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GLOSSARIO DE ABREVIATURAS

BIAP — Bureau International d’Audiophonologie

CAE - Canal auditivo externo

DB - Decibéis

EDN3 - Endothelin 3

EDNRB - Endothelin-B receptor gene

KAESC — King Abdullah Ear Specialist Center

MITF — Microphthalmia-associated transcription factor

OEA - Otoemissdes acusticas

PAX3 — Paired box gene 3

PEATC - Potenciais evocados auditivos do tronco cerebral

Pn13 - Vacina pneumocdcica polissacarida conjugada de 13 valéncias
Pn23 — Vacina pneumocécica polissacarida conjugada de 23 valéncias
RANU - Rastreio Auditivo Neonatal Universal

RMN - Ressonancia magnética nuclear

SNAI2 — Snail family transcriptional repressor 2

SNP - Surdez neurossensorial profunda

SOX10 - SRY-related HMG-box 10

SW - Sindrome Waardenburg

TAC — Tomografia axial computorizada



I. RESUMO/ABSTRACT

Introducdo: A Sindrome de Waardenburg é uma sindrome genética rara de transmisséo
autossémica dominante caracterizada por uma alteracdo da distribuicdo de melandcitos
durante a embriogénese. Esta distribuicdo anormal leva a criagdo de &reas irregulares de
despigmentacdo nomeadamente a nivel dos olhos, da pele, do cabelo e da céclea. Tem quatro
variantes clinicas (1 a 4) associadas a mutacdes de 6 genes (PAX3, MITF, EDN3, EDNRB,
SOX10, SNAI2 — Tabela 3). As variantes do tipo 1 e 2 manifestam-se, entre outras alteracdes,
por surdez neurossensorial congénita. O diagnéstico da surdez tem como ponto inicial o
Rastreio Auditivo Neonatal Universal. Este é seguido de uma avaliacdo formal auditiva em
consulta de otorrinolaringologia e avaliacdo multidisciplinar. A surdez é uma perda da
percecdo de som que pode interferir em diferentes componentes do neurodesenvolvimento
de uma crianca. Existem varias opc¢fes terapéuticas, destacando-se os implantes cocleares.
O prognostico destas criancas depende de diversos fatores como idade de implementacéo da
terapéutica, tipo de reabilitacdo verbal e contextos social e familiar, bem como da presenca

de outras comorbilidades.

Objetivo: Avaliar o impacto do implante coclear no neurodesenvolvimento das criangcas com

surdez neurossensorial associada a Sindrome Waardenburg.

Métodos: Foi conduzida uma revisao sistematica dos artigos publicados nos ultimos 10 anos,
em inglés e portugués. A fonte de informacéo usada foi a base de dados PubMed, através da
equagdo de pesquisa (“Waardenburg syndrome”) AND (“cochlear implant’). Foram

selecionados, através da metodologia PRISMA, 9 artigos a partir de 26 artigos no total.

Resultados: As criancas com Sindrome de Waardenburg melhoraram nos diversos testes
usados para avaliar o neurodesenvolvimento ap6s a implantag@o coclear. Existiram ligeiras
variacdes entre os outcomes das criangcas com Sindrome de Waardenburg e os outcomes das

criancas dos diversos grupos de controlo.

Conclusdo: O implante coclear melhora o neurodesenvolvimento das criancas com surdez
neurossensorial profunda associada a Sindrome de Waardenburg. Para melhor compreender
o impacto do implante coclear, devem ser realizados estudos com maior nimero de criangas,
com testes que avaliem outras areas do neurodesenvolvimento, e tendo em consideracao

diversos fatores externos modificadores dos outcomes.

Palavras-chave: Sindrome Waardenburg, surdez neurossensorial, neurodesenvolvimento,

implante coclear



Introduction: Waardenburg syndrome is an autosomal dominant inherited disorder in which
abnormal distribution of melanocytes during embryogenesis. This abnormal distribution results

in patchy areas of depigmentation in the eyes, skin, hair and cochlea.

It has 4 clinical variants (1 to 4) caused by mutations of 6 different genes (PAX3, MITF, EDN3,
EDNRB, SOX10, SNAI2). One of the manifestations of types 1 and 2 is congenital
sensorineural deafness. The diagnosis of deafness usually begins with the Universal Neonatal
Hearing Screening. This is followed by a formal hearing assessment in an otolaryngology
consultation and a multidisciplinary assessment. Deafness is a loss of sound perception that
can interfere with different components of a child's neurodevelopment. There are several
therapeutic options, the most important being the cochlear implants. The prognosis of these
children depends on several factors such as the age of therapeutic implementation, type of
verbal rehabilitation and social and family contexts, as well as the presence of other

comorbidities.

Objectives: To evaluate the impact of the cochlear implant on the neurodevelopment of

children with sensorineural deafness associated with Waardenburg Syndrome.

Methods: A systematic review of articles published in the last 10 years, in English and
Portuguese, was conducted. The source of information used was the PubMed database, using
the search equation (“Waardenburg syndrome”) AND (“cochlear implant”). Through the

PRISMA methodology, 9 articles were selected from a total of 26 articles.

Results: Children with Waardenburg Syndrome improved on the various tests used to assess
neurodevelopment after cochlear implantation. There were slight variations between the
outcomes of children with Waardenburg Syndrome and the outcomes of children in the

different control groups.

Conclusion: Cochlear implant improves the neurodevelopment of children with profound
sensorineural deafness associated with Waardenburg Syndrome. To the better understanding
of the impact of cochlear implants, studies with a greater number of children should be carried
out, with tests that assess other areas of neurodevelopment, and considering various external

factors that modify the outcomes.

Keywords: Waardenburg Syndrome, sensorineural deafness, neurodevelopment, cochlear

implant.



Il. INTRODUGAO

DESCRICAO DA DOENCA E SUBTIPOS CLINICOS

A Sindrome de Waardenburg (SW) é uma sindrome genética rara (1 em cada 42000 pessoas)

de transmissédo autossOmica dominante.!

A fisiopatologia desta sindrome ndo estd completamente esclarecida. Suspeita-se ter na sua
base um anormal desenvolvimento da crista neural durante a embriogénese, originando um
defeito da distribuicdo dos melandcitos. Esta anormal distribuicdo de melandcitos conduz ao
aparecimento de &reas irregulares de despigmentacéo a nivel dos olhos, da pele, do cabelo
e/ou da coclea.! A despigmentacdo ocular pode manifestar-se como heterocromia da iris
completa ou parcial e/ou olhos azuis hipoplasicos. As alteragbes da pele manifestam-se como
leucoderma na face, tronco ou membros ou como maculas hiperpigmentadas. No cabelo pode
surgir hipopigmentacédo central e/ou despigmentacdo precoce. Podem ainda observar-se
alteracdes estruturais como distopia cantal e sinofris.?2 A nivel da céclea as alteracdes
manifestam-se como surdez neurossensorial congénita. A SW é responséavel por 2 a 7% dos

casos de surdez congénita.!

