios, acredita-se que os resultados contribuirdo para o avango na pesquisa e atendimentos a pacientes com Neurofibromatose Tipo 1.

Durante toda a realizagéo do trabalho, vocé terd o direito de sanar suas dividas sobre a pesquisa, ou os resultados das avaliagdes a qualquer

momento. Os pesquisadores estardo a disposigao para qualquer esclarecimento necessario.

Agradecemos a disponibilidade.

Atenciosamente.
Baseado neste termo, eu, Cl , 6rgéo expedidor __ __, aceito que
meu filho participe da pesquisa “AVALIACAO DO PROCESSAMENTO

AUDITIVO E LINGUAGEM EM PACIENTES COM NEUROFIBROMATOSE TIPO 17, em acordo com as informagdes acima expostas.

Belo Horizonte, de de 2011.

De acordo.

Pesquisadores:

Nilton Alves de Rezende - Professor Associado da Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais. Tel: (31) 9978-9545

Luiz Oswaldo Carneiro Rodrigues — Professor Titular de Fisiologia do Exercicio da Universidade Federal de Minas Gerais. Tel: (31) 3409-9199

Stela Maris Aguiar Lemos — Fonoaudiéloga, professora adjunto do Departamento de Fonoaudiologia da Universidade Federal de Minas Gerais. Tel: (31)
3409-9791

Pollyanna Barros Batista — Fonoauditloga graduada pela Universidade Federal de Minas Gerais. Tel. (31) 91167806

Comité de Etica em Pesquisa da UFMG
Enderego: Avenida Antdnio Carlos, 6627 Unidade Administrativa Il - 2° andar- sala 2005- Campus Pampulha Belo Horizonte, MG — Brasil CEP: 31270-901.
Telefax: (31) 3409-4592.
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Anexo 3: Amamnese

Centro de Referéncia em Neurofibromatose
F Hospital das Clinicas — Universidade Federal de Minas Gerais
Fonoaudiologia

AVALIACAD DO PROCESSAMENTO AUDITIVO — ANAMNESE

Maome:
ldade: OM:__ 4 Sexo:{ yMasculino { })Feminino
Escolaridade:

Data deavaliacdo:_ /|

1) Escreve com qual mao? Direita { ) Esquerda( ) Com as duas ()

2} Vocé considera que escuta bem? Sim ( ) MEo ([ )

3) Entende bem as conversas? Sim ( ) Mdo ( )

4) Tem dificuldade de acompanhar ordens (auditivamente}? { ) Sim { ) Ndo
B) Tem dificuldade de ouvir em ambiente ruidoso? () Sim ( ) Mdo

B) Tem dificuldade de falar ao telefone? ( ) Sim ( ) Mo

7) Ja teve owtemn dor de ouvido? [ )Sim { JMEo

Se sim, comque frequéncia? | ) Raremente [ ) 1 vez porano [ )2 vezes porano | Jmais de 2 vezes por ano
g) Apresenta alguma dificuldade na:

Fala?({ )Mdo ( )} Sim Qual?
Escrita? { ) Mdo { } Sim Qual?
Leitura? { ) Néo ( ) Sim Qual?
0) Demorou para aprender a falar? Sim () Méo ()

10) Apresentou trocas na fala? Sim ( ) Méo [ )
11} Demorou para aprender a andar? Sim () Mao ()
12) Teve dificuldade para aprender a ler? Sim ( )Mo ( )

13) Teve dificuldade para aprender a escrever? Sim ( ) Mao { )
14} Teve outras dificuldades escolares? Sim ( ) MEo [ )
18)  Apresentou repeténcia escolar? Sim( )Mo ()

Se sim, quantas vezes e em que sériefs)

18} Tem boa memdaria para: { }nomes ( ) lugares ( ) situacbes

17) Tem dificuldades em narrar uma histaria ou repetir algo?( ) sim ( ) néo
18) Comportamento social

( ycalmo ( )agitade ( )timide

19) Distrai-se com estimulos concorrentes? () Sim () M3o [ ) As vezes
20) Fazuso de alguma medicacio? ( ) M&o ( ) Sim Qual?

