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RESUMO

Introdugdo: A Sindrome de Mobius, tem como principal caracteristica a face inexpressiva desde
o nascimento, em funcdo da paralisia do nervo facial (VII par craniano). Por esse motivo, as
funcdes dos musculos da face encontram-se prejudicadas. Em alguns casos, ha
comprometimento cognitivo e atraso de linguagem. A avaliagdo precoce do comportamento
muscular facial e do desenvolvimento da cogni¢do e linguagem na Sindrome de Mobius sdo de
grande valia, possibilitando um melhor prognéstico para as criancas com a sindrome. Objetivos:
Analisar o comportamento da musculatura facial e o desenvolvimento cognitivo e de linguagem
em criancas com a Sindrome de Mobius. Métodos: Amostra constituida por cinco participantes
com a Sindrome de Mobius, faixa etaria de 10 meses a 3 anos, sexo feminino e masculino. O
exame de Eletromiografia de Superficie foi utilizado para analisar a atividade muscular facial
e as Escalas de Desenvolvimento Infantil Bayley III para andlise do desenvolvimento de
cognicdo e linguagem. Resultados: Foi observado, em todos os pacientes, altas médias de
atividade muscular em frontal e hipotonia em perioral em 60% da amostra. 40% apresentou
simetria nas musculaturas frontal e perioral. Quanto ao desenvolvimento, 60% da amostra
apresenta atrasos no desenvolvimento cognitivo, enquanto 80% apresenta atraso de linguagem.
75% dos pacientes com idade abaixo de 2 anos apresentaram atraso no desenvolvimento da
linguagem e assimetria na regido perioral. Conclusido: Houve relac@o entre idade, assimetria

facial em regido perioral e frequéncia de atraso no desenvolvimento da linguagem.

Palavras chave: Sindrome de Mdobius, paralisia facial, desenvolvimento infantil.



ABSTRACT

Introduction: Mobius Syndrome is characterized by inexpressive face since birth, because of
the palsys of the facial nerve (VII cranial nerve). For this reason, facial muscles functions
became impaired. In some cases, there are language and cognition delays. Early evaluation of
facial muscles, language and cognitive development in M6bius Syndrome are very important,
once they are responsible for a better prognosis for the children with this syndrome. Objectives:
analyze the facial mimic muscles and cognition and language development in Mdbius
Syndrome children. Methods: Sample was formed by five participants with Mobius Syndrome,
ages between 10 months to 3 years old, male and female. Surface Electromyography was used
to analyze the facial muscles activity and Bayley Scales of Infant Development III to analyze
cognition and language development. Results: All the participants had high means of muscular
activity in frontal muscle and hypotonia in 60% in perioral muscles of the sample. 40% reported
symmetry in frontal and perioral muscles. About the development, 60% of the sample reported
cognition delay and 80% had language delay. 75% of the participants under the age of 2 years
old had delay in language development and asymmetry in the perioral region. Conclusion:
There was a relationship between age, facial asymmetry in perioral region and frequency of

delay in language development.

Key-words: Mobius Syndrome, facial palsys, infant development
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1. INTRODUCAO

A Sindrome de Moebius (SM) descrita desde 1888! tem como principal caracteristica a
face inexpressiva desde o nascimento, mesmo durante o choro. Sua prevaléncia € estimada em
1/250.000 nascidos vivos tanto no sexo masculino quanto no feminino?.

A etiologia na SM ainda ndo estd totalmente elucidada, mas fatores ambientais
associados ao uso de drogas como cocaina, dlcool, benzodiazepinicos, talidomida e abortivos
como o misoprostol sao citados na literatura. Recentemente, foram reportadas mutacdes de novo
(quando nenhum dos progenitores apresentam a alteracdo genética) nos genes REV3L e
PLXNDI, que sdo responséveis pelo desenvolvimento do cerebelo e tronco encefalico. Porém
esses genes possuem fungdes ndo relacionadas entre si, pois o gene PLXNDI1 realiza a migragcao
neural e REV3L € o gene responsdvel pela sintese do DNA translesio 2.

Estudos indicam que uma insuficiéncia vascular em idade gestacional precoce seria
responsavel por danos congénitos nos nervos facial e abducente. O nervo abducente (VI par
craniano) € responsdvel pela inervacdo do miusculo reto lateral, que movimenta o olho
realizando abdug¢do, por esse motivo, os pacientes com a SM apresentam estrabismo
convergente®. Ja no nervo facial (VII par craniano) é notada paralisia facial, uni ou bilateral e
ndo progressiva. Responsavel por causar auséncia de expressao facial, succado e dificuldade em
fechar completamente as palpebras durante o sono 3*!°. Além desses, outros nervos podem ser
acometidos 2.

Eventos isquémicos diversos também observados por meio de sinais clinicos e
radioldgicos, revelam malformacdes situadas no tronco cerebral, corpo caloso, vermis cerebelar
inferior, megacisterna magna com comunicagdo direta no IV ventriculo, além de heterotipias
nodulares ®. Essas alteracdes em estruturas encefélicas podem ocasionar dificuldades ao longo
do desenvolvimento cognitivo das criangas com a SM 2°, assim como foi reportado por
Picciolini et al (2016)2, que encontraram déficits de Quoeficiente de Inteligéncia (QI) e atrasos
no desenvolvimento motor de criancas com a sindrome nas faixas etdrias de um a trés anos de
idade. Se houver acometimento do nervo vestibulococlear (VIII par craniano), responsdvel pela
audicdo e equilibrio, a crianca pode apresentar atraso de fala e de linguagem. Isso porque,
sabemos que para um desenvolvimento adequado da linguagem oral, o sistema auditivo precisa
estar integro e funcionante. O fato de a SM danificar os nervos de forma congénita ird fazer
com que as criangas apresentem déficits auditivos desde o nascimento, o que torna a aquisicao
da fala e da linguagem prejudicada, em razdo das perdas de pistas acusticas importantes para o

desenvolvimento da fala>>'!,
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Devido a presenca da paralisia facial, as fung¢des dos miusculos da mimica facial
encontram-se prejudicadas, incluindo a expressdo facial. Os musculos da face que recebem
inervacdo do nervo facial (VII par) s@o: bucinador, orbicular de boca, frontal, procero,
corrugador do supercilio, orbicular dos olhos, nasal, dilatador da asa do nariz, zigomdtico maior,
levantador do angulo da boca, levantador do 14dbio superior, depressor do dngulo da boca e
risério. Além da mimica facial (expressdes de felicidade, surpresa, tristeza, raiva etc), esses
musculos desempenham func¢des importantes como manutengdo do selamento labial, sucgao,
producdo dos sons da fala e auxiliam a ejecdo do bolo alimentar durante a degluticdo. Nos
pacientes com a SM, essas funcdes podem estar alteradas, dificultando atividades didrias como
arespiragdo e degluticao, além de alteragcdes na fala, causadas por disfun¢des de mobilidade da
lingua e da regido perioral>!>!3,

Um outro fator associado a paralisia facial € a presenca de sincinesias, que consistem
em uma contracdo involuntdria acompanhada por um movimento voluntdrio de determinado
grupo muscular independente. Sdo descritas na literatura como as sequelas mais comuns em
casos de paralisias faciais. As sincinesias podem ser observadas durante os movimentos dos
olhos, testa e 14bios, por exemplo.'*!> Além das sincinesias, as contraturas - rigidez na drea
comprometida - também sdo sequelas comuns nas paralisias faciais. Sdo o resultado do
encurtamento das fibras musculares que ocorrem devido ao brotamento axonal, gerando além
de uma inervacgio supra numérica, a perda da relacdo da unidade motora'>,

Em decorréncia das alteracdes anatdmicas e fisioldgicas ocasionadas pelos quadros de
paralisia facial, temos as assimetrias faciais associadas as paralisias nesses pacientes. As
assimetrias podem ter origem devido a diminuicdo da contracdo muscular do lado paralisado,
ou entdo, pela hiperatividade muscular do lado ndo paralisado!®!”.

As criangas com SM apresentam uma série de comprometimentos desde o nascimento,
sendo assim justifica-se a importancia da pesquisa a partir da realizacdo de uma avaliacao
precoce do comportamento muscular facial e do desenvolvimento de linguagem e cogni¢do na
SM, indicando a necessidade de intervengdes multidisciplinares precoces que irdo possibilitar
a integracdo de funcdes e informagdes sensoriais, favorecendo e direcionando os processos de
reabilitacdo e contribuindo para um melhor progndstico para essas criangas, pois, além do
prejuizo na expressao facial e em funcdes como respiracao, mastigacdo, degluti¢io e sucg¢ao,
também podem apresentar atraso de fala e de linguagem, o que poderda dificultar sua

comunicacdo verbal e ndo-verbal 2!,
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2. OBJETIVOS

2.1 Objetivo Geral

Analisar o comportamento da musculatura facial e o desenvolvimento cognitivo e de

linguagem em criangas com a Sindrome de Mobius.

2.2 Objetivos Especificos

a)

b)

d)

Investigar a atividade muscular, bilateralmente, durante a contracio
voluntdria nos seguintes movimentos: contracdo voluntdria céntrica do
musculo orbicular de boca (beijo), contracdo excéntrica do musculo
orbicular da boca associada a contragdao sustentada do musculo bucinador
(sopro), contragdo sustentada do miusculo risério (sorrir) e contracdo
sustentada do musculo frontal (elevar as sobrancelhas) em criancas com a
Sindrome de Mobius.

Investigar a presencga de simetria facial durante a realizagdo das contragdes
voluntérias solicitadas durante o exame de Eletromiografia de Superficie.
Investigar o desenvolvimento de cognitivo e linguagem das criancas com a
Sindrome de Mobius.

Relacionar os achados do exame de Eletromiografia de Superficie a respeito
da assimetria facial dos participantes com os dados obtidos referente as
Escalas de Desenvolvimento Infantil Bayley III quanto aos dominios da

linguagem de cada crianga participante da pesquisa.
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3. REVISAO DA LITERATURA
Durante a presente revisao de literatura, serdo abordados os seguintes temas
relacionados a dissertacio aqui apresentada:
e Sindrome de Mobius;
- Etiologia da Sindrome de Mobius
e Paralisia Facial;
- Uso da Eletromiografia de Superficie na Paralisia Facial;
e Pesquisas relacionadas a Fonoaudiologia e Sindrome de Mobius
- Avaliagdo da Funcdo Muscular Orofacial na Sindrome de Mobius
- Avaliacdo do Desenvolvimento de Linguagem das Criancas com a

Sindrome de Mobius.

3.1 Sindrome de Mobius.
A Sindrome de Mobius (SM) € uma sindrome rara descrita pela primeira vez por Von
Graefe em 1880 e mais tarde pelo neurologista Julius Mobius em 1888 e tem como
caracteristicas a paralisia congénita do nervo facial (VII par craniano — responsavel pela mimica
facial, sensibilidade e gustacdo da lingua, controla as glandulas salivares — exceto parétida - e
lacrimais) - também conhecida como diplegia facial congénita, quando € bilateral - e paralisia
do nervo abducente (VI par craniano — movimenta o globo ocular em abdug¢do), também
congénita 21213,
Além dessas, podem estar associadas paralisias nos nervos:

e  Oculomotor (III par craniano): responsavel pelo movimento da pélpebra superior e do
bulbo do olho;

e Troclear (IV par craniano): movimenta o musculo obliquo superior do olho;

e Trigémeo (V par craniano): sensibilidade da face e movimenta¢do da mandibula;

e Vestibulococlear (VIII par craniano): audicao e equilibrio;

e Glossofaringeo (IX par craniano): responsdvel pela degluticdo e paladar (terco posterior
da lingua);

e Vago (X par craniano): sistema nervoso autdonomo;

e Hipoglosso (XII par craniano): movimentacdo da lingua >!2,
Como consequéncia dos acometimentos dos pares cranianos acima citados, podem

ocorrer alteracdes motoras orais como suc¢ao ineficiente, devido a auséncia de selamento labial,
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auséncia ou diminui¢do da mimica facial (principalmente durante o choro), hipotonia, atrasos
no desenvolvimento motor, dificuldades oculomotoras como o fechamento das péalpebras
durante o sono e de movimentos de lateralidade dos olhos e estrabismo convergente (na maioria
dos casos em que o estrabismo € observado). Em alguns casos, sdo encontrados distdrbios da
degluti¢do: quando hd comprometimento do XII par, podendo levar a um quadro de paralisia
lingual, prejudicando assim, a fase oral da degluticdo ou quando o IX par é afetado, alterando
a motilidade palatina e faringea e consequentemente, comprometendo a fase faringea da
degluticao. Em casos de lesdo no V par, sdo observadas alteracdes de sensibilidade nas regides
periorais inervadas por ele. Em casos de danos ao VIII par, atrasos na linguagem e fala dos
pacientes possivelmente serdo observados. Malformagdes nas maos e nos dedos também sdo
reportadas, assim como associagdes a Sindrome de Polland e Sequéncia de Pierre Robin 2.

A prevaléncia da Sindrome de Mobius € de 1/250.000 nascidos vivos com igual
incidéncia para ambos os sexos. O diagndstico é baseado em critérios clinicos, e pode ser
realizado precocemente ainda no periodo neonatal. Atualmente estdo sendo realizados exames
genéticos a fim de investigar alteracdes em genes especificos 2.

Devido as disfunc¢Oes no sistema motor oral, as criangas com a SM podem apresentar
dificuldades para ganhar peso nos primeiros anos de vida, ocasionadas pela dificuldade durante
a succdo na amamentacio e devido as dificuldades durante a degluticdo - as disfagias.’