Histologicamente, nas &reas de despigmentacdo observam-se queratindcitos com
melanossomas e células dendriticas indeterminadas. A nivel da céclea, os achados
histopatol6gicos incluem atrofia do géanglio espinhal, diminuicdo das fibras nervosas e

auséncia do 6rgdo de Corti.?

Apesar das alteragbes acima referidas serem as caracteristicas primarias da sindrome, a sua

presenca e associacdo é muito variavel, existindo 4 fenotipos (Tabela 1):23

O tipo 1l é caracterizado pela presenca de alteracdes da pigmentacdo, surdez

neurossensorial e distopia cantal (maior afastamento entre os cantos internos dos

olhos).?3

e Otipo 2 distingue-se do tipo 1 pela auséncia da distopia cantal.?®

e O tipo 3, também conhecido como sindrome Klein-Waardenburg, € considerado uma
variante do tipo 1 que associa anomalias dos membros superiores.??

e O tipo4, também conhecido por sindrome Waardenburg-Shah, associa as

caracteristicas do tipo 2 a doenca de Hirschsprung.??

Apesar de se poder classificar a sindrome nestes 4 tipos, a apresentagéo clinica dentro de
cada um apresenta pequenas diferencas fenotipicas de familia para familia e, dentro de cada

uma, registam-se diferencgas individuais.*



O diagnostico da Sindrome de Waardenburg é clinico e baseia-se em critérios minor e major.
Os critérios major incluem: heterocromia da iris, surdez neurossensorial, madeixa central
branca, distopia cantal e ter familiar em primeiro grau com SW. Os critérios minor incluem
ponte nasal alta, alteragbes da pigmentacdo da pele, sinofris, hipoplasia das asas nariz e
despigmentacao precoce do cabelo. Para o diagnostico clinico do tipo 1 sdo necessarios 2
critérios major ou 1 major mais 2 minor.? Este diagnéstico deve ser confirmado com estudos

moleculares genéticos dirigidos aos genes causadores do fenétipo em questéo.*®

CARACTERIZACAO GENETICA

Esta sindrome esté associada a mutacées de diferentes genes que afetam a funcéo da crista
neural e tem diferentes tipos de hereditariedade.? De fendtipo para fendtipo os genes

envolvidos variam (Tabela 1 e 3).2

Os tipos 1 e 3 sdo ambos causados por uma mutacdo no gene PAX3 do cromossoma 2q e

sdo de transmissdo autossémica dominante.%”

Os tipos 2 e 4 tém heterogeneidade genética, sendo subdivididos segundo a mutacéo

subjacente. 8°

O tipo 2 subdivide-se em:®
e SW2A associado a mutagfes no fator de transcricdo MITF do cromossoma 3q;
e SW2B associado a uma mutagédo de genes no cromossoma 1p;
¢ SW2C associado a uma mutacdo de genes no cromossoma 8p;
¢ SW2D associado a mutagédo do gene SNAI2 no cromossoma 8p;
¢ SW2E associado a mutacdo SOX10.

O tipo 4 subdivide-se em:®
¢ SWA4A associado a uma mutacdo do gene EDNRB?¥;
e SWA4B associado a uma mutagdo do gene EDN3¥;

¢ SWAC associado a uma mutacdo do gene SOX10.
Estas mutacGes sdo de transmissdo autossémica recessiva.?

*Estes genes estédo envolvidos no desenvolvimento de Doenca de Hirchsprung associado a
este tipo de SW.°



Tabela 1: Manifestac¢des clinicas e mutacdes genéticas em fungéo do tipo de SW

Tipo de SW  Manifestacdes clinicas Mutacédo genética
Tipo 1 Distopia cantal, madeixa central, leucoderma, alteracdes PAX3
olho

Surdez neurosensorial em 50 — 60 %

Tipo 2 SW1 SEM distopia cantal 2A — MITF
Surdez Neurossensorial em 80 — 90 % 2B- 1p
2C-8p
2D — SNAI2
2E - SOX10
Tipo 3 SW1 + PAX3

Alteracdes nos membros superiores:

hipoplasia do sistema musculo-esquelético
contraturas em flexao

fusdo de ossos do carpo

sindactilias

Tipo 4 SW2 + EDN3 ou EDNRB
Doenga Hirschprung SOX10

SURDEZ

O sistema auditivo é constituido por ouvido externo, ouvido médio e ouvido interno (Fig.1). A
informacgédo contida no som chega ao cérebro por duas vias: a 6ssea e a aérea. A via aérea é
predominante e conduz o som, sequencialmente, do canal auditivo externo (CAE) para o
martelo, bigorna, estribo, que, devido ao seu contacto com a janela oval a faz vibrar. Esta
vibracdo é transmitida ao liquido contido na coclea (endolinfa) e as células ciliadas que, por

sua vez, geram um potencial no nervo auditivo (Fig.2).1°
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Figura 1 - Anatomia do ouvido (externo, médio e interno).!
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Figura 2 - Transmiss&o do som (sentido das setas vermelhas).*?

A surdez surge quando a capacidade do ouvido de converter a energia mecanica vibratoria
do som em energia elétrica do impulso nervoso esta afetada e, desta forma, ha uma perda da

percecdo dos sons (medida em limiar de decibéis (dB) ouvidos em vérias frequéncias).*®
Podemos classificar a surdez segundo diferentes critérios:

De acordo com o grau, a perda auditiva pode classificar-se em (segundo classificacdo do
Bureau International d’Audiophonologie - BIAP):*3
a) Hipoacusia ligeira: perda tonal média é entre 20-25dB e 40dB;
b) Hipoacusia moderada:
Grau |: perda tonal média entre 41 e 55 dB;
Grau Il: perda tonal média entre 56 e 70 dB;
¢) Hipoacusia severa:
Grau |: perda tonal média entre 71 e 80 dB;
Grau Il: perda tonal média entre 81 et 90 dB.
d) Hipoacusia profunda:
Grau |: perda tonal média entre 91 e 100 dB;
Grau II: perda tonal média entre 101 e 110 dB.

e) Défice auditivo total: perda média de 120 dB ou superior.