21) Ha pessoas na familia que tem ou ja tiveram problemas de:
([ yFala { Mudicio ( ) Aprendizagem ( ) Desatenciio [ ) Hiperatividade
Se sim, qual o grau de parentesco?

22} Vocé ja fez terapia fonoaudiologica? { ) Sim { ) Néo
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Anexo 4: Protocolo avaliagdo do processamento auditivo periférico

] : Centro de Referéncia em Neurofibromatose
A CrN F Hospital das Clinicas — Universidade Federal de Minas Gerais
r _H_.-"‘

Fonoaudiologia

Codigo:

AVALIACAOQ AUDIOLOGICA CONVENCIONAL

Limiares auditivos

250Hz 500Hz 1000Hz 2000Hz 3000Hz 4000Hz 6000Hz BODOHz

oD
OE

Laudo

IPRF: OD= OE=
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Anexo 5: Avaliacdo simplificada do processamento auditivo

] o Centro de Referéncia em Neurofibromatose

A CrN F Hospital das Clinicas — Universidade Federal de Minas Gerais
. 4 Fonoaudiologia
|

Codigo:

AVALIACAOD SIMPLIFICADA DE PROCESSAMENTO AUDITIVO

Teste de sequencializagio sonora:

A) Sons instrumentais

Sino Agogd Coco Guizo Demonstracio

Guizo Coco Sino Agoagd Sim({ ) MNEol)
Coco Guizo Sino Agoagd Sim({ ) MNEol)
Sino Guizo Agogd Coco Simi{ ) MNdol)

B)5ons verbais

PA TA CA FA Sim( ) Nio()
TA CA FA PA Sim( ) Nio()
CA FA PA TA Sim () Nio ()

Teste de localizagio sonora

Direita Simi ) Méo | )
Acima Simi ) Méo | )
Afras Simi ) Méo | )
Esquerda Sim{ ) Méo | )
Frente Sim i ) Méo [ )
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Anexo 6: Teste Padréo de Frequéncia

Centro de Referéncia em Neurofibromatose
F Hospital das Clinicas — Universidade Federal de Minas Gerais
Fonoaudiologia

Codigo:

Padrdes de Freqléncia:
Corretn Imersias

1. LAG pay Al S
2. MGG =

3, ) 5% e
4, GRA LS e
5. GAL B P
B GGA fea : =
7. GGA =t e
g AGA T s
a AAG s
12 GAA s =
11 AGG — o
12 G&G S e
13 AAG = i~
14 MG o S
15 AGA o S
16 GAG — -
17 GAA = = -

18 GGA A —
19 AGA —
20 GGA — ey
21 AGA B 'l
7] GGA =2 S
2 AAG S o=
24 AGA = —
23 ALG -1 "y
26, HGA —— ——
ar H3A e Mg
28 GAG = —
29 GAA S -
30 RAG =k S

%:Cormetos: OC: CE:



Anexo 7: Teste Padréo de Duracao

CI;N F

Codigo:

CoNoRrLWNE

LCL
LLC
CLL
LLC
CCL
CLL
LLC
LCC
CCL

.CLL
.CCL
.LCC
.CLL
. LCL
.LCC
.LLC
.LCC
.CLC
.LLC
.LLC
.CCL
.CLL
.CLC
.LLC
.LLC
. LCL
.CCL
.LCC
.CLC
.LCL

Centro de Referéncia em Neurofibromatose
Hospital das Clinicas — Universidade Federal de Minas Gerais
Fonoaudiologia
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Anexo 8: Teste Gap in Noise

Codigo:

F

Hospital das Clinicas — Universidade Federal de Minas Gerais

Centro de Referéncia em Neurofibromatose

Fonoaudiologia

Teste GIN (Gap In Noise)
Nome: Idade: Data:
exemplo Teste t Teste 2 _Teste3 Teste 4
1 16 T 6 (s ow |1 2 In s |1 20w 3 [v 2 |w 2
5 z 10 3 s
™ s
2 8 2 15 |0 2 |2 2 3 |2 2 | 3 |2 20 12
8 12 2 20 8
v s 3 p) s [
£ 5 36 (1 3 |3 5 f2ar 8 |3 2 far 2 |3 10 la1 s
0 a 2
4 15 4 o6 (2 =& |a 3 |2 220 |4 & (22 122 |4 o |22 @
2 F 8 10 [
X 3 2 12
5 s § 4 |2 12 |s 12 (23 s |s - S P TEE T P
0 10 20 2 4 E] 2
19 4 4 13 15
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Anexo 9: Teste Fala com Ruido