Além disso, podem ser observados acometimentos na mastigacdo e na fala desses
pacientes, que pode ser lentificada, dependendo das condi¢des em que se encontram a
musculatura da lingua, ldbios, movimentos mandibulares (o cOndilo mandibular pode
apresentar hipoplasia). Palato e laringe também podem estar alterados >!°.

Em razdo da paralisia ou diplegia facial congénita, a face dos pacientes se torna
inexpressiva, também conhecida como “face de mdscara”, essa caracteristica associada aos
comprometimentos na fala pode ocasionar uma dificuldade de aceitacdo e adaptagdo social
5192021

Comprometimentos cognitivos também podem estar associados a sindrome, geralmente
em grau leve, presentes em 10 a 30% dos pacientes. A associacdo da SM ao Transtorno do
Espectro Autista (TEA) também é descrita. Em um estudo foi reportada a ocorréncia da
associa¢do da SM com TEA em 25% dos casos, ja outro estudo realizado no Brasil, investigou
vinte e trés criancas com a SM expostas durante a gestagdo ao misoprostol e TEA e observou

que 60% das criangas com a sindrome que foram expostas ao misoprostol durante a gestagao,

tiveram o diagnéstico associado ao TEA, 2%23.26.27.28
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Como j4 foi citado, as criangas com a Sindrome de Mdbius, apresentam dificuldades na
fala, alimentacdo, mastigacao, suc¢do e degluticao, além de comprometimentos oculares e em
alguns casos, motores e cognitivos também. Dessa forma, fica clara a importancia e necessidade
de um acompanhamento multidisciplinar e precoce para os pacientes com a sindrome.

Albuquerque e Barreto et. al. (2009)* realizaram um estudo utilizando um protocolo
de anamnese e avaliacdo fonoaudiolégica, com informacdes precisas sobre dados gestacionais
e relacionados ao parto, desenvolvimento neuropsicomotor, informacdes sobre audi¢cdo e
alimentacdo, simetria facial e avaliacao de fung¢des e estrutura de labios, mandibula, bochechas,
palato, neurovegetativas, mastigacdo, degluticao e respiracdo, contando também com avaliacao
da fala. Com a realizacdo do estudo e aplicacdo do protocolo de anamnese e avaliacdo, as
autoras puderam observar a presenca da maioria dos sinais clinicos apresentados na literatura
encontrados em pacientes com a Sindrome de Mobius, como: ldbios com alteracio de tonus,
reducdo de abertura de boca, hipertonia de bochechas em hemiface direita com alteracdo de
tonus e mobilidade, hipertonia de lingua com desvio para lado direito, com alteracdo de
mobilidade, suc¢do ineficiente, mastigacdo com pouca lateralizagdo de lingua com auséncia de
vedamento labial e necessidade de empurrar alimento com os dedos e velocidade de mastigagdo
diminuida, e auséncia de vedamento labial durante a degluticdo. As autoras enfatizam a
importancia de frisar as evolugdes das criancas durante as interven¢des fonoaudioldgicas, a fim
de valorizar as potencialidades de cada paciente. >

Nesse momento, vale ressaltar a importincia de medidas que permitam a comparagdo
entre diferentes momentos da intervenc¢do, a fim de acompanhar a evolucio do tratamento dos
pacientes com a Sindrome de Mobius, permitindo ao profissional a utilizagao de protocolos de

avaliacdo, escalas e exames de mensuracao, como a Eletromiografia de Superficie.

3.1.2 Etiologia de Sindrome de Mobius.

Recentemente, foram reportadas mutagdes de novo (um tipo de mutacao que aparece em
um individuo, mas ndo estd presente em seus pais, ou seja, sdo alteracdes nao herdadas
geneticamente) em pacientes com SM em dois genes: PLXND1 e REV3L. Esses genes sdao
alguns dos responséveis pelo desenvolvimento do rombencéfalo — cerebelo e tronco encefalico
— porém, possuem funcdes totalmente ndo relacionadas: migracdo neural e sintese de DNA
translesdo, essencial para a replicacio do DNA danificado (é a tentaitva de continuar a
replicacio do DNA mesmo com a presenca da mutacdo no gene), respectivamente.

Camundongos com muta¢do nos genes PLXND1 e REV3L passaram por analise que constatou
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que o rompimento dessas vias separadas, afeta diretamente o ndcleo branquial do nervo facial
e consequentemente, a migracdo e proliferacdo de motoneur6nios. O achado de mutacdes em
PLXNDI e REV3L em pacientes com SM, sugere que mutagdes de novo podem ocorrer em
outros genes, sendo também responsdveis por ocasionar a sindrome .

Além da etiologia genética, fatores de origem ambiental, como cocaina,
benzodiazepinas, ergotaminas e principalmente, o misoprostol, vém sendo apontados como
causadores da SM 21*22* O misoprostol, principio ativo do medicamento Cytotec®, é apontado
como uma das causas da SM devido ao aumento do nimero de casos da sindrome associados
a0 uso desse medicamento com fins abortivos, como mostram alguns estudos 2>%,

Uma pesquisa realizada no Rio de Janeiro, relacionou o uso do misoprostol (Cytotec®)
com fins abortivos a SM. Os autores relatam que a partir da disseminac¢do da informagao de que
o medicamento apresenta valor abortivo, 0 mesmo passou a ser utilizado por gestantes com a
intencdo de interromper a gravidez, porém sem a orientacdo médica, ou seja, sem as
informacdes necessdrias para a sua administragdo quanto a dosagem e semanas de gestacao

A pesquisa entrevistou 15 maes de criangas com a Sindrome de Moebius e constatou
que 66,7 % (10 maes) realizaram tentativas de interromper a gestacao, dessas, 100% utilizaram
o Cytotec® como método abortivo %3,

Um outro estudo, realizado em Sdo Paulo, entrevistou 41 maes de pacientes com a
sindrome e foi observado que em 36 casos (88%) as maes ou responsaveis referiram gravidez
indesejada. Destas criangas, 19 (46%) foram expostas ao misoprostol intrautero no primeiro
trimestre de gestacdo 2.

O uso do misoprostol como abortivo foi descrito no Brasil e Paraguai e ressaltado que
0 aborto s6 ocorre se a medicacao for administrada antes de 49 a 63 dias, em 94,5 % dos casos.
Os autores referem ainda que em paises europeus em que o aborto € legalizado, o misoprostol
€ utilizado para realizar a pratica, com acompanhamento médico. Os autores refor¢am os riscos
teratogénicos da medicacdo se administrada sem os devidos critérios médicos 2!.

A acdo intrauterina do misoprostol interfere diretamente na vasculariza¢do do tronco
cerebral, que € interrompida, causando uma isquemia fetal transitoria que afeta a contratilidade
do ttero e consequentemente a irrigacdo cerebral do feto, gerando uma hipoplasia ou aplasia do

nervo facial 2% 23,
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3.2 Paralisia facial.

O nervo facial € o nervo em que as paralisias ocorrem mais frequentemente e o que
possui maior diametro a passar por dentro de um canal ésseo. Tem origem no nicleo motor da
ponte. Por meio do meato acustico interno, o nervo facial adentra o osso temporal e sai do cranio
através do forame estilomastoideio. Em seu trajeto estd localizada a glandula pardétida, pela qual
0 nervo passa e ird realizar a inerva¢do dos musculos da mimica facial através de seus ramos
36,37.38

Existem dois tipos de paralisias faciais e para realizar a identificagdo da paralisia, sdo
utilizadas algumas classificagdes. Além da classificacdo cldssica de diferenciacdo entre
Paralisia Central ou Periférica, podemos utilizar a classificacdo quanto posi¢ao da lesdao do
nervo facial, podendo ser:

e Central ou Supranucleares (Paralisia Facial Central — PFC), quando os neur6nios
motores piramidais do cortex frontal (realizam os movimentos voluntarios) sdo afetados

e chegam aos nucleos motores do facial ipsi e contralateralmente — parte superior e

inferior da face, respectivamente. Neste caso, os movimentos involuntdrios e/ou

emocionais podem estar presentes. A PFC acompanha lesdes vasculares, tumorais,
processos de degeneracdo ou inflamacdo e muitas vezes apresentam sintomas

neurolégicos como hemiplegias e disartrias 3637-3% 4041,

e Periférica — Nucleares ou Infranucleares (Paralisia Facial Periférica - PFP), a paralisia
facial periférica acomete os pacientes com a Sindrome de Mébius ** e tem a etiologia
semelhante as supranucleares, porém a diferenca estd no local em que o nervo facial
sofre a les@o. Nas paralisias nucleares, o nticleo motor do facial € afetado, resultando na
paralisia de todos os musculos da hemiface do lado comprometido, durante os
movimentos voluntdrios e involuntdrios, prejudicando a realizacdo de reflexos e
expressdo facial, que demonstra nossas emocdes “2. O niicleo motor do facial encontra-
se préximo do nicleo motor do VI par craniano (nervo abducente), por esse motivo,
ambos os nervos podem ter comprometimentos associados durante lesdes >°, como
acontece na Sindrome de Mobius, em que a paralisia facial vem acompanhada da

124,

paralisia do abducente!>*%%, H4 também as paralisias periféricas infranucleares, em

que a lesdo ocorre abaixo do nicleo motor do facial, resultando em paralisia facial
completa 3734,
A paralisia facial é a caracteristica mais comum na SM, responsdvel pela “face de

mascara” ou falta de expressdao facial. Isso porque, o nervo facial realiza a inervacdo dos
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musculos da mimica do rosto e sua paralisia acarreta uma desfigurag¢do na face, comprometendo
sua expressdo em razio da dificuldade de mobilizacdo dos miisculos da mimica facial 4.

Algumas fun¢des como a fala, mastigacdo, suc¢do e degluticio podem estar alteradas
devido a presenca da paralisia facial, que dificulta os movimentos articulatérios de fonemas
labiodentais e bilabiais em razdo do musculo bucinador ser afetado, além disso ha o desvio do
filtro naso-labial que também dificulta a fala dos pacientes com a paralisia facial 3.

As fungdes estomatogndticas também sao prejudicadas, pois sofrem uma diminui¢do da
forca de oclusao labial que ocasiona em uma diminui¢ao da pressao intra oral, o que implica
em uma dificuldade de manter os alimentos na boca, resultando em escape oral e residuos de
alimentos no vestibulo. Os pacientes também podem apresentar diminuicao de saliva. Todos
esses acometimentos contribuem para o aparecimento de dificuldades para deglutir, incluindo
engasgos. O nervo facial também € responsdvel pela inervacdo dos musculos estilo-hidideo
(movimenta o hidide para trés e para cima) e ventre posterior do digdstrico (abaixa a mandibula
na mastigacdo e eleva o hidide durante a degluti¢do), se esses musculos forem afetados pela
paralisia, serdo mais um fator contribuinte para as dificuldades mastigatdrias e deglutitorias
13434445

Tessitore, Pfelsticker e Paschoal (2008)*’ realizaram uma revisio de literatura a respeito
dos aspectos neurofisiolégicos da musculatura facial e nela afirmam que as diferencas de
interacdo entre as unidades motoras irdo definir a variacdo, forca e tipo de movimento de cada
musculo. Ainda segundo os autores, a musculatura facial apresenta pequenas quantidades de
unidades motoras, uma vez que realiza movimentos refinados e precisos. A unidade motora € o
conjunto de terminais axonais de um motoneurdnio, é a responsavel pela atividade muscular,
uma vez que contempla o corpo celular do motoneur6dnio e as fibras musculares esqueléticas.
Uma unidade motora é formada por vdérias placas motoras, que sdo a jungdo dos terminais
axonais com a célula muscular. Ainda segundo os autores, os musculos orofaciais, por serem
pequenos e realizarem movimentos delicados, apresentam unidades motoras constituidas por
oito a dez fibras, o que ird garantir que o movimento muscular seja preciso*+***’. O miisculo
orbicular de boca € constritor, enquanto os outros musculos faciais sdo dilatadores. 43,48

Os musculos da mimica facial s@o: orbicular da boca, levantador do l4bio superior e da
asa do nariz, levantador do angulo da boca, zigomatico maior e zigomdatico menor, risorio,
bucinador, depressor do angulo da boca, depressor do labio inferior, mentual, platisma,

orbicular do olho, occipitofrontal, précero, corrugador do supercilio e nasal. Através das
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contragdes desses musculos, a fisionomia da face é alterada, sendo capaz de demostrar as
emocdes pessoais .

Os musculos da face estdo configurados de forma a realizar movimentos simétricos,
quando os musculos que circundam a boca e os olhos realizam uma contragao forte, demandam
reacOes de estiramento e encurtamento de outros musculos da face, incluindo os da cabega. A
paralisia facial afeta o equilibrio das funcdes dos miisculos da mimica facial’®!.