De acordo com o local da lesdo pode-se classificar em surdez de conducéo, surdez

neurosensorial e surdez mista. A surdez de conducao envolve o ouvido externo e médio nao

havendo propagacdo das ondas devido a uma disfuncdo nestes locais. A surdez

neurossensorial envolve o ouvido interno e retrococlear, subdividindo-se em surdez sensorial,

guando as células ciliadas da cdclea estdo afetadas e surdez central quando a causa esta



localizada na via auditiva central ou h4 uma neuropatia auditiva. Quando envolve ambos os

locais se denomina mista.

De acordo com idade de inicio pode-se classificar em surdez congénita ou adquirida:

A surdez congénita é a detetada no nascimento ou muito préximo deste. Depois das

malformacdes cardiacas, é a alteracao congénita mais frequentemente identificavel no recém-
nascido, e a sua prevaléncia aumenta ainda mais na infancia devido a surdez genética de
instalagdo mais tardia. Afeta 1 a 3 em cada 1000 recém-nascidos sem fatores de risco e 20 a

40 em cada 1000 com fatores de risco. 1°

A surdez congénita pode ainda distinguir-se em ndo hereditaria (30-50%), quando existe uma

perturbacdo do desenvolvimento da céclea por um fator externo como uma infecao, intra-
uterina, medicacdes ou toxinas com efeito teratogénico no ouvido em desenvolvimento.® E
hereditaria (50-70%) que pode ser sindrémica (30%), por exemplo, associada a Sindrome de
Waardenburg,'® ou ndo sindrémica (70%), por exemplo, associada a mutacdo do gene GJB2

que codifica a proteina conexina 26.1°

A surdez adquirida € a detetada ap0s o0 nascimento e € na maioria das vezes causada por

infecdes, prematuridade, hiperbilirrubinémia, tumores, traumatismo e exposicao a ototdxicos

ou a ruido. 1516

Quanto a relagao com o desenvolvimento da linguagem, a surdez pode classificar-se em

z

pré lingual, peri-lingual ou pds-linqual. A pré-lingual, é a que tem inicio antes do

desenvolvimento da linguagem, tipicamente aos 2 anos de idade. A peri-lingual é a que surge

entre 0s 2 e os 3 anos de idade. A pds-lingual é a que surge apdés este periodo.®

Como referido anteriormente, a surdez associada a Sindrome de Waardenburg é congénita e
neurossensorial. Pode ser unilateral ou bilateral, profunda ou ndo, sendo a apresentacédo mais
comum a surdez profunda bilateral. Esta presente em 60% das criancas com WS1 e WS3 e
90% das criancas com WS2 e WS4.2 Pensa-se estar associada a diminuicdo da espessura da
estria vascularis da coclea causada pela diminuicdo melandcitos, culminando no colapso da
membrana Reissneir com destruicdo do érgao de corti. Além desta alteracdo foram também
encontradas altera¢gBes radioldgicas na cOclea destas criangas como displasia dos canais

semicirculares e/ou aumento do aqueduto vestibular.*
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RASTREIO E DIAGNOSTICO DE SURDEZ

A audicao é essencial para o desenvolvimento cognitivo, da fala e linguagem. O periodo critico
de desenvolvimento da linguagem séo os trés primeiros anos de vida. Assim, fazer um
diagnoéstico precoce de surdez torna-se essencial para evitar o comprometimento do
desenvolvimento da linguagem, capacidade de comunicacdo e desenvolvimento socio
emocional. Por este motivo, em Portugal, foi implementado um programa nacional de detecéo
e intervencdo auditiva precoce, o Rastreio Auditivo Neonatal Universal (RANU), ao qual todos
0s recém-nascidos devem ser submetidos durante o primeiro més de vida, idealmente logo
apos o nascimento. Caso seja confirmada surdez deve ser iniciada a avaliagdo audioldgica,
até aos 3 meses, em consulta de otorrinolaringologia e iniciada reabilitagcdo precoce e

adaptada até aos 6 meses.'3’

O RANU inclui as otoemissdes acusticas (OEA) e os potenciais evocados auditivos do tronco
cerebral (PEATC).Y

As otoemissdes acusticas sao sons produzidos pela mobiliza¢do das células ciliadas externas
da cdclea ao receber um estimulo auditivo. Para a sua avaliacéo é colocada uma sonda com
um microfone no CAE da crianga que emite um estimulo e recebe as otoemissfes acusticas
geradas. Estdo presentes em ouvidos com uma sensibilidade auditiva >40-50dB e na
presenca de um sistema de transmissao integro. Este teste permite a avaliacdo da funcgéo

coclear.'®

Os PEATC sao potenciais elétricos evocados por um estimulo auditivo que refletem a
atividade neural ao longo da via auditiva (cortex, tronco cerebral e VIII par). Durante a sua
avaliacdo é produzido um estimulo auditivo e sdo colocados elétrodos ao longo da cabeca e
ouvidos da crianga para detetar os potenciais evocados por este estimulo. Este potenciais

ficam registados num computador ligado aos elétrodos.*®

Em primeiro lugar realiza-se o teste das OEA, se este for positivo a crianga deve ser
encaminhada para a consulta de otorrinolaringologia para fazer o teste PEATC. Caso o teste
de PEATC revele alguma alteracdo, deve ser feito um estudo aprofundado de forma a

determinar a etiologia da surdez e implementar a terapéutica adequada.**’

Para fazer o diagndstico etiologico da surdez é necessaria uma avaliagdo multidisciplinar:
histéria familiar, antecedentes pessoais, exame fisico e avaliacdo otorrinolaringolégica,
genética e do neurodesenvolvimento.!” A investigacdo subsequente depende do tipo de
surdez detetado e do quadro clinico global. No caso da surdez neurossensorial é essencial

recorrer a exames neuroimagem como a ressonancia magnética nuclear e a TAC para excluir
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anomalias morfolégicas. Também é essencial a avaliacdo pela Genética Médica para
identificar possiveis genes afetados.?’ Nos casos de Sindrome de Waardenburg o diagnéstico
é feito, inicialmente, através dos critérios clinicos referidos anteriormente, mas deve ser

sempre feita uma investigacdo molecular para confirmar e especificar os genes envolvidos.*