:-;Hf._ CI;N F

Codigo:

Centro de Referéncia em Neurofibromatose

Hospital das Clinicas — Universidade Federal de Minas Gerais
Fonoaudiologia

Lista D1 Lista D2 Lista D3 Lista D4
IPRF OD IPRF QOE FR OD FR OE

1.TIL 1. CHA 1. DOR 1. 1872

2. 187 2. DOR 2. B0l 2. CAD

3. ROL 3. MIL 3. TIL 3. CAL

4, PUS 4, TOM 4, ROL 4, BOI

5. FAZ 5. ZUM 5. GIM 5. U

E. GlM 6. MEL 6. CA &. FAZ

7. RIR 7.TIL 7. NHA 7. GlIM

8. B 8. Gl 8. CHA 8. FUS

9. VAl 9. DIL g, TOM 9, SEIS

10. MEL 10, MU i 0 SUL 10, NHA

11. NU 1. PUS 1. TEM 11, MIL

12. LHE 12, NHA 12, PUS 12, TEM

13. CAL 13, 5UL 13. NU 13, ZUM

14, MIL 14, |AZ 14, CAD 14, TIL

15. TEM 15. ROL 15, VA 15, LHE

16. DIL 16. TEM 16, MEL 16, SUL

17. DOR 17, F# 17, RIR 17, (HA

18. CHA 18. LHE 18, 1AL 18, ROL

19. ZUM 19, BOI 19, ZUM 19, MEL

20. NHA 20. CaL 20, MIL 20. DOR

21, CAD Z21. RIR 1. LHE 21NMA

2Z. TOM 22.CAD 22, LER 22, DL

23. SEIS Z23. LER 23, FAZ 23, TOM

2d. | ER 24, Wh 24, SEIS 24, RIR

25, SUL 25. SEIS Zh, DIL 25, LER

00: % de acertos OE:  %ode acertos 0D %hacertos 0E % de acertos

115



CrNF

Codigo:

Anexo 10: Teste de Identificacdo de Sentengas Sintéticas com Mensagem Competitiva

Centro de Referéncia em Neurofibromatose
Hospital das Clinicas — Universidade Federal de Minas Gerais
Fonoaudiologia

116

f;ih:a ? ;;?9“ 1| 23| a ]| s 6 7 8 s | 10
oD 0
oD 40
OF 0
OF 40
oD 0
oD .10
oD 15
OF 0
OF 10
OF 15
oD 5
OF 5
oD 5
OF 5
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Anexo 11: Teste Dicotico de Digitos

Centro de Referéncia em Neurofibromatose
F Hospital das Clinicas — Universidade Federal de Minas Gerais
Fonoaudiologia

Codigo:

TESTE DICOTICO DE DIGITO S

Etapa de Integracio Binaural

D E

5 4 8 7
4 8 9 7
5 9 8 4
74 5 9
9 8 7 5

579 5
5 8 9 4
4 5 8 9
4 9 7 8
9 5 4 8
4 7 8 5
s 5 4 7
§ 9 7 4
7 9 5 8§
9 7 4 5

7 8 5 4
7 5 0 §
§ 7 4 9
9 4 5 7
8§ 4 7 09

Integracdo binaural: OO QOE Erros




118

Anexo 12: Teste Dicético de Dissilabos Alternados

Centro de Referéncia em Neurofibromatose
Hospital das Clinicas — Universidade Federal de Minas Gerais
Fonoaudiologia

Cadigo:

TESTE 55W (TESTE DICOTICO DE DISSILABOS ALTERMADO 5}

N A B C 1] Ne _E F a H
1|Bota |Fora  |Pega |Fogoe Z |Moite |Megra |Sala | Clara
|3 |Cara__|Vela Roupa | Suja 4 |Minha |Mora__ |Nossa | Fiha
5 [Agua_[Limpa |Tarde |Fresca 6|Vaga |[Lume [Mor |Bunde
7 [Joga Fora Chuta  |Hola & [Cerca  [Viva Milhe _|Verde
8 |Ponto  |Moro  [Venlo |Fraco 10| Bola Grands |Rosa Murcha
i1|Porta  [Lapis  |Bela Joka 12 Ove Mole  |Pence  [Fresco
13| Hapa T Lara LDura 14| Gaxa  |Alta Hrago  [Forie
15|Malha |Grossa [Caldo | Cuents 16| Ousijc | Podre  |Figo Saco
17 Pinta _|Muilo__ | Prosa 18| Grande |Venda |COutra | Comsa
19| Faica anca |Pele | Preta 20|Porta  |Mala  |Uma [Luva
21| Vila Hica Ama Velha 22|Lua Mova Taca Cheia
23] Gente [ Grande [Vida Boa 24[Entre  [Logo [Bela  [Vista
25| Contra__|Bando | Homem | Baixo 26 | Auto Mdvel |Nao me |Peca
27 | Fogo Hazo Fralo Fundao 28| Sono Calmo  |[FPena Lewe
29[ Péra [Dura  |Coco | Doce 30|Folha _|Verde |Mosca | Mora
31|Padre  |Mosso  |Dia Sanlo 32 | Meio gmeio [Lindo  |[Na
|33 | Leite Branco |Sopa Cuenta 34 | Cala Frio Bate Boca
35| Quinze | Dsas Chig Ancs 36| Sobre | Tudo |Mosso | MNome
(37 [Gueda |Lwre  |Gopo | agua 36| Desde |Quando |Aoje | Gedo
39| Lava Louga |Guarda | Roupa 40 | Vira Volta Meia Lata
T
1. Total de erros
[a]n] A B [+ [+]
[+]3] H [<] F E
DNC =|DC =|EC = |ENC =
| % de erros (X 2.5
% de aceros:
Resullado: Nodmal [NE
ARerado [ [
2. Efeiln de Orelna 3. Efeilo de Orndem 4_Inversdes. £ Padrao Tipo A
[= n® ge emas B ou F)
l::uD{AElcm|cE [EFGH) | ABEF (1) ] COGH (20
Tedal: Tedal: Total: Total
Bormal [} MNormal { ) Moernal [ ) Normal { )
Alterado () Alterado { ) Alterado { ) Allerado{ )




Anexo 13: Teste Dicético Ndo Verbal

119

Centro de Referéncia em Neurofibromatose
Hospital das Clinicas — Universidade Federal de Minas Gerais
Fonoaudiologia

Codigo:

TESTE DICOTICO NAO VERBAL DE ESCUTA DIRECIONADA

Atencéo Livre Atencéo Livre
OE oD OE oD
1. Cachorro  Galo 1. Cachorro  Galo
2. Igreja Chuva 2. lgreja Chuva
3. Gato Cachorro 3. Gato Cachorro
4. Porta Chuva 4 Porta Chuva
5. Gato Galo 5. Gato Galo
6. Chuva Porta 6. Chuva Porta
7. Galo Gato 7. Galo Gato
8. lgreja Porta 8. lgreja Porta
9. Galo Cachorro 9. Galo Cachorro
10. Porta Igreja 10. Porta Igreja
11. Cachorro Gato 11. Cachorro  Gato
12. Chuva Igreja 12. Chuva Igreja

Atencdo para Direita

Atencdo para Esquerda

OE
Cachorro
Igreja
Gato
Porta
Gato
Chuva
Galo
Igreja
Galo
Porta
Cachorro
Chuva

oD

Galo
Chuva
Cachorro
Chuva
Galo
Porta
Gato
Porta
Cachorro
Igreja
Gato

Igreja

OE
Cachorro
Igreja
Gato
Porta
Gato
Chuva
Galo
Igreja
Galo
Porta
Cachorro
Chuva

oD

Galo
Chuva
Cachorro
Chuva
Galo
Porta
Gato
Porta
Cachorro
Igreja
Gato
Igreja



Anexo 14: Prova de Consciéncia Fonoldgica

:.W’_Cl;NF

Codigo:

Centro de Referéncia em Neurofibromatose

Fonoaudiologia

Hospital das Clinicas — Universidade Federal de Minas Gerais

TESTE DE CONSCIENCIA FONOLOGICA (SANTO 5 E PEREIRA, 1996)

120

T1- Sintese silabica T2- Sintese fonémica T3 Rima
Exempio. pa-to; ma-ca-co Exemplo: r-u-a; 5-a-
Sim MNio Sim Mio Sim Nio
por-ta p-& Mel Céu Viu
a-be-Tha m-ao F&MNa P
s8-po 5-0-p-a Rua Pau Lua
1e-le-vi-sa0 ch-u-v-a Vem Cai Sai
sa-pa-to r-a-t-o Vou Dou
Caom

T4- Segmentagdo Fonémica
Exemplo: gas; fita

T5- Exclusdo Fonémica

T&- Transposigdo fonémica

Sim MNéo Sim MWéo Sim Wéo
Va Som/ [ degela Roma famor)
ol Missa
Som /si deresto [Assim)
Suco Som ir I de sair Rias (5air)
Bola Som/mide Tem [mEs)
malho
Gato Som ki de casa Ovafava]




121

Anexo 15: Prova de Consciéncia Sintatica

Centro de Referéncia em Neurofibromatose
Hospital das Clinicas — Universidade Federal de Minas Gerais
Fonoaudiologia

Codigo____
JULGAMENTO GRAMATICAL

1. A mulher esta bonito. [ ) 11. Jodo tem nove anos. [ )
2. Asflores sdo brancas. [ ) 12. Eu cademo no escrevo. [ )
J. Escolagostoeuda ( ) 13. Ele gosta de futebol. [ )
4. Ela compramos um sapato. [ ) 14. O gatinho & pequeno. | )
5. Mana gosta de sorvete. [ ) 15. Meu irmé bebeu leite. [ )
6. Papai saiu para trabalhar. { ) 16. Os meninos estdo brincando. [ )
7. Meus azuis sdo olhos. [ ) 17. Andoudeelacaro. [ )
8. Ontem eu comi macarrdo. [ ) 18. Nas comiumamaca. [ )
9 Afruta sdo gostosas. [ ) 19. Esse bebé esta dormindo. [ )

10. E professora minha legal. { ) 20. Eu gosto de matemética( )
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CORREGAO GRAMATICAL DE FRASES COMINCORREGOES GRAMATICAIS E SEMANTICAS

1. Galo botei ovos.

2. 0Os fogo esta fro.

3. A Branca-de-Neve & feio.

4 Lapis vou dormir.

5. Essa livro saiu correndo.

6. Ontem eu comemos prego.

7. 0Os monstros € bonitos.

8. O lobo-mau s3o legal.

9. O chuva é vermelha.

10. Esses bicicletas t8m quatro rodas

CATEGORIZAGAO DE PALAVRAS

1. Menino( ) 9 Bola( )

2. Gostoso( ) 10. Macio( )

3. Muro | ) 11. Dancaram ( )]
4. Vestiram ( ) 12. Bnlhante ( )
5. Cheiroso | ) 13. Trem | )

6. Andou ( ) 14. Magro | )
7. Cachoro ( ) 15. Brincou ( )

8. Escreveram | )



CORREGCAO GRAMATICAL:
1. Futebol o joga menino.
2. Lapis apontei eu.
3. Osol esta brilhando.

4. Desenhel uma eu casa.

5. Ele gostamos de bombom.

9.

Sua blusa esta sujo.

Guardou o brinquedo ela.

Minha tia comeram pizza.

Suco o bebi eu.

10. Avido esta rapido.

PoONTUACAD:

JULGAMENTO GRAMATICAL:

CORRECAD GRAMATICAL

CATEGORIZACACD DE PALAVRAS:

CORRECAD GRAMATICALDE FRASES:

TOTAL:
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