A recuperacdo da funcao facial, podem ser chamadas de neuropraxia, axonotmese ou
neurotmese e dependem do tipo de lesdao no nervo facial. Além disso, a dura¢do do tempo de
desnervacdo e do direcionamento do crescimento das fibras nervosas, os graus de reinervacao
dos axonios e estado dos miisculos afetados também sdo considerados %33+

A fase inicial das paralisias faciais é chamada de flacida (musculatura do lado paralisado
encontra-se flacida e hd auséncia de impulso neural, porém € esperada recuperacdo). J4 a fase
de sequelas, é caracterizada pela presenca de sincinesias no lado acometido pela paralisia
durante a movimentacio da testa, nariz, olhos e labios e contraturas. 43245536

As sincinesias sdo movimentos involuntdrios de um grupo muscular associados a um
movimento desejado de outro grupo muscular, sendo esses grupos musculares, independentes.
Ocorrem devido ao desvio das fibras nervosas durante sua recuperagdo, por esse motivo nao
estdo sujeitas a regeneracdo neural e em alguns casos, podem ocorrer falhas durante a
transmissao entre os axonios que possuem localizacdo préxima e hiperexcitabilidade nuclear.
Durante os movimentos voluntérios, observamos movimentos incompletos na testa associados
a presenca de sincinesias, 1idbios com movimento de protrusdo desviado para o lado
comprometido acompanhados por sincinesia, durante o movimento de inflar as bochechas, o
lado comprometido realiza um movimento menor em relacdo ao lado em que ndao ha
comprometimento em funcdo da contratura muscular, fechamento dos olhos de forma
involuntdria ao sorrir e movimento voluntario de elevagdo das sobrancelhas ou movimentacao
da testa acompanhado de acdo involuntdria da regido da boca, o que € conhecido por sincinesia
oral 1415:52.55

As contraturas ou hipertrofias musculares podem aparecer associadas as sincinesias, sao
sequelas comuns, que aparecem devido a uma gama de acontecimentos que ocorrem no
processo de crescimento das fibras do nervo facial, sendo conhecida como a rigidez presente
do lado da face que foi acometido pela paralisia. Sao ocasionadas pelo brotamento axonal que
ird acarretar uma inervagdo supranumérica e consequente perda da unidade motora, o que

resulta no encurtamento das fibras musculares >3558,
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A presencga de alteracdes fisiologicas como sincinesias € contraturas, associadas a outros
acometimentos anatomicos da paralisia facial, sdo responsdveis pelo aparecimento de
assimetrias faciais, que podem acontecer devido as contragdes diminuidas no lado paralisado,
contribuindo para uma menor mobilidade nesse lado ou entdo por uma atividade exacerbada do
lado em que a mobilidade est4 preservada - o lado em que a musculatura néio est4 paralisada.'!’
A terapia em paralisia facial visa a reabilitacdo das fun¢des que se encontram alteradas,

sendo essas: fala, mastigacio, succdo, degluticdo e a expressio facial **.

Como mencionado por Bernardes (2008)°%, €& dificil mensurar o grau de
comprometimento da face, uma vez que os métodos utilizados sdo geralmente subjetivos e
dificilmente demonstram o real comprometimento motor da face. Ainda segundo a autora, o
Comite de Doencas do Nervo Facial da Academia Americana de Otorrinolaringologia e
Cirurgia de Cabeca e Pescoco, recomenda o método de mensuragdo do grau de
comprometimento da paralisia facial periférica proposto por House e Brackman (1985), mesmo
esse sendo um método subjetivo %,

A determinagdo do grau de comprometimento da musculatura facial de forma precisa é
de grande importancia para a definicdo do planejamento terapéutico de cada paciente, assim
como permite o acompanhamento da evolu¢io em cada caso”’. Para a realizacio de uma
avaliacdo precisa e um acompanhamento funcional da musculatura facial, alguns autores estdao
utilizando a Eletromiografia de Superficie como ferramenta de auxilio para avaliacdo e

tratamento de pacientes em tratamento de paralisias faciais 64239606162

3.2.1 O uso da Eletromiografia na paralisia facial.

O exame de Eletromiografia (EMG) € utilizado para obter informacdes a respeito da
funcionalidade das unidades motoras dos musculos que se deseja estudar. Para o entendimento
das informagdes relativas a condugcdo nervosa do nervo periférico, o exame de
Eletroneuromiografia (ENMG) é escolhido *°.

Renault et. al (2018)° realizaram um estudo com pacientes com a SM e paralisia facial
bilateral utilizando como método de avaliacdio a Eletroneuromiografia a fim de avaliar a
velocidade de condugdo nervosa, de laténcia e de respostas intermitentes do nervo facial nos
musculos faciais e orais. Alteracdes neurogé€nicas estavam presentes em pelo menos 1 muisculo
em 55 dos 59 pacientes estudados. Com os resultados obtidos, os pesquisadores defendem a
hipétese de que hd um defeito precoce no desenvolvimento localizado na por¢do motora dos

nervos cranianos nos pacientes com a SM.
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Um aspecto positivo do exame de Eletroneuromiografia € a sua capacidade de avaliar o
grau de degeneragdo do nervo, porém apresenta um importante ponto negativo pois trata-se de
uma técnica invasiva e dolorosa, sendo seu uso limitado na prética clinica, uma vez que o
equipamento nio estd presente em todas as instituicdes de pesquisa °* 6!,

Diversos estudos vém sendo realizados na fonoaudiologia, otorrinolaringologia e na
fisioterapia associando o uso da Eletromiografia de Superficie em casos de paralisia facial.

Como exemplo, podemos citar o estudo realizado por Sassi e Toledo et.al. (2008)'®

que teve
como objetivo correlacionar dados da EMGs dos musculos elevadores do angulo da boca com
o Indice de Inabilidade Facial (IFF) em pacientes com paralisia facial de longa durago, com a
hipétese de que os participantes com maior assimetria de face obteriam escores menores no
IFF. No estudo, as pesquisadoras utilizaram um grupo pesquisa, com pacientes com paralisia
facial unilateral e um grupo controle, com pacientes sem a paralisia € observaram que 0 grupo
pesquisa obteve diferencas estatisticamente significantes entre as hemifaces durante a
realizagcdo do sorriso € em repouso, enquanto o mesmo nao foi relatado no grupo controle.

J4 um outro estudo realizado por Bernades e Goffi — Gomez et. al. (2009)*° teve como
objetivo avaliar a atividade eletromiogrifica dos musculos frontal, orbicular de olhos,
zigomdticos e orbicular da boca em comparagdo de individuos normais e com paralisia facial
periférica e realizar o Indice de Simetria entre os dois lados da face. Os autores encontraram
médias de atividade muscular semelhantes para ambos os lados em individuos sem a paralisia
facial, enquanto que em individuos acometidos pela paralisia facial periférica em fase de
sequela, foi observada média dentro da normalidade na elevagdo da testa e fechamento de olhos,
porém com indice alto neste movimento para o segmento ldbio, mostrando a sincinesia
olho/14bio’®,

Sassi, Mangili et. al. (2011) buscaram em seu estudo, caracterizar o controle motor e a
morfologia do musculo masseter em individuos com paralisia facial, por meio de avaliacao
eletromiografica e ultrassonogréfica, devido a tendéncia destes a realizarem mastigacao
unilateral em funcdo da dificuldade de movimentacao do misculo bucinador. A pesquisa foi
realizada com gois grupos: pesquisa — formado por oito participantes com PF unilateral
periférica idiopdtica a mais de seis meses, € grupo controle — composto por oito individuos
normais. Todos os individuos tinham idade superior a 18 anos, de ambos os géneros. Os
participantes foram submetidos a avaliacdo de eletromiografia e ultrassonografia ao realizar
algumas tarefas, porém, ndo houve diferenca estatisticamente significante nas comparacoes

intra e intergrupos quanto a assimetria entre as hemifaces, em ambos os exames: EMGs e
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ultrassonografia. Assim como nao foram encontradas diferencas significantes entre a ativacao
dos musculos mastigatérios durante a EMGs. Sendo assim, os autores concluiram que o
controle motor e a morfologia dos musculos masseteres em pacientes com PF periférica
unilateral encontram-se de forma semelhante aos individuos normais .

Dessa forma, a utilizacdo da Eletromiografia de Superficie (EMGs) tem sido adotada
durante a avaliacdo de pacientes com alteracdes miofuncionais orais, de mastigacdo, degluticao
e fala, ocasionadas pela paralisia facial a fim de estabelecer um diagndstico. Sendo utilizada
também nos tratamentos dessas alteracdes, como € o caso do biofeeddback. Os autores Goulart
e Vasconcels et. al. (2002), ressaltaram as caracteristicas e efeitos do uso da técnica de
biofeedback na PF periférica em seu estudo de revisdo bibliografica. Segundo os autores, o
biofeedback consiste em uma técnica que faz uso de referéncias visuais ou auditivas através da
eletromiografia, para indicar ao paciente como estd seu desempenho motor. A técnica é
associada a exercicios voltados para a PF periférica e traz beneficios para a evolu¢do do
tratamento, como a melhora da coordenacdo do movimento e a reducdo de assimetria e
sincinesia, por meio do aprendizado motor .

A EMGs apresenta uma caracteristica positiva uma vez que € um exame nao invasivo e
indolor, que investiga a atividade superficial periférica enquanto o paciente realiza movimentos
musculares voluntarios e involuntérios®*2.

Durante o levantamento bibliografico para a presente pesquisa, ndo foram encontradas

publicacdes relacionando o estudo eletromiografico em pacientes com a Sindrome de Mdobius.

3.3 Fonoaudiologia e Sindrome de Mobius.

Dentre os estudos realizados na fonoaudiologia investigando a SM, encontramos
publicacdes nas areas de Motricidade Orofacial, Linguagem e Audiologia, como por exemplo,
a realizacdo de protocolos de anamnese e avaliacdo, investigacdo de padrdes de estruturas e
fun¢des musculares, realizacdo do exame de imitanciometria, o uso do misoprostol e a relacado
com a linguagem e alteragdes de fala na Sindrome de Mobius %470,

Nao foram encontradas publicacdes utilizando a Eletromiografia de Superficie como
método de avaliagdo muscular orofacial em pacientes com a Sindrome de Mdbius e também
nenhum estudo em que as Escalas Bayley fossem utilizadas como método de avaliacdo do
desenvolvimento de linguagem, cogni¢ao ou motor nas criangas com a sindrome.

A seguir, seréd realizado um breve relato sobre os estudos encontrados nas bases de dados

em saude: MEDLINE e SciELO, sobre os estudos relacionando a Sindrome de Mobius e a
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avaliacdo da func¢do muscular orofacial, assim como a avaliacdo do desenvolvimento da

linguagem nas criangas com a sindrome.

3.3.1 Avaliacdo da funcdo muscular e de estruturas orofaciais na
Sindrome de Mobius.

Durante o presente topico serdo apresentadas pesquisas na drea da fonoaudiologia que
tiveram como objetivo a avaliacdo das fungdes musculares e/ou estruturas orofacias em
pacientes com a Sindrome de Mobius, que contemplam a maioria das publicacdes encontradas
na fonoaudiologia a respeito da sindrome aqui estudada.

Albuquerque e Barreto et. al (2009)*°, apresentam em sua publicacio um protocolo de
anamnese e avaliacdo utilizado na Universidade Federal de Sao Paulo (UNIFESP) e também
realizaram o relato de um caso de um paciente do sexo masculino de 10 anos de idade atendido
no servico. O protocolo contém duas partes: uma de anamnese (questiondrio aplicado aos
responsaveis a fim de investigar a histéria clinica dos pacientes) e outra para avaliacdo de
funcdes e estruturas estomatogndticas (que investiga aspectos relacionados a mobilidade,
motricidade, tonus e postura dos Orgdos fonoarticulatérios, assim como as funcdes
neurovegetativas). Os musculos responsdveis pela expressao facial também foram avaliados
individualmente. As autoras sugerem a utilizacdo do protocolo para evidenciar manifesta¢des
clinicas e individuais nesses pacientes.

Roquette — Ferreira (2008)% realizou um estudo de avaliagdo do sistema miofuncional
oral e das funcOes estomatogndticas com o objetivo de definir o fendtipo estrutural
fonoaudiol6gico da SM e relaciona-lo com as estruturas afetadas encontradas, a fim de elaborar
um programa de atendimento exclusivo para pacientes com SM. A autora examinou 31
pacientes de ambos os sexos e com idades entre 4 e 16 anos e apresentou a descricdo dos
achados da avaliacdo quanto a postura dos l4bios (abertos ou entreabertos), postura e
mobilidade de lingua, palato, simetria de bochechas, mobilidade de mandibula etc e concluiu
que a estrutura facial mais afetada sdo os ldbios devido a presenca da PF e sugere que o
tratamento fonoaudiolégico deve visar estimulacdo da musculatura facial e dos Orgdos
fonoarticulatorios.

J4 a pesquisa realizada por Saconato e Guedes (2009)%, teve como objetivo descrever
as alteracdes morfofuncionais nas fun¢des de mastigacao e degluticdo, investigar quais sao as
consisténcias alimentares mais bem aceitas por pacientes com SM e avaliar a presenca de

manobras compensatdrias durante a degluticdo nessas criangas. A pesquisa foi realizada com
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oito criangas (trés do sexo feminino e cinco do sexo masculino), faixa etdria de cinco a 15 anos,
diagnosticadas com Sequéncia de Mobius. Foi utilizado protocolo de avaliacdo adaptado por
Guedes, Shintani e Cabello (2003)! para avaliar a mastigacio e degluti¢io dos participantes.
Os resultados demonstraram que as altera¢cdes morfofuncionais encontradas nas criangas com
SM contribuiram para a alteracdo da dindmica da mastigacdo e degluticdo. Todos os
participantes realizaram manobras compensatdrias € mesmo com a auséncia dos sinais clinicos
sugestivos de penetracdo/aspiracdo, estes pacientes devem ser submetidos a terapia
fonoaudioldgica, a fim de adequar os 6rgdos fonoarticulatérios na tentativa de proporcionar
uma refeicdo mais prazerosa.