IMPLICACOES CLINICAS

Como referido anteriormente, a surdez ndo detetada e nao tratada pode interferir em diversas
areas do neurodesenvolvimento. Tem um grande impacto na normal aquisicéo da linguagem
e da fala, elementos cruciais para a aprendizagem e autonomia.'®*?° Pode ainda afetar a
memoria, jA que uma das componentes desta € a memdria auditiva. Uma crianca com
problemas auditivos e de linguagem pode, assim, ter dificuldades nas atividades cognitivas e

aprendizagem académica. %

E através da linguagem que se estrutura o pensamento e o conhecimento, pelo que uma
alteracdo no seu normal desenvolvimento tem repercussfes em todas as areas da cognicao.
Na surdez a interacdo com o ambiente envolvente esta afetada, ndo sé pela falta de audicéo,
mas também pela auséncia de informacdo que esta implica. Nestas criancas ndo ha
identificacdo, localiza¢éo e associagdo do som a sua fonte (por exemplo associacdo de um
som a voz da mae e de outro a voz do pai). Consequentemente, ndo existe resposta as
interacdes auditivas externas, incluindo a interagdo com a familia. Esta falta de feedback,
pode conduzir a uma diminuicdo da interacdo dos pais com a crianca, limitando-se esta ao
estritamente necessario, afetando a dindmica familiar. Tal como acontece com a familia, pode
acontecer com os colegas e educadores na escola. Havendo diminuicdo da interacdo e
consequentemente, estimulo auditivo por parte dos pais, colegas e educadores, o

desenvolvimento cognitivo da crianga vai ser ainda mais prejudicado.?*

ATITUDES TERAPEUTICAS POSSIVEIS NA SURDEZ

Idealmente todas as criancas com surdez devem ser seguidas por uma equipa multidisciplinar
gue inclua otorrinolaringologistas, terapeutas da fala, geneticistas, pediatrias de

neurodesenvolvimento, psicélogos e professores.?°

O primeiro passo para o tratamento da surdez é a aceitacdo do diagndéstico e da necessidade

de intervencao precoce por parte da familia e da crianca.?®

12



Existem trés opgdes de tratamento na surdez: as proteses auditivas, o implante coclear e

os implantes osteointegrados.?°

Existem varias proteses auditivas devendo a escolha ser feita em funcdo da idade, do grau
e tipo de surdez, e da preferéncia da familia/crianca.'® O ganho auditivo, medido em decibéis,
pode variar dos 35 aos 65 dB dependendo do aparelho usado. A maioria dos aparelhos
auditivos sao digitais e programaveis, possibilitando a personalizagcdo em funcdo das
caracteristicas da surdez. Apesar de muito Uteis, sdo aparelhos onerosos e nao isentos de
algumas complicacbes e inconvenientes: obstrucdo do canal auditivo externo, impacto

estético e agdo insuficiente nos casos de surdez severa a profunda.®

Nos casos de surdez severa a profunda é mais indicado o implante coclear.® Trata-se de um
dispositivo prostético que é implantado cirurgicamente; tem como funcdo estimular
eletricamente o nervo coclear possibilitando assim a audi¢do. E constituido por trés partes:
um processador colocado externamente, um recetor subcutdneo, e um elétrodo inserido

diretamente na céclea.?®

Em Portugal, as indicacfes para a sua colocacéo sédo a hipoacusia/surdez de grau profundo

bilateral ou a surdez de grau severo bilateral sem beneficio funcional com prétese auditiva.t®

Nas criancas com surdez assimétrica ou surdez unilateral € controverso o recurso ao implante
coclear. Este pode ser implantado no ouvido que cumpre 0s critérios ja enunciados para a
surdez bilateral mas ainda nao estao definidas indicacdes especificas para o0 seu uso nestes

casos.'®

Existem contraindicac@es absolutas e relativas para a sua aplicacdo. As contraindicacfes
absolutas sdo a agenesia da cdclea, a agenesia do nervo coclear e a ossificagao total da
céclea. As contraindicacdes relativas sédo uso em criangas com idade superior a 4 anos;
presenga de comorbilidades graves; o risco de n&o adesdo ao plano de tratamento e de

reabilitagdo com implante coclear.'®%

O implante pode ser colocado unilateralmente ou bilateralmente. Sabe-se que o uso de
implante bilateral pode reduzir o ruido de fundo e melhorar a localizagdo do som. No entanto,
h& argumentos contra a sua colocagdo bilateral devido ao maior risco cirargico e
anestésico.>® As indicacGes atuais dizem que o implante coclear deve ser colocado
bilateralmente até aos 24 meses e, de preferéncia, em simultdneo nos dois ouvidos. Caso tal
nado seja possivel, pode ser colocado sequencialmente, se devidamente fundamentado.'® Sdo

requisitos pré-operatorios:
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1) Exames de imagem (TAC, RMN) para avaliar paténcia da céclea, malformacdes,
anatomia;®

2) Inclusdo da criangca e dos pais num programa educacional de estimulagdo das
capacidades auditivas e verbais com envolvimento da familia / cuidadores;*®

3) Calendario vacinal atualizado;*322

4) Devido ao risco acrescido de meningite deve ser realizada a imunizacdo para
Streptococcos pneumonia. Para além da vacina ja incluida no Plano Nacional de
Vacinacao (vacina pneumocaécica polissacarida conjugada de 13 valéncias - Pnl13),
deve ser realizada a Vacina pneumocdcica polissacarida conjugada de 23 valéncias
(Pn23).%2 E recomendada uma dose Unica a partir dos 24 meses, apos 8 semanas da

toma da Pn13.22 %3

A reabilitacdo verbal pdés implantacdo coclear é essencial. A sua implementacdo é
aconselhada até cerca de 4 semanas depois da cirurgia. Nesta reabilitacdo deve participar
uma equipa de profissionais atentos a evolugdo quer da crianga (da surdez, de outras
patologias associadas ou adquiridas, dos resultados de reabilitacdo, do temperamento, do
contexto social e familiar), quer da biotecnologia (avang¢os no software, novos equipamentos).
Recomenda-se que estas criancas sejam avaliadas periodicamente aos 3, 6 e 12 meses e

depois, anualmente.*?

Os implantes osteointegrados podem ser usados nas criancas que necessitem de
dispositivos por condugdo 6ssea, tal como na presenca de atrésias do canal auditivo que
impedem a colocagdo do aparelho auditivo convencional, de infegbes cronicas do ouvido

médio e também nalgumas situagdes de surdez unilateral.?°

PROGNOSTICO:

As criancas com a SW tém uma esperanca média de vida normal.? J& o prognéstico funcional
associado a sua surdez é bastante variavel. Depende, antes de mais, da colocacdo ou nédo
do implante coclear. As criangas que ndo fazem tratamento ndo adquirem audicdo e tém
prognosticos mais desfavoraveis, ja que podem sofrer as consequéncias clinicas
anteriormente referidas. H& evidéncia cientifica robusta de que um dos influenciadores do
desenvolvimento cerebral sdo os estimulos auditivos.?*?42° O cortex auditivo cerebral tem um
periodo critico de desenvolvimento e, se ndo houver estimulacdo neste periodo, ha uma
reorganizacao cerebral adaptando o cortex auditivo a desempenhar funcdes de outras
modalidades sensoriais, nomeadamente visual. (plasticidade cerebral).?* Na literatura foi

definido como periodo critico o intervalo entre o nascimento e os 3 anos e meio.??* Assim,
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dentre as criangas com implante coclear também ha diferentes outcomes, sendo um dos
fatores importantes a estimulacdo auditiva precoce durante o periodo critico referido
anteriormente. Para além da idade de implantag&o coclear, também sdo importantes a idade
de identificagéo da surdez, a experiéncia auditiva antes da coloca¢éo do implante, a presenca
de outras comorbilidades, a comunicacdo verbal e a sua estimulacdo antes e depois da
implantacdo, o grau de envolvimento da familia e ainda o tipo de reabilitagdo a que é

submetida.?2%
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lIl. MATERIAIS E METODOS

llla. O presente trabalho € um artigo de revisado sistematica, que tentou responder a questao:
a surdez neurossensorial na sindrome de Waardenburg - Qual o impacto do implante coclear

no neurodesenvolvimento?

lllb. A fonte de informa¢do usada foi a base de dados PubMed, através da equacao de
pesquisa (“Waardenburg syndrome”) AND (“cochlear implant”). A pesquisa foi restrita aos

ultimos 10 anos e aos artigos na lingua inglesa e portuguesa.

llic. Processo de selecdo dos estudos:

Foram excluidos os artigos cujos titulos eram dirigidos para o estudo das componentes
dermatoldgica, radiolégica ou oftalmolégica da sindrome. Apds leitura dos resumos, foram
excluidos aqueles que ndo suscitavam interesse ja que ndo estudavam o tema que proponho
abordar. Por fim, foram lidos integralmente os artigos selecionados e excluidos aqueles cujo
artigo completo nao estava disponivel;

Deste modo, a revisdo foi realizada apo0s analise de um total de 9 artigos. (Fig.3)
Na&o foi realizada meta-analise porque o nimero de dados obtidos n&o € suficiente para obter
valor estatistico significativo e porque os artigos sdo baseados em séries de casos, com

pequena dimenséo.

Registos incluidos a partir da
base de dados PubMed
(n=26)

Registos excluidos pelo titulo
(n=13)

v

o
]
O
@
o
=
=
c
()
°

Registos recolhidos Registos excluidos pelo
(n=13) resumo (n=2)

v

Recolha

Artigos selecionados pela leitura
integral do texto
(n=11)

Registos excluidos pelos
critérios (n=2)

v

o
s}
53
©
3]
=
<
S
(o4

\ 4

Artigos incluidos
(n=9)

Concluido

Figura 3: Metodologia PRISMA para sele¢éo de artigos
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IV. RESULTADOS

Foram analisados 9 artigos (Tabela 2), dando enfoque aos seguintes dados: as caracteristicas
da amostra utilizada, a idade de implantacdo coclear, ao tempo de follow-up (quando
disponivel), aos objetivos do estudo, aos testes usados na avaliagdo das criancas e aos seus

resultados.

Devido ao pequeno numero de trabalhos encontrados, néo foi possivel restringir a analise a

estudos com as mesmas caracteristicas da amostra e com 0s mesmos métodos de avaliacao.

Considerando as amostras e objetivos, incluiram-se estudos de criangas com SW e SNP em
comparagao com:
e criancas com surdez neurossensorial profunda isolada;
e criancas com surdez neurossensorial profunda de causas néo sindrémicas;
e criancas com surdez neurossensorial profunda de outras causas genéticas
(sindrémicas e ndo sindrémicas);

e as préprias criancas com SW antes da colocac¢éo do implante coclear.

As idades de implantacdo coclear também ndo foram as mesmas, variando entre os 16 meses

e 0s 16 anos e meio.

Os testes utilizados encontram-se resumidos na Tabela 4 (Anexo II).
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Tabela 2: Impacto do implante coclear em criangcas com Sindrome de Waardenburg

Estudo Amostra 11C Alvo do estudo Testes usados Resultados/Concluséao
Amirsalari S. et al 81 com SNP bilateral pré-lingual Até 9 anos Avaliacdo do impactodo  CAP ANTES IC
2012 Grupo-alvo: 6 SW IC em criangas com SW SIR - Scores CAP e SIR - sem diferenca estatisticamente significativa (p > 0.05) entre_o grupo
Cochlear Grupo controlo: 75 SNP isolada Follow-up: e comparagao com as alvo e controlo.
implantation 1 ano criangas com SNP APOS IC
outcomes in children  (Ap6s avaliagéo por psicélogo, isolada. - Scores CAP e SIR — ambos 0s grupos apresentaram um aumento estatisticamente
with Waardenburg audiologista, pediatra e terapeuta significativo (p=0,001).
syndrome 26 da fala, foram excluidas criancas - Score SIR teve uma diferencga estatisticamente significativa (p=0.021) entre as criancas
com evidéncia de alt. dismorficas com SW e o controlo (sendo maior no ultimo grupo).
(Estudo prospetivo) anatémicas, comportamentais e - Score CAP néo apresentou diferencga estatisticamente significativa (p=0,082) entre os
perturbacdo de desenvolvimento) dois grupos.
Concluséo:
Sugerem estudo das comorbilidades adicionais associadas a SW responsaveis pelo pior
outcome da fala.
O IC é uma boa opcao de tratamento para a SNP nas criangas com SW.
O numero limitado de casos impede a generalizacéo dos resultados.
De Sousa Andrade 267 SNP bilateral 30.6 +/- 9.7 Comparacao das Teste identificacdo de vogais Producéo da fala - as criangas com SW foram ligeiramente piores do que as restantes,
S. etal Grupo-alvo: 7 SW meses nas criangas com SW com Teste dos monossilabos exceto nos testes das vogais e nimeros;
2012 Grupo controlo: 261 com SNP ndo criangas com SW  criangas com SNP néo Teste de nimeros Percecéo auditiva - as criangas sem sindromes foram melhores nos testes CAP e SIR; as
Cochlear implant sindrémica (73,9% etiologia 36,7+/- 18,5 sindrémica na producao Testes das frases criangas com SW foram melhores nos testes MUSS e MAIS.
rehabilitation desconhecida; 22,6% anomalia meses No grupo e percecao da fala apos IT-MAIS Estas diferencas ndo foram estatisticamente significativas (p<0,05).
outcomes in genética; 3,5%por infecao de controlo IC. CAP Criancas com SW antes e depois do IC - ha melhorias significativas na perce¢éo auditiva e
Waardenburg congeénita) MUSS da fala.
syndrome children 27 Follow-up: SIR

(Estudo retrospetivo
com série de casos)

24-115 meses

Conclusao:

As criangas com SW beneficiam do uso de IC, mesmo quando comparadas com as
criangas com SNP nao sindrémica.