Com o objetivo de descrever as alteragdes morfo-funcionais no sistema sensério-motor-
oral durante as funcOes de degluticdo, suc¢cdo e mastigacdo, assim como as consisténcias de
alimentos mais aceitas e presenga de reflexos em criangas com a SM, Carneiro e Gomes
(2005)%°, avaliaram 22 criancas com idades entre zero a 11 anos, com a SM com o auxilio do
protocolo adaptado de Marchesan (1998)’%, considerando: caracteristicas morfoldgicas,
caracteristicas de tonus e mobilidade de lingua e labio, caracteristicas funcionais de  sucgdo,
mastigacdo e degluticdo; consisténcia alimentar aceita e reflexos presentes. As alteracdes mais
encontradas foram as morfolégicas de labio superior encurtado e palato alto e estreito, alteracao
de mobilidade de ldbio, tonus inadequado durante o vedamento labial em repouso, succao
ineficiente e auséncia de mastiga¢do. Quanto as consisténcias alimentares, liquidas e pastosas
foram aceitas por todos os participantes. Os reflexos de gag e degluticdo estavam presentes.
Todas as criangas avaliadas na pesquisa apresentaram alteragdes morfo-funcionais no sistema
sensdrio-motor-oral, e disfungdes na mastigacao e sucgao.

Como podemos perceber na bibliografia levantada, o foco dos pesquisadores consiste
em estudar estruturas musculares orais e as fungdes estomatognaticas na SM, incluindo a
preferéncia alimentar de acordo com as consisténcias mais aceitas pelos pacientes. Nao foram
encontrados estudos que investigassem questdes relacionadas a atividade muscular durante a
movimentacdo da face ou algum outro estudo cuja metodologia fosse o uso de eletromiografia

para avaliacdo da atividade elétrica muscular em pacientes com a SM.
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3.3.2 Avaliacdo do desenvolvimento de linguagem das criancas com a
Sindrome de Mobius.

Neste primeiro momento, sinto a necessidade de elucidar a diferenca conceitual entre a
linguagem e a fala, uma vez que esses dois conceitos, muitas vezes sdo confundidos como sendo
apenas um.

A linguagem € um sistema de simbolos que usamos para representar alguns significados
em nossa cultura e € representada por seis elementos, sendo eles:

e Fonologia (sons da lingua);

e Prosddia (entonacdo);

e Sintaxe (como as palavras estdo organizadas na frase);
e Morfologia (classificacdo das palavras);

e Semaintica (vocabulario);

e Pragmitica (uso da linguagem).

A fala, restringem-se os movimentos articulatérios responsdveis pela produgio vocal e
pela fluéncia. A linguagem € a forma como nos expressamos e trocamos informagdes e a fala é
a articulagdo das palavras’>.

H4 também a diferenciacdo entre linguagem receptiva, que se refere a capacidade de
compreensdo da linguagem a partir do entendimento da entonacdo, dos sons da lingua,
significado das palavras, entre outras percep¢des, em contextos diversos, a partir de um
feedback auditivo. E da linguagem expressiva, que é a capacidade de se expressar através da
fala ou entdo de gestos’.

Sabemos que o desenvolvimento da linguagem e da fala ocorre de forma conjunta ao
desenvolvimento auditivo'! e que as criangas com a Sindrome de Mobius, estudadas nessa
pesquisa, podem apresentar acometimentos auditivos e nos 6rgaos fonoarticulatérios capazes
de prejudicar o desenvolvimento adequado da fala e da linguagem (expressiva e receptiva)'.

Nesse ponto, € valido relembrar os marcos do desenvolvimento da fala, afim de verificar
pontos em comum na linguagem, fala e audi¢do - apesar de essa tltima nao ser o foco de estudo
da pesquisa.

e Nascimento — 3 meses de idade: se assusta com sons altos (reflexo de Moro); reconhece

vozes familiares e faz sons de vogais, como /o/ e /a/.

e 3 — 6 meses de idade: faz sons como /baba/ e /gaga/; balbucios; se interessa por
brinquedos que emitem sons, realiza modificagdes no pitch da voz quando estd com

vontade de alguma coisa; localiza o som com os olhos e a cabeca.
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e 6 —9 meses: atende quando é chamado pelo nome; imita a fala com sons ininteligiveis;
brinca com a repeticao da voz; entende os conceitos de “nao” e “tchau”; diz /papa/ e
/mama/; escuta musicas atentamente.

e 9 — 12 meses: responde diretamente a conversa, expressando emocdes; localiza sons
altos e suaves rapidamente; faz uso de duas ou trés palavras; atende a solicitacdes
simples; interrompe agdes em resposta ao “nao”.

e 12 — 18 meses: identifica pessoas, partes do corpo e brinquedos; localiza o som
bruscamente em todas as dire¢des; consegue dizer o que quer; gesticula com a fala de
forma apropriada; se balanca no ritmo da musica e repete algumas palavras.

e 18 — 24 meses: obedece a comandos simples; fala frases compreensiveis de duas
palavras; reconhece sons do ambiente; apresente um vocabuldrio de cerca de 20
palavras'!.

Ap6s os 3 anos, € possivel entender tudo o que a crianga fala, porém ainda podem estar
presentes algumas trocas fonoarticulatérias e erros gramaticais’’.

A deteccdo precoce de atrasos no desenvolvimento € importante para a prevengdo de
riscos para o desenvolvimento e para fatores emocionais e comportamentais, antes que esses se
tornem problemas ao longo da vida da crianca’>’¢. Dessa forma, a avaliacio e a intervengio sdo
de extrema importancia para que as criangas com a Sindrome de Mobius se desenvolvam com
menos dificuldades. Para isso, faz-se necessaria a aplicagdo de um instrumento de avaliacao
objetivo e que seja capaz de englobar os aspectos envolvidos no processo de desenvolvimento.

As Escalas de Desenvolvimento Infantil Bayley III foram validadas no Brasil e
traduzidas para o portugués, obtendo alto valor de sensibilidade e evidenciando ser um
instrumento adequado para a avaliagcdo de propriedades psicométricas, capaz de rastrear
criangas sob risco de acordo com os requerimentos da Psychological Association’®.

Uma vez que as criancas com a SM podem apresentar atraso de fala e linguagem, déficits

cognitivos e motores,>*"?32

as Escalas de Desenvolvimento Infantil Bayley III, podem ser
consideradas um instrumento adequado para avaliar o desenvolvimento dessas criancas a fim
de realizar o diagnéstico de possiveis atrasos no desenvolvimento, uma vez que avalia a
linguagem expressiva e receptiva, além de outros aspectos como a cognicdo e motricidade
global e fina, viabilizando a realizacao de intervengdes precoces e contribuindo para um melhor
progndstico, assim como recomenda a literatura’. Westerlund e Berglund et. al. (2006)",

referem que buscar instrumentos que avaliem a linguagem receptiva e expressiva sao uma

maneira mais nitida de observar as habilidades linguisticas reais de cada individuo.
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Foram encontrados dois estudos relacionando a SM com as alteracdes de linguagem e
fala dos pacientes com a sindrome. Um deles apresentou como objetivo verificar se a linguagem
e a fala de criancas com a SM cujas maes referiram o uso de misoprostol durante a gestagcdo
apresenta diferencas em relagdo as criancas em que as maes ndo fizeram uso desse teratogénico
durante a gestacdo. As maes de 18 criancas foram entrevistadas e perguntadas a respeito do uso
do misoprostol durante a gestacdo e os pacientes foram avaliados com um protocolo utilizado
na instituicdo * que abrange questdes de fala, linguagem, fungdes do sistema estomatognatico,
entre outros. Das mdes dos pacientes, 61,1% admitiu ter tomado misoprostol em algum
momento da gestacdo. A autora refere que a maioria dos participantes apresenta paralisia facial
bilateral (83,3%), 44,4% ainda ndo havia adquirido fala ou apresentava atraso no
desenvolvimento da fala para a faixa etaria. Muitos demonstraram movimentos de lingua
suficientes para a fala e degluticio. Algumas criancas apresentaram dificuldades nos
movimentos articulatdrios, como a realiza¢do da articulacido de consoantes bilabiais em outros
pontos que ndo os labios (paralisia do musculo orbicular de boca) e a dificuldade de alcancar
os pontos articulatérios alveolares e retroflexos (paralisia da lingua). Nao foram encontradas
diferengas entre os grupos de criangas com a SM cujas maes fizeram uso do misoprostol para o
grupo de maes que nao utilizou o teratogénico durante a gestacdo quanto aos aspectos de fala e
linguagem®®.

Um relato de caso, aborda os tipos de alteracdes encontradas na fala das criangas com a
sindrome, que podem apresentar dificuldades na produgio dos fonemas /m/, /b/, /t/ e Ip/*.

Albuquerque e Barreto et. al (2009) também relatam as alteracdes e dificuldades durante
a producdo da fala, referindo que a hipernasalidade é frequente nesses pacientes, além de
mencionar a dificuldade de mobilidade de lingua e palato mole causadas pela paralisia facial,
que iréd reduzir a pressdo intra-oral, dificultando a articulagdo dos fonemas e contribuindo para
o aumento da nasalidade®.

Alves e Lima et. al (2015)%, realizaram uma andlise de literatura com publicacdes que
caracterizam a fala de criangas com a SM, com estudos publicados entre janeiro de 2008 e
outubro de 2013. Segundo os autores, os estudos encontrados afirmam que ha presenca de
alteracOes na fala em criangas com a sindrome, porém essas altera¢des ndo sio caracterizadas
linguisticamente e nenhum dos artigos abordou exclusivamente a linguagem em pacientes com
a SM. Os autores finalizam o artigo de revisdo ressaltando a importancia de estudos que

caracterizem a linguagem de pacientes com a SM, a fim de possibilitar medidas e contribui¢des
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para a prética clinica e educacional, visando uma melhor comunicacdo e qualidade de vida a
esses pacientes.

Nenhum dos estudos relacionou o uso das Escalas de Desenvolvimento Infantil Bayley
IIT a avaliac@o do desenvolvimento da linguagem receptiva e expressiva ou a outros aspectos

do desenvolvimento (cognitivo € motor).

4. METODOLOGIA
4.1 Desenho do estudo.
Trata-se de uma pesquisa de cardter prospectivo, com delineamento transversal,
descritiva e de abordagem quantitativa, na qual os musculos da face de criangas com Sindrome

de Mobius foram estudados, juntamente com o desenvolvimento da cognitivo e da linguagem.

4.2 Selecao dos sujeitos.

Foram convidados a participar da pesquisa, criancas na faixa etaria entre 10 (dez) meses
a 4 (quatro) anos. Os participantes foram recrutados no ambulatério de Dismorfologia
Craniofacial, de responsabilidade da Dra. Vera Lucia Gil da Silva Lopes do Departamento de
Genética Médica da FCM/HC/UNICAMP, que apds a realizagdao de uma parceria com a Prof®.
Dr*. Mirian Hideko Nagae Espinosa, iniciaram acompanhamento no ambulatério de
Motricidade Orofacial do Centro de Estudos em Pesquisas e Reabilitacdo “Prof. Dr. Gabriel
Porto” (CEPRE/FCM/UNICAMP) ou na Associacio Moebius do Brasil (AMOB), em Sao
Paulo, apds contato realizado com a responsdvel pela associagdo. Foi realizado contato
pessoalmente ou via ligacdo telefonica para selecionar os pais e responsdveis interessados em
participar da pesquisa com seus filhos. Os participantes que ndo residiam em Campinas/ SP
utilizaram o transporte da prefeitura de suas respectivas cidades para virem até a UNICAMP
realizar a coleta de dados.

A principio, 12 (doze) criancas foram convidadas a participar do estudo. Porém, 3 (trés)
ndo estavam mais residindo no estado de Sao Paulo, 2 (duas) familias ndo aceitaram participar
da pesquisa, 1 (uma) crianga precisou ser retirada da amostra devido a idade, e a mae de 1 (uma)
crianga estava passando por uma situacdo dificil que a impossibilitava de participar. Sendo

assim, a amostra foi composta por 5 (cinco) criangas.
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4.3 Critérios de inclusao.

e Criancas entre 10 meses e 4 anos diagnosticadas com Sindrome de Mobius
comprovada por exames clinicos genéticos;

e Criancas cujos pais assinaram o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
(APENDICE A)

e Criancas com Sindrome de Mobius que realizaram Avaliagdo Audiolégica Bésica
e/ou Comportamental que comprovaram limiares auditivos dentro dos padrdes de

normalidade

4.4 Critérios de exclusdo.
e Criancas com Sindrome de Mobius fazendo uso de medicamento miorelaxante;
e Criancas com Sindrome de Mdbius com trauma facial.

e Criancas com Sindrome de Mobius com perda auditiva.

4.5 Procedimentos.

Antes de iniciar a avaliacio muscular facial e do desenvolvimento, foi realizada um
anamnese com as maes (ANEXO B),

Os misculos faciais foram avaliados com a utilizacdo do exame de Eletromiografia de
Superficie e foram considerados para a avaliacdo: o muisculo frontal, bilateralmente e a regido
perioral, compreendida entre a rima bucal e a margem do miusculo bucinador, bilateralmente.

Durante a avaliacdo, foi solicitado que as criancas realizassem movimentos faciais
imitando “caretas” impressas em cartoes. Os movimentos foram: contracao voluntdria céntrica
do musculo orbicular de boca (beijo), contracdo excéntrica do musculo orbicular da boca
associada a contragdo sustentada do musculo bucinador (sopro), contracdo sustentada do
musculo risorio (sorrir) e elevacdo do musculo frontal (levantar as sobrancelhas). Enquanto as
criancas realizavam os movimentos com a face, o eletromidgrafo coletava a atividade elétrica
dos miusculos durante as contracdes necessdrias para realizar os movimentos solicitados. O
exame de Eletromiografia de Superficie foi realizado no Laboratério de Eletromiografia de
Superficie do CEPRE/FCM/UNICAMP.