O numero limitado de casos ndo nos permite tirar conclusdes robustas.

El bakkouri et al
2012

Cochlear
Implantation and
Congenital
Deafness:
Perceptive and
Lexical Results in 2
Genetically Pediatric
Identified
Population28

(Estudo retrospetivo)

115 criangas SNP pré-lingual
Grupo-alvo: 30 SW

Grupo controlo:85 SNP por
mutacao da conexina 26/30

Para o grupo de controlo foram
excluidas as criangas de causa nao
genética (n=185) e de causa
genética diferente da mencionada
(n=36).

16 meses aos
16,5 anos

Follow-up
(médias):

6,5 anos nos
controlos

7,5 anos nas
criangas com SW

Comparacéo da
perce¢do do som e
linguagem entre criangas
com SW e criangas com
SNP por mutagdo da
conexina 26/30 ap06s
colocacéo do IC.

- Teste das palavras em contexto fechado

- Teste das palavras em contexto aberto

5 niveis(1 vocaliza¢des ao 5 producéo frases
complexas.)

- EVIP/GaelP

Weschler Intelligence Scale for Children I
Wechsler Preschool Primary Scale of
Intelligence-lll

Kaufman Assessment Battery for Children.
Mary Pat Moeller scale

A evolucao da percegéo e producgédo do discurso ndo apresentaram diferencas
estatisticamente significativas (p>0,05).

A compreenséo léxica revelou dificuldades de linguagem residual nos dois grupos, ndo
havendo diferengas significativas entre eles (p>0,05).

Concluséo:

A causa subjacente pode afetar o outcome do implante coclear, mas para melhor
compreender este fator devem ser realizados estudos da relagéo gendtipo/fenétipo e
estudar um maior nimero de criangas.

De Matos

816 com SNP e IC

44 meses (média)

Avaliagéo do

ESP (>4A11M)

IT-MAIS: Todas as criangas apresentaram melhorias no IT-MAIS, exceto 3 que usaram

Magalhdes, A.T. et Grupo-alvo: 10 com SW (1 adulto) e desempenho auditivo GASP (>5A) pouco o implante coclear e quando existiu deficiente manutencéo.

al ausarlC Follow-up: média  apo6s IC em pessoas com PTA MUSS: Todas as criangas melhoraram apdés a colocagéo do IC, exceto 3 criangas com
2013 Grupo controlo: 806 sem SW 43 meses SW. Category of speech perception baixo envolvimento familiar (chegando uma delas a parar de usar o processador da fala).
Audiological IT-MAIS/MAIS Os resultados de um dos doentes estudados, o adulto de 22 anos, ndo foram satisfatorios,
outcomes of MUSS devido ao reduzido tempo de uso do implante (6 meses).

cochlear LAP

implantation in Conclusao:

Waardenburg Os melhores resultados foram nas criangcas com estimulacao precoce, reabilitagdo
Syndrome 29 sistematica e envolvimento familiar.

(Estudo

observacional

retrospetivo)

Broomfield S. et al 10 criangas com SW e IC 15-18 meses Avaliar o impacto do BKB (0— 100%) Todas as criangas foram sujeitas ao mesmo programa intensivo de reabilitacao pos-

2013
Cochlear
implantation in
children with

implante coclear nas
criangas com vérias
sindromes associadas a
surdez. (avaliacdo da

Capacidade percegéo fala
Geers and Moog Speech Reception Score
(SRS score)

implante.
O implante coclear nas criangas com sindrome de Waardenburg teve sucesso (no caso
identificado de autismo concomitante, ndo foi usado o implante).
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Tabela 2: Impacto do implante coclear em criangcas com Sindrome de Waardenburg

Estudo Amostra IC Alvo do estudo Testes usados Resultados/Concluséo
syndromic Follow-up: 19 percecdo e dete¢do da Atraso cognitivo (avaliagdo por geneticista Nas restantes sindromes também teve sucesso, sendo a variabilidade atribuida
deafness30 meses (no fala) clinico pediatrico) maioritariamente as comorbilidades adicionais.
minimo) Modo de comunicacéo (linguagem verbal ou

(Estudo retrospetivo
com série de casos)

gestual)

Tipo de escola (convencional, convencional
com apoio a necessidades especiais,
necessidades especiais)

6 Koyama, H. et al
2016
The Hearing
Outcomes of
Cochlear
Implantation in
Waardenburg
Syndrome 3

(Estudo retrospetivo)

5 criangas com SW antes e apoés a
colocacao do IC; (2 com
malformagdes coclea; 1 com surdez
neurossensorial progressiva)

2A11M (média)

Follow-up: 1, 3, 6,
12, 18 e 24 meses

Avaliacdo performance
auditiva antes e ap6s a
colocacao do IC em
criangas com SW.

MAIS

MUSS

Teste das 3 palavras em contexto fechado
Testes dos monossilabos

Testes das 3 palavras - as 3 criangas que o puderam realizar atingiram scores de 80% em
média.

Testes dos monossilabos — atingiram scores de 78% em média.

Em geral, as 4 criangas seguidas (1 das criancas tinha surdez neurossensorial progressiva
e ndo foi estudada, néo justificam porqué) tiveram melhorias significativas nos quatro
testes. Apesar disto, 0s scores no teste MAIS aumentaram imediatamente a seguir ao IC, e
os scores MUSS aumentaram, mas mais lentamente.

Concluséao:

O IC pode ser uma boa opcao para a reabilitacdo auditiva nas criangas com SW. A
avaliagcao deve ser feita com diferentes periodos de intervalo, ja que a evolugcéo das
diferentes componentes do neurodesenvolvimento ndo ocorre a0 mesmo ritmo.

7 Nierop J., Grupo-alvo: 14 com SW (6 com 0 aos 2anos Comparar a progressao CcvC N&o houve diferencga estatisticamente significativa (p=0,66) nos scores de fonema entre os
2016 incapacidades adicionais) na percecao da fala e RDLS LQ dois grupos; as criangas com SW atingiram scores de 91%. As criangas com
Paediatric Cochlear Grupo-controlo: 48 com SNP Follow-up: 3 anos  compreenséo da incapacidades adicionais apresentaram scores de fonema inferiores aos das restantes
Implantation in isolada linguagem apoés a criangas, com diferenca estatisticamente significativa (p=0,001).

Patients with colocagdo de IC em Nao houve diferencga estatisticamente significativa (p=0,74) na compreenséo da linguagem
Waardenburg criangcas com SW e entre os dois grupos. As criangas com incapacidades adicionais apresentaram racios de
Syndrome 31 criangas com SNP compreenséo da linguagem inferiores aos das restantes criancas, com diferenca
isolada. estatisticamente significativa (p=0,008).
(Estudo retrospetivo) Conclusao:
O IC é uma boa opcéo de tratamento para surdez na SW. No entanto, deve ter-se em
atencao que as criangas com incapacidades adicionais, podem néo apresentar o mesmo
desempenho.

8 Alzhrani F. 25 criangas 63 meses média Avaliar e comparar o CAP Uma das criangas com SW melhorou consideravelmente no CAP e SIR, frequentando a
2017 Grupo-alvo: 13 com sindromes impacto da colocagdodo  SIR escola convencional numa unidade de problemas auditivos. A outra crianga com SW néo
The outcome of (2 com SW) IC em criangas com PTA melhorou significativamente, mas frequenta também a escola convencional numa unidade
cochlear Grupo-controlo: 12 sem sindromes surdez sindrémica e em Modo comunicacao (linguagem gestual ou de problemas auditivos e comunica por linguagem oral e gestual. Esta apenas foi

implantation among
children with genetic
syndromes 32

(Estudo caso-

(24 das 25 criangas tinham QI de,
pelo menos, 80 (segundo os
critérios KAESC)

criangas com surdez nédo
sindrémica.

verbal)

Tipo de escola (regular, regular com apoio a
necessidades especiais, necessidades
especiais)

implantada aos 6 anos.

N&o ha diferenca significativa na performance apds IC nas criangas com surdez sindromica
e ndo sindromica.

controlo)

9 PolanskiJ. 3 criangas com SW antes e apés 21 aos 22 meses  Avaliacdo do IT-MAIS Todas as criangas desenvolveram continua e progressivamente as capacidades auditivas
2020 colocacao do IC e reabilitagédo desempenho na audigéo e de linguagem apds a colocacgéo do IC. 2 das criangas atingiram scores maximos no IT-
Hearing and speech  verbal auditiva. Follow up aos 3, e fala em criangas com MAIS MAIS, MAIS e MUSS e comunicagéo oral fluente, ao fim de 5 anos de uso do IC. A terceira
performance after 6,9, 12, 60 meses SW apés colocacao de crianga ainda néo foi avaliada por ainda nao completar os 5 anos de uso.

_cochlear o (O nivel académico dos pais era apos colocagao IC. MUSS Verificou-se que os scores na espz_ala~ MUSS evoIL_u'ram mais IentamNente que nas r_estfan_tes
implantation in elevado nos 3 casos: doIC escalas, demonstrando uma aquisi¢do das capacidades de percec¢do auditiva mais rapida
children with Todas as familias tiveram elevado do que as de linguagem.

Waardenburg HSC

syndrome 33

(Relato de caso)

envolvimento na reabilitag&o - 100%
sessdes)

Concluséo:
Os bons resultados poderédo ser favorecidos pelo elevado nivel académico dos pais, alto
envolvimento das familias no processo de reabilitagdo e idade de implantacéo precoce.
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V. DISCUSSAO

Nesta revisao sistematica foram selecionados 9 estudos (Tabela 2) que avaliam o impacto

do implante coclear no neurodesenvolvimento das criangas com SW.

Foram encontradas algumas limitagbes na comparacao destes estudos o que dificultou a
generalizacdo dos seus resultados:
e séries de casos muito pequenas e de caracteristicas heterogéneas;
e objetivos dos estudos foram diferentes e usaram escalas muito diversas;
e atitudes terapéuticas muito dispares, nomeadamente no que se refere as idades de
IC
e 0s programas de reabilitacao pds IC ndo foram explicitos.
e 0s critérios de diagnéstico de alteracdes cognitivas adicionais ndo foram, em varios
estudos, objetivados.
e as areas do neurodesenvolvimento avaliadas foram apenas a linguagem, fala e

audicdo na maioria dos estudos, permanecendo em falta outras areas.

Em todos os estudos se verificou melhoria significativa na audicdo, linguagem e fala das
criangas com SW ap0s colocarem o IC, concluindo-se que este constitui uma boa opgao
terapéutica da SNP nestas criancas, corroborando o que esta descrito na literatura na

surdez por outras etiologias.

Quando comparadas criangas com SW com criancas com SNP néo sindrémica nao ha
diferenca significativa na evolugédo, demonstrando que as outras manifestacdes da
sindrome, em nada afetam o prognaéstico funcional auditivo com implante coclear. Estudos
2.8.

No estudo 3, apesar de ndo existirem diferencas estatisticamente significativas entre o grupo
controlo e alvo, verificou-se variabilidade de resultados dentro de cada grupo, sugerindo que
a causa genética subjacente a surdez pode levar a diferentes outcomes do implante
coclear, mas que para melhor compreender esta relacdo devem ser feitos estudos da

relacdo genotipo/fendtipo e com maior nimero de criangas.

Segundo o estudo 7, quando comparadas criangas com SW com criancas com SNP de
outras etiologias, sendo estas genéticas ou nédo, nao se verificam diferencas
estatisticamente significativas. O mesmo néo acontece no estudo 1. Neste verificou-se que o
desempenho a nivel da fala foi inferior nas criancas com SW (score SIR com diferenca

estatisticamente significativa: p=0,021) mas ndo apresentam os motivos.
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A presenca de alteracdes do neurodesenvolvimento adicionais por patologias
concomitantes (autismo) prejudica o resultado do IC, como se verificou no estudo 7. Neste
verificou-se uma diferencga estatisticamente significativa_nos scores de fonema (p=0,001) e
nos scores de compreenséo da linguagem (p=0,008). O estudo 5 também faz referéncia a
influéncia destas alteragGes adicionais (caso de crianga com autismo — ndo especificam
critérios de diagndstico) mas ndo se conseguem tirar conclusdes robustas, ja que no caso

identificado acaba por nem ser usado o implante.

Nos estudos 4, 8 e 9, comprova-se um melhor prognéstico funcional nas criancas

implantadas precocemente o0 que esta de acordo com a literatura & surdez por outras

etiologias.