A aplicacao da Escala de Desenvolvimento Infantil Bayley foi realizada em uma sala de
atendimento no CEPRE/FCM/UNICAMP, com espaco fisico adequado para a aplicacio das

provas.
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4.6 Instrumentos utilizados.

4.6.1 Exame de Eletromiografia de Superficie

O exame de eletromiografia ndo é considerado invasivo, uma vez que 0s sinais s@o
coletados com eletrodos bipolares de superficie aderidos a pele, ou seja, ndo causam dor.

A pesquisa seguiu as preconizacdes do European Applications of Surface
Eletromyography (SENIAM)’. Foi utilizado o eletromiégrafo Myosystem 1 e software
Myosystem BRI, versdo 2.52, condicionador de sinais de 12 bits de resolucio com Modo de
Rejei¢do Comum de 112 dB, 60 Hz e conversor Analdgico Digital Myosystem, modelo PCI-
DAS 1200. Eletrodos descartdveis pediatricos bipolares de Ag/AgCl, modelo Chicopee MAO1
(Meditrace, Kendall-LTP), acoplados a um pré-amplificador (modelo PA 1010-VA, ganho de
20 vezes) para formar um circuito diferencial. Esse circuito subtrai o sinal comum e amplifica
o sinal diferencial de interesse para atenuar artefatos e evitar crosstalk. O eletrodo de referéncia,
monopolar, de aco inoxiddvel foi fixado no osso esterno dos participantes. Nos musculos
faciais, a distancia inter-eletrodos foi de lcm”.

Para captagdo do sinal, a frequéncia de amostragem foi de 2 kHz. As mensuragdes de
atividade elétrica muscular foram submetidas a um filtro Butterworth, passa-banda de 20-500
Hz, retificacdo com filtro passa-baixa de 4 Hz e célculo da atividade elétrica média do sinal por
meio do Root Means Square (RMS)7380,

Os critérios adotados para a escolha do posicionamento dos eletrodos nos grupos
musculares foram relativos ao musculos que recebem inervacdo do VII par craniano (facial —
afetado pela SM), sendo assim, foram escolhidos, o musculo frontal e a regido perioral,
englobando os miusculos bucinador, orbicular de boca e risério, uma vez que, devido a
proximidade entre esses musculos, ndo podemos afirmar com certeza que o eletrodo descartdvel
estd fixado apenas em um musculo, como no frontal.

A duracdo dos registros foi de 5 segundos e a captacdo do sinal de atividade muscular
ocorreu durante a realizacdo de fungdes motoras (mimica) como: contracdo voluntdria céntrica
do miusculo orbicular de boca (beijo), contragdo excéntrica do musculo orbicular da boca
associada a contracdo sustentada do musculo bucinador (sopro), contragdo sustentada do
musculo risério (sorrir) e elevacdo do musculo frontal (levantar as sobrancelhas). Testes de
funcdo muscular para garantir o correto posicionamento dos eletrodos também foram
realizados.

Os participantes menores de 3 anos de idade, permaneceram sentados no colo da mae

ou responsdvel legal. Quando possuiam acima de 4 anos de idade permaneceram sentados
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sozinhos na cadeira com apoio para os pés e sem apoio para os bracos, flexao de 90° de quadril,
joelhos e tornozelos, orientados segundo o plano de Frankfurt. Os dados foram armazenados
em um banco em um computador destinado exclusivamente para esse fim. Foi assegurado a
todos os sujeitos de pesquisa, a garantia de que resultados obtidos e que sejam de seu interesse
lhes seja comunicada (e/ou ao médico e/ou fonoaudidlogo responsdvel por seu tratamento,

quando for o caso).

4.6.2 Escalas de Desenvolvimento Infantil Bayley (ANEXO A)

Para investigacdo do desenvolvimento cognitivo, de linguagem e motor, foram
aplicadas as Escalas de Desenvolvimento Infantil Bayley III, padronizadas com o objetivo de
avaliar o desenvolvimento infantil, podendo identificar atrasos e contribuir com informacdes
para intervengOes e para a evolugdo dos casos avaliados. Pode ser aplicada de 0 a 42 meses de
idade, com margem de 15 (quinze) dias para mais ou para menos®'.

As Escalas foram recentemente traduzidas para o portugués e vém sendo utilizadas em
nosso pais, uma vez que por meio de sua aplicacdo, faz-se possivel obter importantes e
detalhadas informagdes a respeito do desenvolvimento neuropsicomotor das criangas de nosso
pafs 8184,

A BAYLEY-III € um instrumento utilizado para diagnéstico e é composta por cinco
sub escalas padronizadas: Escala Cognitiva; Escala de Linguagem - formada pela Escala de
Linguagem Receptiva e Escala de Linguagem Expressiva; Escala Motora - subdivida em Escala
Motora Fina e Escala Motora Grossa - Questiondrio Comportamental Adaptativo e
Questiondrio Social-emocional. Nessa pesquisa, foram utilizadas para andlise, as escalas de
Cognicdo e Linguagem, porém as trés escalas — Cogni¢do, Linguagem e Motor - foram
aplicadas nos participantes.

As escalas sdo apresentadas de forma independente e apresentam diferentes
quantidades de itens. Alguns dos itens sdo observacionais a partir de atitudes espontaneas da
criangca enquanto outros exigem o manejo de objetos, repeticdo de acdes por parte da crianca
feitas pelo examinador e controle do tempo.

A Escala Cognitiva é composta por 91 itens e fornece informagdes a respeito do
desenvolvimento sensdrio-motor, da exploracdo e manipulacdo de objetos, da formagao de
conceitos, da memdria e do processamento cognitivo.

A Escala Motora, é composta por Escala Motora Fina e Escala Motora Grossa que
apresentam 66 e 72 itens respectivamente, totalizando 138 itens. A Escala Motora Fina observa

aquisicoes de preensao palmar, integracao perceptivo-motora, planejamento motor e atividades
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envolvendo velocidade manual, enquanto a Escala Motora Grossa considera os
posicionamentos estaticos € movimentacao dinamica.

A Escala de Linguagem ¢é subdividida em Linguagem Receptiva e Linguagem
Expressiva e juntas apresentam 97 itens. A Escala Linguagem Receptiva possui 49 itens que
avaliam os comportamentos pré-verbais e o desenvolvimento do vocabuldrio. A Escala
Linguagem Expressiva, em 48 itens, fornece informacdes quanto a comunicagdo verbal, como
balbucios, risos e desenvolvimento da fala.

Os materiais fornecidos pela BAYLEY-III para a realizacdo do teste padronizado sdo:
livro de estimulos, livro de figuras, livro de histéria, 12 cubos vermelhos (8 sem furos e 4 com
furos), base para encaixe de pinos e 16 pinos (8 amarelos, 4 vermelhos e 4 azuis), cofre, urso,
sino, pote redondo pequeno com tampa, pulseira, manga com botdo, carrinho de brinquedo
pequeno, caixa transparente de acrilico, pente, pecas de encaixe, xicara com asa, boneca, bolsa
azul, 5 discos (vermelho, verde, azul, preto e amarelo), régua vermelha com furos (para passar
o cadarco), bola grande, jogo da memoria, espelho, quadro para encaixe (azul/rosa), jogo azul
de pecas para encaixe (4 redondas e 5 quadradas) e jogo vermelho de 3 pecas para encaixe
(quadrado, circulo e tridngulo), trés quebra-cabecas (bola, sorvete, cachorro), chocalho rosa,
argola vermelha presa em corddo branco de material sintético, conjunto de sete patos (3 grandes
nas cores azul, vermelho e amarelo, 3 pequenos com estas mesmas cores € 1 azul mais pesado
que o outro da mesma cor), cadar¢o, bola pequena, pato amarelo sonoro de borracha macia, fita
métrica, trés copos de pléstico, trés colheres de metal, dois ldpis, dois gizes de cera vermelhos,
duas toalhinhas de rosto.

A seguir, a figura 1 ilustra os materiais que compdem a escala BAYLEY-IIIL.
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Figura 1. Kit Bayley Scales of Infant and Toddler Development 111

A avaliagdo € iniciada apds o cdlculo da idade da crianca em meses e seu registro na
capa do caderno de registro e entdo a idade € representada por uma letra do alfabeto (ANEXO
B). Em caso de criangas com prematuridade a idade cronoldgica deve ser corrigida. Faz-se
necessario que a crianga acerte os trés primeiros itens consecutivos da letra correspondente a
idade, se houver falha em algum desses trés primeiros itens volta-se a letra da idade anterior
quantas vezes forem necessdrias. Interrompe-se o teste ao ocorrer cinco falhas sucessivas.

O tempo médio para avalia¢do varia de 25 a 40 minutos. Quando a resposta da crianca
nao demonstrar, com seguranca, a sua habilidade, consequente ao choro ou ao sono, a avaliacao
deve ser interrompida, retornando assim que o desconforto estiver solucionado. A avaliagdo
deve ser suspensa quando, mesmo apds a pausa permitida, o choro, sono, ou outros desconfortos
ndo forem solucionados.

A pontuacdo de cada item em cada categoria pode ser um (1) ou zero (0). Ao receber
a pontuacdo 1 (um), significa que a crianga desempenhou a exigéncias do item conforme os
critérios estabelecidos. Ao receber a pontuacdo 0 (zero), ela ndo cumpriu com o preconizado
pelo item ou ndo o realizou.

A contagem de cada escala é obtida com a soma dos itens testados e pontuados com o

1 (um), ao nimero de itens equivalentes as idades anteriores, o valor encontrado € escore bruto
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(Raw Score) de cada escala (cognitiva, motora e de linguagem), este por sua vez € convertido

para pontos padronizados na escala obtendo-se o escore normativo, Composite Score (CS).
Cada escala é pontuada com base na somatdria de tarefas realizadas pela crianca

gerando escores brutos, que sdo convertidos em diferentes tipos de escores. De acordo com o

182

manual®, recomenda-se, para uso em pesquisas cientificas, os escores baseados em normas

para a idade, como o escore composto, pois € a partir desses escores que as medidas
psicométricas sdo garantidas. Para o escore composto, 100 é a pontuagdo média com desvio-
padrio de +15 pontos. E possivel também classificar os escores compostos em faixas: muito
superior (acima de 130 pontos), superior (entre 129 a 120 pontos), acima da média (119-110
pontos), na média (109 a 90), abaixo da média (89-80), limitrofe (79-70) e extremamente baixo

(69 ou menos pontos).

4.7 Aspectos éticos da pesquisa.

A coleta de dados da presente pesquisa foi iniciada apés aprovagio do Comité de Etica
em Pesquisa (CEP) da Universidade Estadual de Campinas sob protocolo de numero
2.261.694/2017.

As familias foram convidadas a trazerem seus filhos para a avaliagdo da musculatura
orofacial e desenvolvimento de linguagem, motor e cogni¢do, pessoalmente durante o
acompanhamento no ambulatério de Motricidade Orofacial do CEPRE/FCM/UNICAMP ou
por contato telefonico realizado pela pesquisadora, no periodo de outubro de 2017 a junho de
2018.

Uma vez que os participantes sdo menores de 7 (sete) anos de idade, o consentimento
foi dado pelos pais e responséveis, de forma que os responsaveis foram informados sobre os
objetivos do estudo, assim como os métodos de avaliacio da musculatura da face e do
desenvolvimento. Assim, apds os procedimentos serem esclarecidos, as criancas foram
convidadas a participar. Todos os responsdveis pelos participantes assinaram o Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) e receberam uma cépia desse. (APENDICE A).

A participac@o na pesquisa foi voluntdria, os pais e responsaveis puderam recusar e
interromper a qualquer momento, sem que lhes fosse causado algum prejuizo. E importante
ressaltar que as identidades das criangas e de suas familias foram preservadas de forma a evitar
exposi¢coes, assim como informacdes que possam causar danos morais foram mantidas em

sigilo.
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Nao houveram ressarcimentos aos participantes, quanto a eventuais prejuizos aos pais,
responsaveis e as criancas. Nao houve previsdo de riscos aos participantes. Os desconfortos
relacionaram-se aos procedimentos de colocagdo e retirada dos eletrodos, que poderiam causar
vermelhidao na pele e ao tempo despendido para a realizacdo das avaliagdes, que poderiam
deixar as criancas cansadas. Nesse caso, a avaliacdo era interrompida e continuada apds alguns
minutos, ou remarcada para outro dia. Os beneficios estdo relacionados ao auxilio no
entendimento dos casos de criangas com SM, quanto a musculatura facial e ao desenvolvimento
global, bem como nas intervencdes na drea da satde afim de melhorar a qualidade de vida dos

participantes em atividades como: falar, se alimentar, sugar e deglutir, por exemplo.

4.8 Limitacdo amostral e andlise estatistica.

Conforme mencionado, a SM é apresenta baixa incidéncia?, fato que introduz limita¢des
a amostra na tentativa de aplicacao de algum teste estatistico. No presente estudo, foi aplicado
o teste de Wilcoxon para uma amostra, composta pelas diferencas entre os valores do RMS do
lado esquerdo e direito, para ambos o musculo Frontal e Perioral. Esse teste foi escolhido pois,
nesse caso, testa a independéncia entre os pares de valores de RMS do lado esquerdo e direito,
isto €, se ha evidéncias estatisticas para a predominancia de atividade média muscular em um
dos lados da face.