Alguns dos estudos apresentaram variabilidade de resultados dentro do grupo de criancas
com SW, demonstrando que h& mais fatores a afetar o outcome do IC. Nos estudos 4 e 9
conclui-se que o envolvimento familiar na reabilitacdo tem uma influéncia positiva.
Destaca-se uma crianca, no estudo 4, que suspendeu o uso de processador da fala por falta
de envolvimento familiar. No estudo 9 prop6em ainda que o nivel de literacia dos pais

também contribuiu para o melhor desempenho apos o IC.

A partir dos estudos 6 e 9, denota-se uma melhoria mais lenta da capacidade de linguagem
(teste MUSS) quando comparada com a capacidade auditiva (teste MAIS). No estudo 6
salientam a importancia de fazer varias avaliacdes longitudinais, ja que a evolucao das

diferentes componentes do neurodesenvolvimento ndo ocorre ao mesmo ritmo.
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VI. CONCLUSAO

O implante coclear tem um impacto muito positivo no heurodesenvolvimento das crian¢as
com SW. N&o se verificam diferencas nos resultados destas relativamente a criangas com
SNP isolado. E importante detetar altera¢des do neurodesenvolvimento adicionais, pois
estas irao interferir nos resultados obtidos ap6s a colocagéo do implante em qualquer das
situacgdes. Ha diversos fatores que influenciam este resultado, destacando-se a idade da

colocacdo do IC, o envolvimento familiar e a reabilitacao.

Para melhor quantificar e qualificar o impacto do implante coclear no neurodesenvolvimento
das criangcas com SW ha necessidade de fazer estudos com maior nimero de casos, tendo
em consideracdo a idade de implantacdo, a caracterizacao detalhada do
neurodesenvolvimento pré implantacdo, o tempo de uso do implante, o envolvimento
familiar, o contexto socio-econémico e o tipo de reabilitacdo pos-implante. E também
essencial realizar avaliagdo periodica de todas as areas do neurodesenvolvimento e

comportamento ao longo do acompanhamento destas criancas.

A aplicacéo de escalas de avaliagdo formal do neurodesenvolvimento € essencial para a
caracterizacdo global destas criancas, e podera contribuir para a melhor compreenséo do

impacto do implante coclear no perfil clinico das criangas com SW.

Num futuro préximo poderao ter lugar abordagens terapéuticas diferentes, nomeadamente
tratamentos biolégicos como terapéutica genética, a transplantagédo de células ciliadas e o

uso de células estaminais.3*3°
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ANEXO

Tabela 3: Genes envolvidos na Sindrome Waardenburg

Gene

Funcao

PAXS3 - Paired box gene 3

Ativar gene MITF. Manutengao da pluripoténcia das
células estaminais, especificagdo da sua linhagem celular
e sua proliferagéo, migragao, apoptose e inibigdo da
diferenciagao.

EDN3 - Endothelin 3

Coadificar a proteina Endotelina 3, essencial para
desenvolvimento células de linhagem da crista neural,
como melandcitos e neurdnios entéricos.

EDNRB - Endothelin-B receptor gene

Coadificar o recetor da Endotelina do tipo B, essencial para
desenvolvimento células de linhagem da crista neural,
como melandcitos e neurdnios entéricos.

MITF - Microphthalmia-associated
transcription factor

Regular diferenciacdo dos melandcitos e células epiteliais
da retina. Assegurar a sobrevivéncia celular, progressao
do ciclo celular e a proliferagao dos melandcitos.

SNAI2 - Snail family transcriptional
repressor 2

Formacado da Mesoderme. Diferenciagao das células da
linha germinativa, dos melanécitos e das células
hematopoiéticas.

SOX10 - SRY-related HMG-box 10

Ativar gene MITF. Determinagéo do destino de células da
crista neural e desenvolvimento da linhagem celular.
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Tabela 4: Descricdo dos testes usados para avaliar o neurodesenvolvimento

Teste

Area avaliada

Categories of Auditory
Performance (CAP) (A)

Percecdo auditiva. Capacidade de reconhecer a fala (desde a
resposta a sons ambientais até
ao desempenho com o telefone)

Speech Intelligibility Rating (SIR)

Producéo da fala. Niveis da inteligibilidade do discurso

Infant-Toddler Meaningful
Auditory Integration Scale (IT-
MAIS)

Capacidades auditivas e o seu uso em ambientes naturais

Meaningful Use of Speech Scale
(MUSS)

Producéo da fala. Controlo vocal, utiliza¢éo da fala e
estratégias comunicativas

Teste de identificag&o de vogais

Percecéo auditiva. Identificagdo de vogais

Teste de monossilabos

Percecao auditiva. Teste de elei¢cdo aberta utilizando palavras
monossilabicas

Teste de nimeros

Percecao auditiva. Teste de elei¢cdo aberta utilizando nimeros

PTA

limiar de audicao de tons puros de varias frequéncias em
funcdo da intensidade, medida em decibéis

BKB Bamford—Kowal-Bench
score (A)

Teste de percecao da fala, medido pelo nUmero de palavras
gue sdo corretamente identificadas.

Geers and Moog Speech
Perception Score

Percecéo da fala.

Consonant vowell consonant CVC

Identificac@o de vogais e consoantes

Reynell Developmental Language
Scales - RDLS-LQ

Compreensao e expressao verbal

Teste das palavras em contexto
fechado

Percecao da fala. Identificacéo de palavras familiares de uma
lista.

Teste das palavras em contexto
aberto

Percecao da fala. Identificac@o de palavras de uma lista.

EVIP/GaelP - Adaptacéo francesa
do PPVT (Peabody Picture
Vocabulary Test)

Compreensao léxica - Avaliagao do vocabulario das criancas
com palavras simples, através da identificagcdo de uma
imagem entre 4 possiveis

Weschler Intelligence Scale for
Children (B)

Inteligéncia em criangas dos 7 aos 16 anos (inclui avaliacdo da
compreensdo verbal, visdo espacial, raciocinio, memoria e
processamento informagéo

Wechsler Preschool Primary
Scale of Intelligence-1ll ©

Inteligéncia em criangas dos 3 aos 7 anos (inclui 15 subtestes)

Kaufman Assessment Battery for
Children

Inteligéncia em criangas dos 2 anos e meio aos 12 anos e
meio

Mary Pat Moeller scale (D)

Envolvimento familiar

Early Speech Perception ESP
(>4A11M) (E)

Percecéo de padrdes (diferenciacdo do nimero de silabas e
padrfes de acento) e identificacdo de palavras
monossilabicas. (a crianca aponta para a imagem
correspondente a palavra que ouve)

Glendonald Auditory Screening
Procedure GASP (>5A) (F)

Reconhecimento e compreensao auditiva

Latin American Protocol (LAP)

Envolvimento familiar no processo terapéutico
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