As limitacdes amostrais serdo expostas sob a égide do estudo de Wang, Bin, et
al.(2003)%¢, os resultados dos testes, assim como os célculos do poder e do tamanho amostral
ideal, serdo expostos no Apéndice. Seguindo orientacdo de pesquisa, um teste de independéncia
como o aqui utilizado ndo deve analisar conjuntamente os musculos Frontal e Perioral, de forma
que os cdlculos citados sdo feitos em duas situagdes diferentes — uma considerando os valores
do musculo Frontal e outra, valores da musculatura Perioral.

Segundo as formulas expostas em Wang, Bin, et al. (2003)%¢, o cdlculo do poder do teste a
posteriori , utilizando os dados coletados dos 6 individuos, resulta em um poder aproximado de
0 e 0,1056, quando testados para a musculatura Frontal e Perioral , respectivamente. Esses
valores sdo muito inferiores ao poder de teste geralmente recomendado, o que compromete a
inferéncia sobre o teste. Utilizando esse valor recomendado (poder = 0,8), o tamanho amostral
ideal seria N=25, quando utilizado os dados do musculo frontal, e N=87, quando utilizado os
dados da musculatura Perioral. Isso significa dizer que o tamanho amostral pequeno, imposto

pela baixa incidéncia da sindrome, € um fator que limita a capacidade de inferéncia do teste
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apropriado e, por isso, esse estudo foca em analise descritiva para gerar conclusdes acerca do

estudo da SM.

5. RESULTADOS
5.1 Caracterizag¢ao da amostra.

Na Tabela 1 encontram-se as informacdes relacionadas ao lado da paralisia facial e

caracterizacdo da amostra, cujos dados revelaram predominancia do sexo feminino.

Tabela 1. Caracterizacdo da amostra pesquisada quanto a idade, sexo e tipo de paralisia facial.

Participantes Idade Sexo Tipo de Paralisia Facial
P1 1,6 anos Masc Bilateral

P2 10 meses Fem Unilateral (E)

P3 3,8 anos Fem Unilateral (D)

P4 1,10 anos Fem Bilateral

P5 1,2 anos Fem Unilateral (E)

D: direito E: esquerdo Fem: feminino Masc: masculino

5.2 Eletromiografia de Superficie.

Para a andlise do Exame de Eletromiografia de Superficie, foram utilizados os valores
do Root Means Square (RMS), atividade elétrica média do sinal obtido por meio da
eletromiografia (Tabela 2). Durante os exames realizados nos participantes, foram
mensuradas fun¢des em que sdo esperadas predominancia de atividade dos musculos periorais
durante a realizacdo dos movimentos de beijo, sopro, sorriso e do musculo frontal ao elevar a

sobrancelha.



Tabela 2. Valores de RMS
muscular (uV).
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encontrados durante as situacdes estudadas para cada grupo

M. Frontal M. Frontal Perioral Perioral
Situacao Direito Esquerdo Direito Esquerdo
Beijo 264,4 149,74 140,25 141,11
P1 Sopro 191,66 151,44 100,7 177,35
. Sorrir 78,47 100,49 74,13 161,68
Bilateral
Elevar
sobrancelha 289,14 152,65 101,41 104,2
Beijo 25,99 28,5 33,93 11,96
P2 Sopro 503,91 33,51 313,91 12,28
Unilateral Sorrir 25,51 31,14 35,38 12,04
(E) Elevar
sobrancelha 25,1 97,58 190,1 12,94
Beijo 52,33 80,78 44,18 60,8
P3 Sopro NR NR NR NR
Unilateral Sorrir 63,6 124,19 33,99 89,05
(D) Elevar
sobrancelha 136,77 438,35 11,52 11,24
Beijo 64,88 96,65 10,12 23,5
pa Sopro 189,75 178,16 19,11 46,88
. Sorrir 59,28 76,81 17,3 57,32
Bilateral
Elevar
sobrancelha 116,18 216,53 9,62 24,5
Beijo 38,34 47,33 133,15 84,24
P5 Sopro 46,2 47,16 360,51 22,43
Unilateral Sorrir NR NR NR NR
(E) Elevar
sobrancelha 1109,59 102,75 1268,72 41,85

NR: ndo realizou o movimento solicitado, RMS: Root Means Square, M.: Musculo, puV:

microvolt.

Note que em todos os participantes independente da atividade executada houve uma
hiperatividade do musculo frontal.
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As Tabelas 3 e 4 mostram os valores do Indice de Simetria da musculatura investigada.

Para isso, foi utilizado o célculo do Indice de Simetria, a partir da equagio:

IS musculo = 1 - |RMS direito — RMS esquerdo|
RMS direito + RMS esquerdo

Em que: IS€ o Indice de Simetria de cada musculo estudado, foram calculados indices
de simetria para os musculos: frontal e regido perioral. RMS direito é o valor da atividade
elétrica média do musculo localizado a direita e RMS esquerdo, valor da atividade elétrica
média do mesmo musculo, a esquerda. Os valores de IS variam entre O (indicando auséncia de
simetria) a 1 (que indica simetria perfeita nas medi¢Oes dos musculos a direita e a esquerda, o
que equivale a valores idénticos em ambas as medi¢des). Para indicar simetria entre os lados
nos musculos estudados, o valor adotado foi superior a 0,8 (adaptado da férmula de Robinson

e Herzorg, 1987)%.
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Tabela 3. Indice de Simetria e médias de Indice de Simetria do musculo frontal em cada

atividade executada pelos participantes

Paciente Situagao IS Frontal
Beijo 0,7
Sopro 0,9
P1 Sorrir 0,9
Elevar sobrancelha 0,7
MEDIA 0,8
Beijo 1,0
Sopro 0,1
P2 Sorrir 0,9
Elevar sobrancelha 0,4
MEDIA 0,6
Beijo 0,8
Sopro NR
P3 Sorrir 0,7
Elevar sobrancelha 0,5
MEDIA 0,6
Beijo 0,8
Sopro 1,0
P4 Sorrir 0,9
Elevar sobrancelha 0,7
MEDIA 0,8
Beijo 0,9
Sopro 1,0
P5 Sorrir NR
Elevar sobrancelha 0,2
MEDIA 0,7

IS: Indice de Simetria, NR: Nao Realizou.

Note que os indices de simetria obtidos foram coincidentes com o tipo de paralisia de cada

participante.
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Tabela 4. Indice de Simetria ¢ médias de Indice de Simetria da musculatura perioral nas

atividades executadas pelos participantes

Paciente Situacao IS Perioral
Beijo 1,0
Sopro 0,7
P1 Sorrir 0,6
Elevar sobrancelha 1,0
MEDIA 0,8
Beijo 0,5
Sopro 0,1
P2 Sorrir 0,5
Elevar sobrancelha 0,1
MEDIA 0,3
Beijo 0,8
Sopro NR
P3 Sorrir 0,6
Elevar sobrancelha 1,0
MEDIA 0,8
Beijo 0,6
Sopro 0,6
P4 Sorrir 0,5
Elevar sobrancelha 0,6
MEDIA 0,6
Beijo 0,8
Sopro 0,1
P5 Sorrir NR
Elevar sobrancelha 0,1
MEDIA 0,3

IS: indice de Simetria, NR: Nio Realizou.

Note que assimetria ndo foi correspondente ao lado da paralisia apresentada pelos participantes

P3 e P4.

Durante a realizagdo dos movimentos de “beijo

5.4 Andlise descritiva dos dados obtidos por meio dos calculos de RMS e IS.
5.4.1 Quanto ao RMS:

sorriso” € “sopro”, situagdes em que

se espera maior atividade elétrica média muscular em regido perioral, devido a maior

utilizacdo dos musculos localizados nessa regido, foi observada em todos os participantes,

atividade no miusculo frontal (Tabela 2). Por essa mesma razdo, em algumas situacdes, a

presenca de atividade no musculo frontal foi considerada alta, pois foram maiores do que
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os valores de atividade elétrica média na musculatura perioral, como por exemplo: “beijo”
em P1 e P4 e “sorrir” e “sopro” em P4. O participante P4 apresentou médias de atividade
elétrica muscular altas no musculo frontal em todas as situacdes estudadas. Quanto a
musculatura perioral, € possivel observar nos participantes com paralisia unilateral (P2, P3
e P5), a presenga de menor atividade muscular no lado afetado pela paralisia. O participante
P4, mesmo com a paralisia bilateral, apresentou menor atividade muscular do lado direito
da face. P1 (paralisia bilateral), apresentou registro de altas médias de atividade elétrica

muscular em ambos os lados da face.

5.4.2 Quanto aos IS:

Quanto ao musculo frontal, € possivel observar IS simétrico em P1 e P4 (Tabela 3),
ambos os participantes tiveram paralisia facial bilateral informada durante a entrevista
inicial. J4 com relacdo a regido perioral, podemos observar a ocorréncia de IS simétrico em
P1 e em P3 e assimetria em P2, P4 e P5 (Tabela 4).

Observando a Tabela 3, notamos que em 3 pacientes (60%) houve assimetria em
frontal e em 2 pacientes (40%) simetria nesse mesmo musculo. Quanto a regido perioral,
observa-se: 2 (40%) pacientes com simetria ¢ 3 (60%) com a regido trabalhando em
assimetria. Apenas em um paciente (P1) foi observada simetria entre os dois lados da face
em ambos os musculos estudados.

Considerando as informacOes obtidas durante a entrevista inicial, realizada com os
responsaveis pelos participantes (Tabela 1), esperava — se que P4, assim como PlI,
apresentasse paralisia bilateral em ambos os muisculos estudados, porém apenas no misculo
frontal a paralisia foi considerara simétrica.

Quanto aos outros participantes, P2 e PS5, apresentaram IS assimétrico em ambos os
miusculos — frontal e perioral — indicando paralisia unilateral, assim como informado na

entrevista inicial. J4 P3, apresentou IS assimétrico em frontal e simétrico em perioral.

5.5 Descrigao dos achados nas Escalas de Desenvolvimento Infantil Bayley III.
Na Tabela 5 constam as classificagdes obtidas com a aplicacdo das Escalas de
Desenvolvimento Infantil Bayley III nas cinco criangas participantes da pesquisa em cada
subescala. Foram analisados os “Composite Score” (CS) da Escalas de Cognicao e Linguagem

(Receptiva e Expressiva).
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Nota-se que, na subescala de Cognicdo, trés pacientes foram classificados abaixo da
média de normalidade, sendo eles: P2 “extremamente baixo”, P4 “abaixo da média” e P5
“limitrofe”. P1 obteve o CS na “média”, enquanto P3 foi classificado como “muito superior” a
média. O que representa que uma porcentagem de 60% da amostra apresenta algum tipo de
comprometimento cognitivo.

Quanto a subescala de Linguagem o CS analisado foi referente a soma dos “Scaled
Score” das escalas de linguagem receptiva e expressiva. Nessa, quatro pacientes obtiveram
classificagdo menor que a média esperada para sua faixa etaria. Foram eles: P1 e P4 “limitrofe”
e P2 e PS5 classificados como “abaixo da média”. O participante P3 foi classificado como “muito
superior”. Com isso, uma porcentagem de 80% da amostra apresenta atraso de linguagem.

Na Tabela 6 esta contida a pontuagdo referente ao Scaled Score de todos os participantes
da pesquisa nas provas de Linguagem Receptiva (LR) e de Linguagem Expressiva (LE),
separadamente, a fim de investigar se ha diferenca no desenvolvimento de ambas entre os
participantes. Observando a tabela, notamos que P1 obteve a mesma pontuacdo na LR e LE, P2
e P5 apresentaram maior pontuacdo em LE, enquanto P3 e P4 obtiveram pontuacdo mais alta

na LR.

Tabela 5. Classificacdo de desempenho dos participantes nas Escalas de Desenvolvimento
Infantil Bayley de acordo com o Composite Score.

Frequéncia de

P1 P2 P3 P4 P5 atraso (%)
extremamente muito abaixo da
Cognicao média baixo superior média limitrofe 3 (60)
muito abaixo da
Linguagem limitrofe  abaixo da média  superior limitrofe média 4 (80)

Tabela 6. Pontuacdo do Scaled Score das provas de Linguagem Receptiva (LR) e Linguagem

Expressiva (LE).
Participante Idade Scaled Score LR Scaled Score LE
P1 labm 6 6
P2 10m 6 8
P3 3a8m 19 18
P4 1al0m 6 5
P5 1la2m 7 9

LR: Linguagem Receptiva LE: Linguagem Expressiva
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5.6 Relacido entre achados da EMGs e escala de linguagem.

Com a aplicacdo das Escalas de Desenvolvimento Infantil Bayley III, observamos uma
relacdo entre a frequéncia de atraso no desenvolvimento da linguagem a faixa etdria dos
participantes, uma vez que que apenas foram encontrados atrasos no desenvolvimento em
criangcas com idade abaixo de 2 anos, sendo esses: P1, P2, P4 e P5.

A fim de investigar a existéncia de relago entre os Indices de Simetria dos dois grupos
musculares estudados, os achados das provas de linguagem das Escalas de Desenvolvimento
Infantil Bayley III e as idades dos participantes, foram criados os graficos abaixo, em trés eixos.

Nos gréficos, a Escala Bayley III de Linguagem, foi dividida de 0 a 6, de acordo com
seus resultados, sendo 0 — “extremamente baixo”, 1 — “limitrofe”, 2 — “abaixo da média”, 3 —

“na média”, 4 — “acima da média”, 5 — “superior” e 6 — “muito superior”.

Grifico 9. Relagdo Idade (meses) x Indice de Simetria em Perioral x Escala de Linguagem
Bayley III.
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Analisando o Grafico 9, podemos observar na regido perioral:

e P1 (1abm): IS simétrico (0,8) e CS “limitrofe” (1) nas Escalas de Desenvolvimento
Infantil Bayley III.

e P2 (10m): IS assimétrico (0,3) e CS “abaixo da média” (2) nas Escalas de
Desenvolvimento Infantil Bayley III.

e P3 (3a8m): IS simétrico (0,8) e CS “muito superior” (6) nas Escalas de
Desenvolvimento Infantil Bayley III.

e P4 (1alOm): IS assimétrico (0,6) e CS “limitrofe” (1) nas Escalas de Desenvolvimento
Infantil Bayley III.

e P5 (la2m): IS assimétrico (0,3) e CS “abaixo da média” (2) nas Escalas de

Desenvolvimento Infantil Bayley III.

Griéfico 10. Relagio Idade (meses) x Indice de Simetria em Frontal x Escala de Linguagem
Bayley III
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Quanto ao Gréfico 10, referente ao miusculo frontal, observa-se:

e Pl (1labm): IS simétrico (0,8) e CS “limitrofe” (1) na Escala de Desenvolvimento
Infantil Bayley III.

e P2 (10m) IS assimétrico (0,6) e CS “abaixo da média” (2) para ambos na Escala de
Desenvolvimento Infantil Bayley III.

e P3 (3a8m): IS assimétrico (0,6) e CS “muito superior” (6) na Escala de
Desenvolvimento Infantil Bayley III.

e P4 (1alOm): IS simétrico (0,8) e CS “limitrofe” (1) na Escala de Desenvolvimento
Infantil Bayley III.

e P5 (1a2m): IS assimétrico (0,7) e CS “abaixo da média” (2) para ambos na Escala de

Desenvolvimento Infantil Bayley III.

6. DISCUSSAO

A presente pesquisa analisou a atividade elétrica média dos musculos da mimica facial,
bilateralmente, assim como a simetria facial em pacientes com a Sindrome de Mobius por meio
do exame de Eletromiografia de Superficie. Além disso, investigamos o desenvolvimento da
linguagem (expressiva e receptiva) e cognicdo nessas criancas com o auxilio das Escalas de
Desenvolvimento Infantil Bayley III a fim de tentar relacionar os achados referentes a
assimetria facial e ao desenvolvimento de linguagem de cada crianca participante da pesquisa.

Foram avaliadas 5 criangas com idades entre 10 meses a 3 anos e 8 meses, sendo 4
criancas do sexo feminino e uma do sexo masculino. Segundo a literatura, a SM tem igual
incidéncia para ambos os sexos, porém, em nosso estudo houve predominio do sexo feminino
na amostra.

A literatura ressalta a importancia da intervencao precoce e sugere que essa seja iniciada
simultaneamente ao diagnéstico visando um melhor prognéstico dos casos de SM2. Em nossa
amostra, dois participantes (P2 e P5) iniciaram a interven¢ao precocemente, ambos com terapia
fonoaudioldgica: P2 realiza intervengdo nas dreas de Motricidade Orofacial e Linguagem,
enquanto P5 realiza Eletroterapia para o tratamento de paralisia facial e terapia de Linguagem.

Ap6s o exame de EMGs e a realizagdo do cdlculo do RMS, foi possivel analisar o

comportamento do musculo frontal e grupo muscular localizado na regido perioral, estudados
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na pesquisa. E importante ressaltar que a literatura considera o repouso, ou seja, a auséncia de
atividade muscular, quando os valores resultam em até 5 pV .

Quanto ao musculo frontal, foi observado na amostra um comportamento semelhante
em todos os participantes: presenca de atividade elétrica, mesmo em situacdes em que era
esperada uma maior atividade da musculatura perioral (“beijo”, “sopro” e “sorriso”). E em
alguns casos, a atividade em frontal foi maior do que em perioral nas situacdes em que se
esperava maior atividade em perioral. O musculo frontal € inervado pelo ramo temporal do VII
par craniano (nervo facial) e estd localizado no ter¢o superior da face, suas fibras nao possuem
origem O&ssea, fazendo com que se conectem inferiormente com o miusculo précero,
corrugadores dos supercilios - também pertencentes a esse terco, e orbiculares dos olhos que
fazem parte do terco médio da face®.

A seguir, serdo relatados estudos relacionando as condi¢cdes do musculo frontal a
quadros de paralisias faciais periféricas, tipo de paralisia presente nos pacientes com a SM.

Bernardes e Gomez et. al (2010)> avaliaram os musculos da mimica facial e a
assimetria facial por meio da EMGs em participantes com e sem paralisia facial periférica
unilateral. Um dos movimentos solicitados foi a realizacdo da “elevacao da testa” a fim de
avaliar a atividade elétrica e assimetria do musculo frontal. Analisando os resultados obtidos
com o estudo, foi observado que o musculo frontal dos participantes com a paralisia facial
periférica unilateral durante a funcao (“elevacdo da testa”) apresentou meédias de atividade
eletromiografica inferiores no lado paralisado em rela¢do ao lado normal e em relacdo aos
participantes sem a paralisia facial, o que demonstrou que a presenca da paralisia diminuiu a
atividade muscular do frontal dos participantes estudados. Masaki e Matsumoto (1971)%
estudaram os casos de um pai e seus dois filhos, todos com paralisia facial congénita bilateral
decorrente da SM. O exame de EMGs foi adotado como método de avaliagdo dos musculos
frontais, orbicular de olho e orbicular de boca realizado no pai e no filho mais velho (sexo
masculino). As amplitudes das ondas eletromiograficas musculares dos pacientes estavam
baixas.

Os estudos acima citados, em que o musculo frontal foi avaliado em casos de paralisia
facial periférica, incluindo pacientes com a SM, apresentam um comportamento em comum: a
diminui¢do da atividade eletromiografica muscular. Porém, em nosso estudo, encontramos um
comportamento diferente nesse musculo, que diverge do descrito anteriormente na literatura,
uma vez que em todos casos foi observado valor normal ou alto de RMS nas medigdes

eletromiograficas dos participantes estudados em mais de uma situagdo — uni ou bilateralmente
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— incluindo situacdes em que a principal musculatura a ser recrutada era a perioral, sendo:
“beijo”, “sopro” e “sorriso”. Os participantes P1 e P4 obtiveram altos valores de RMS em
ambos os lados da face em todas as situagdes solicitadas, enquanto os outros participantes
apresentaram altos indices de RMS nas seguintes situagdes:
e P2 (PF Unilateral E): “sopro” — m. frontal direito e “elevar as sobrancelhas” —
m. frontal esquerdo.
e P3 (PF Unilateral D): “beijo”, “sorrir” e “elevar as sobrancelhas” — m. frontal
esquerdo
e P5 (PF Unilateral E): “elevar as sobrancelhas” — m. frontal bilatermente.
Como podemos observar, P2 apresentou alta atividade em ambos os lados da face,
porém em situacdes diferentes. O lado paralisado obteve um valor alto de RMS no musculo
frontal ao realizar a movimentag¢do desse, enquanto o lado da face com a mobilidade preservada
apresentou valor mais alto de atividade média do musculo frontal durante a movimentagdo de
uma outra regido (perioral). O participante P3 apresentou um comportamento diferente: o lado
ndo afetado pela paralisia obteve valores mais altos no musculo frontal (incluindo atividades
realizadas pela regido perioral). P5 apresentou valor alto de RMS no musculo frontal em ambos
os lados da face. Os valores mais altos sdo os da situacdo de “elevar as sobrancelhas”, porém o
participante também apresentou atividade elétrica média muscular consideradas altas para o
musculo frontal bilateralmente.

Jesus e Bernardes (2011)°! realizaram o estudo de um caso de paralisia periférica
unilateral de inicio stbito apds trauma e observaram por meio de avaliacdo com a utiliza¢do do
protocolo de Chevalier® a presenga de rugas na testa no lado afetado e contratura com
hipertonia de frontal. A presenca de contraturas nos musculos frontais dos pacientes estudados
pode ser uma causa que justifique os achados eletromiogréficos referentes ao musculo frontal
em nossa pesquisa. As contraturas sao sequelas causadas por paralisias faciais e responsdveis

por hipertrofiar a musculatura afetada, deixando o lado paralisado rigido!>!8:35-58

, 0 que pode
ser uma justificativa para os valores obtidos com 0os RMS encontrados na EMGs, uma vez que
com a presenca de contraturas, devido a rigidez muscular, os valores de atividade elétrica média
muscular se tornam mais elevados no lado afetado pela paralisia®’. As sincinesias geralmente
aparecem associadas as contraturas e podem estar relacionadas aos os valores de RMS
encontrados nos musculos frontais dos participantes estudados. As sincinesias mais comuns

ocorrem entre olhos e boca, como por exemplo: elevacdo das sobrancelhas ou movimentagao

da testa ocorrendo de forma voluntdria acompanhado de movimento involuntario da regido da
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boca, o que € conhecido por sincinesia ocular — oral. O inverso também pode ocorrer e é
conhecido como sincinesia oral-ocular 41352 35:92.93- Ag sincinesias entre olhos e boca podem
ser um possivel fator que contribua para os valores altos de RMS no misculo frontal, mesmo
durante as contragdes realizadas na regido perioral. Um outro ponto que pode explicar o
aumento da atividade elétrica no misculo frontal encontra-se nos achados de um estudo®* em
que os autores investigaram pacientes com quadros de oftalmoplegia (paralisia dos musculos
extraoculares, como ocorre com o musculo reto lateral apds a paralisa do VI par craniano nos
pacientes com a SM) e constataram a presenca de movimentos compensatérios no musculo
frontal devido a presenca de ptose palpebral. A ptose palpebral € relatada em casos de SM
quando h4 acometimento do III par craniano (nervo oculomotor)>!°.

A musculatura perioral estudada engloba os musculos: bucinadores, risorios e
orbiculares de boca, inervados pelo ramo bucal do nervo facial — VII par craniano®’.

Quanto a musculatura perioral observamos na amostra que os participantes que possuem
paralisia unilateral (P2, P3 e P5), apresentaram uma diferenca nas medi¢des de RMS, estando
essas menores no lado afetado pela paralisia, o que indica diminui¢ao da atividade muscular no
lado paralisado. Desses, P2 e P5 obtiveram valores que podem ser indicativos de presenga de
hipotonia no lado paralisado, mesmo realizando intervengdes precoces também voltadas para a
reabilitacdo da musculatura orofacial.

No participante P1, com paralisia bilateral, as medi¢des foram semelhantes em ambos
os lados da face, porém foi possivel observar que o lado esquerdo apresentou atividade elétrica
média mais alta do que o direito em algumas situagdes, o que nao interfere na simetria facial do
paciente, como foi mostrado pelo célculo de IS do mesmo. O participante P4, apesar de ter a
paralisia bilateral informada durante a entrevista inicial, obteve resultados similares aos
participantes com paralisia unilateral, uma vez que foram encontrados valores que podem ser

indicativos de hipotonia no lado direito da face. Albuquerque e Barreto et al. »

,em seu estudo,
descrevem o caso de um paciente com a SM por meio de um protocolo de avaliacao das fungdes
e estruturas do sistema estomatognético utilizado por elas em sua Instituicdo. Em seu estudo,
as autoras relatam que o paciente apresenta paralisia facial bilateral, porém com preferéncia de
movimentacdo ao lado esquerdo, o que contribui para uma assimetria de face. As autoras acima
citadas, caracterizam também alterac@o de tonus nos labios superior e inferior e bochechas com
hipertonicidade no lado paralisado.

Em nosso estudo, P1 (paralisia facial bilateral) apresentou sinais de hipertonia (alta

atividade elétrica média) em ambos os lados da face na musculatura perioral. J4 os pacientes
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com paralisia unilateral (P2, P3 e P5), apresentaram medi¢des de atividade elétrica média mais
baixas no lado paralisado na musculatura perioral, o que demonstra um resultado diferente do
que foi apresentado pelas autoras. Outro estudo® também apresenta caracteristicas funcionais
relacionadas a musculatura perioral de pacientes com a SM, em que 50% de uma amostra de
22 participantes apresentou alteracdo da tonicidade dos ldbios e 95,45% dessa amostra
demonstrou auséncia de selamento labial em repouso, o que indica diminui¢ao de tdnus nessa

drea, corroborando com parte da literatura®?>*

e com os achados de nossa pesquisa
relacionados aos valores de RMS na regido perioral dos participantes com paralisia facial
unilateral (P2, P3 e P5), em que o lado paralisado apresenta diminui¢ao dos valores de atividade
elétrica média muscular.

Vale ressaltar que a descricdo da SM! caracteriza diversos comprometimentos no ter¢o
inferior, incluindo alteragdes de funcdes dos musculos da regido perioral, como por exemplo a
hipotonia em orbicular de boca (impedindo o selamento labial), a incapacidade de sorrir (lesdao
no musculo risério) e dificuldades mastigatorias e deglutitérias (hipotonia em bucinador
dificulta a ejecdo do bolo alimentar na fase preparadria oral) 24, Os dados eletromiograficos
referentes ao RMS da regido perioral encontrados em nossa pesquisa corroboram com o perfil
muscular descrito para a SM! em relagciio a musculatura mencionada acima, uma vez que em
nossa amostra, pudemos observar uma diminuicdo da atividade elétrica média muscular nessa
regido no lado afetado pela paralisia, como ja mencionado anteiormente.

Com a aplicagdo das Escalas de Desenvolvimento Infantil Bayley III, observamos que
60% de nossa amostra apresenta atraso no desenvolvimento cognitivo. Os dados encontrados
na literatura referentes ao desenvolvimento cognitivo dos pacientes com a SM variam. Alguns
autores referem que de 10 a 30% dos casos apresentam deficiéncia intelectual leve 2!*2. Outro
estudo refere que a porcentagem dos casos de SM que apresentam deficiéncia intelectual varia
de 10 a 75% e destaca ainda a presenca de dificuldades de aprendizagem e atraso no
desenvolvimento cognitivo®. Ndo foram encontrados estudos utilizando as Escalas de
Desenvolvimento Infantil Bayley III para investigar a cogni¢do de criangas com a SM.

As Escalas de Desenvolvimento Infantil Bayley III também foram utilizadas para
investigar a presenc¢a ou ndo de alteracdes de linguagem nas criangas participantes da amostra
estudada. A escala de linguagem, como ja4 mencionado anteriormente, investiga a linguagem
expressiva e receptiva, porém ambas sao analisadas em conjunto e com isso, foi constatado que
80% das criancas da amostra pesquisada apresentam atraso no desenvolvimento da linguagem,

dado que se mostra acima do encontrado na literatura® em um estudo que investiga a fala e a
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linguagem de 18 criangas com idades entre 4 meses a 10 anos com a SM em que 44,4%
apresentavam um atraso no desenvolvimento da linguagem para a faixa etdria ou ainda nao
havia adquirido a fala devido a pouca idade. Nosso estudo também apresenta dois pacientes que
estdo iniciando o periodo de aquisi¢do de linguagem: P2 e PS5, enquanto P3 esté finalizando
essa fase, de acordo com suas faixas etdrias’.

Alves e Lima et al. (2015) buscaram em seu estudo de revisdo, caracterizar as
alteracdes de fala em criangas com a SM. Observaram na literatura, poucos estudos que o
fizeram, ressaltando a importincia da realizacdo de estudos que caracterizem a linguagem na
SM, pois dessa forma, a atuacdo clinica e educacional de profissionais envolvidos na
reabilitacdo de criancas com a sindrome — como fonoaudi6logos, por exemplo — contaria com
parametros e contribuicdes, favorecendo o processo de intervencdo de cada paciente.

A fim de investigar a presenca de diferencgas entre o desenvolvimento da linguagem
expressiva e receptiva, analisamos os valores obtidos apds a aplicacdo das provas das Escalas
Bayley III (Tabela 6). Dessa forma, foi possivel notar que os participantes P2 e P5 (40%) que
possuem idades menores e encontram-se no inicio da fase de aquisicao de linguagem obtiveram
pontuacdes maiores nas provas de Linguagem Expressiva — um dado curioso, uma vez que
devido a faixa etdria dos pacientes estudados e a propria SM, espera-se que o desempenho de
linguagem receptiva esteja mais desenvolvido do que o de linguagem expressiva * 74 Os
participantes P3 e P4 (40%) obtiveram scores mais altos nas provas de Linguagem Receptiva,
o que pode ser explicado por uma soma de fatores relacionados a SM: a linguagem expressiva
encontra-se prejudicada devido a auséncia da mimica facial ocasionada pela paralisia facial,
além da presenca de alteracdes de mobilidade de lingua, 1abios, palato e mandibula %374 E o
participante P1 (20%) obteve a mesma pontuagdo para as provas de Linguagem Receptiva e
Expressiva.

Estudos mostram que os pacientes com a SM apresentam prejuizos na linguagem e na
producdo da fala devido a auséncia de mimica facial, mobilidade do palato, mandibula,
musculatura perioral e de lingua 2?*%74, Em nosso estudo, buscamos investigar a presenca de
relacdo entre a simetria facial, desenvolvimento da linguagem e idade dos participantes. A
simetria foi investigada tanto em regido perioral quanto no musculo frontal uma vez que ambos
estdo relacionados 2 linguagem por serem responsaveis pela mimica facial >!>13,

Os participantes com pior desempenho nas Escalas de Linguagem — BAYLEY III

(Tabela 5) foram os com idade abaixo de 2 anos, representando 80% da amostra. P1 e P4

obtiveram desempenho “limitrofe” e IS simétrico e assimétrico em perioral, respectivamente,
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enquanto os participantes mais novos, P2 e PS5, obtiveram os menores IS da amostra e CS
“abaixo da média” nas Escalas de Linguagem — BAYLEY III. O fato de os participantes P2 e
PS5 realizaram intervencdes fonoaudioldgicas precoces direcionadas para a estimulacdo da
linguagem, pode contribuir para que ambos tenham obtido desempenhos melhores do que os
participantes P1 e P4 que possuem idades maiores?. Vale ressaltar também que, como
demonstrado por Darrah et. al (2003)*>, o desenvolvimento infantil (incluindo as habilidades
comunicativas) é um processo instdvel, uma vez que as criangas apresentam trajetérias de
desenvolvimento varidveis intra e interindividualmente. O que pode também ser uma
justificativa para os participantes mais novos (P2 e P5) apresentarem scores melhores do que
os participantes de idades mais elevadas (P1 e P4). Porém, os quatro participantes acima citados
apresentam déficits no desenvolvimento da linguagem, sendo que trés deles (75% dos pacientes
com idade abaixo de 2 anos) apresentaram assimetria nos musculos responsdveis pela
mobilidade dos ldbios e bochechas, que auxiliam a producio da fala (regido perioral).

Quanto ao musculo frontal, vale ressaltar que os IS assimétricos encontrados
apresentavam valores mais proximos a simetria, em relagdo a musculatura perioral, em que os
valores de assimetria foram mais baixos. Ao analisarmos os IS (Tabela 3), observamos simetria
em P1 e em P4. Os participantes, P2 e PS5 apresentaram assimetria nesse musculo.

O participante P3, de 3 anos e 8 meses de idade obteve CS “muito superior” que indica
que o desenvolvimento da linguagem dessa crianga se encontra acima do esperado para a faixa
etdria %2, 0 IS na regido perioral (Tabela 4) desse paciente evidenciou que a musculatura trabalha
em simetria. O fato de a crianca apresentar uma idade superior as outras da amostra associado
as melhores condi¢des em que sua musculatura perioral se encontra, podem contribuir para o
seu melhor resultado nas provas de linguagem da BAYLEY III%.

De acordo com Zorzi’® (2002), as fun¢des motoras orais sdo pré-requisitos para as
aquisi¢Oes do processamento motor da linguagem. O que nos ajuda a entender o atraso de fala
em criancas com a SM, uma vez que essas fun¢des se encontram prejudicadas devido a paralisa
facial e muitas vezes por alteracdes em outros nervos®. Sendo assim, mais uma vez, a avaliacdo
precoce nao s6 das fungdes orofaciais como também do desenvolvimento de linguagem dessas
criangas € justificada.

A literatura sugere que a investigacao e diagndstico de fungdes motoras, motoras orais,
de comunicagdo e cognitivas ocorram em conjunto com a reabilitacdo e que essa esteja sempre
atualizada de acordo com as evolugdes funcionais do paciente. Espera-se que a crianca com a

SM apresente um atraso global até 1 ano de idade, atraso de fala e dificuldades motoras até os
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dois anos de idade com tendéncia a normalizacdo aos 3 anos de idade — o que corrobora com
os resultados de P3, com idade maior de 3 anos ndo apresentou atraso de fala e linguagem -
persisténcia de quadros hipotdnicos e dificuldades de coordenagdo motora e alcangard

resultados médios aos 5 anos de idade >%°.

6.1 CONSIDERACOES FINAIS

A presente pesquisa demonstra a importancia da realizacdo de uma avaliagdo que
englobe ndo sé os aspectos motores orais das criangas com a Sindrome de Mobius, como
também os relacionados a cogni¢do e linguagem dessas. Uma vez que contribuem para um
melhor entendimento do caso de cada paciente, auxiliando a elaboracdo do planejamento
terapéutico fonoaudioldgico. Vale ressaltar que os instrumentos utilizados (EMGs e Escalas de
Desenvolvimento Infantil Bayley III) permitem a reavaliacdo dos casos, contribuindo com o
acompanhamento das evolucdes das criancas em reabilitacdo fonoaudioldgica. Por meio da
reavaliacdo do exame de EMGs, € possivel analisar as médias de atividade média muscular
(RMS), tracados eletromiograficos ou outros parametros, a fim de comparar possiveis
evolugdes na musculatura trabalhada durante o periodo de intervengdo. O mesmo pode ser feito
com as Escalas de Desenvolvimento Infantil Bayley III, uma vez que possibilitam a reaplicagao,
permitindo ao terapeuta observar se a crianga apresentou ganhos cognitivos e relacionados a
linguagem receptiva e expressiva.

Dessa forma, o(s) terapeuta(s) pode(m) acompanhar a efetividade de sua intervengao,
0 que possibilita a continuidade ou reformulacdo do planejamento, para que os objetivos

terapéuticos sejam alcangados com os pacientes com a SM.
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7. CONCLUSAO

Por meio dos achados da presente pesquisa, encontramos sinais de atividade elétrica
média muscular que sugerem a presenga de hipertonia no musculo frontal em todos os
participantes e hipotonia da musculatura perioral em 60% da amostra (P2, P4 e P5).

Quanto ao desenvolvimento, 60% da amostra apresenta atrasos no desenvolvimento
cognitivo, enquanto 80% apresenta atraso de linguagem. Nao foi possivel encontrar predominio
de prejuizo dos tipos de linguagem (receptiva e expressiva), por esse motivo, sugerimos que a
intervencao fonoaudioldgica nessa drea esteja focada em aprimorar os componentes € processos
expressivos e receptivos da linguagem.

Houve relagdo entre a pouca idade, assimetria facial em regido perioral e frequéncia de
atraso no desenvolvimento da linguagem uma vez que 75% dos pacientes com idade abaixo de
2 anos apresentaram atraso no desenvolvimento da linguagem (CS “abaixo da média” e
“limitrofe”) e assimetria nessa regido. Nao foi possivel verificar relagdo entre a assimetria,

pouca idade e atraso de linguagem no musculo frontal.
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9. APENDICES
Apéndice A. Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

TEFMO DE CONSENTIMENTO LIVEE E ESCLARECTDO

Tifule da pesguiza: O Impacto da Eticlogia na smdrome de Moebins ma
AMuscolatara Facial

Numero do CAAE: 7244531740000 3404

Pesquizadara responsavel: Ana Caroling Scizc Rodriguss (vesmanda)
Orienfadora da Pesquisa:Prof® Dm. Minan Hidekolazae Espimosa (Docents)

Seu GTho st sendo convidado a participar come volmero de um
estudo. Este donmento, chaninde Termo de Consentimento Livte g Esclarecide, visa
AssEgumaT sas direfos & deverss como pamicipants & ¢ elaborado em duas vizs, uma
que devern ficar com voos @ ouira com o pasquisadar

Por favor. leia com atencio e calma, aproweitando pam esclarecer suas
dividas. Se houversm permmtas antés ou mesmo depeds de assind-lo. vece poder
esclarsce-las com o pesquisador. Se preferT, pode levar para casa & comsuliar seas
familiares ou paimas pessoas antes de decidic participar. Se vocé 030 Quiser participar
o0 retifar sua AwioTizacdo, a qualquer momemto, odo havera penbum tipe de
penalizagdo ou prfuloo 205 Taamentos gue esteja fazendo na UNICAME.
OBJETIVD: s=a fiho esta sendo convidade para participar da pesquisa, pois
gueremas saber om0 Dscubes do rosto dele fimcionam, como esA o
deservolvimento da linmaagem & seu moocmio:

TUSTIFICATIVA: sz esiude & importante pois podam mesar pootos gue podem
57 ratados Jogo & nao s torearen fifoddades par seu Giho

PROCEDIMENTOS: sera realizado um exame chamade elstromiografia que mede o
compartamente dos mosculos Nao € um exame gue doi, acontecera ne Ambalatara
de Motricidade Orofacial do CEPRE (Centro de Estados e Pesquisas em Reabilifagzo
“Prof Dr Gabnmsl O 5 Porie™) do Curso de Fonomdinlogia da Faculdade de
Ciencias Medicas TWICAMP. Thara cerca de 10 minacos. Serdo colados sletrodos sm
cima dos muscakos 4o rosto de seu flko. Ele tera que somr, fazer bico com oz labios,
levantar 25 sobrancelhas & suzar. Se for um bebe. nsaremos bringuedos para que ela
possa fazer essas atividades. Alem dn eleomiografias sera aplicade wma escala
chamada Bavley em gue sea fhe e que realivar tarsfas como retiar objesos de
A Carkd, respandsr ordens Como peEar objeios, nomear objetos. Esse exame durara
cerca de 20 mmutas

Fuorice oo Responsevel Legal: Auanca cx Pesguismdora:



RISCOS E DESCONFORTO: mscos pao previsivels, Como o5 eletodos serao
fixades com fifa Micopore pods ecomer um desconforie oy hora de colar o retirar
os mesmes. Em alzans cases, 2 area pode Soar um powco vermelha, mas deppis de
alruns mimatos volts 3 coloragao normal A cnanca tawhem podera ficar cansada,
com: medo ou chorar dumanre 2 avabagdo. Messe caso mismompersmos O @Xame e
deizaremo: para oume @A E case se recuss a reafizar, ndo confimmpramos as
anlicages.
BENEFICIOS: essas informacses sio imporantes pois ajudario ndo somenrs o
senbior a entender comao seu fitho esta se desenvolvends, como tambem profissionals
File 3TIAm Com crancas o Gifonidade.
ACOMPAWHAMENTO: case sea detsctade alpum problema ne exams sen fithe
sern encaminkado para o ambulatorio de motricidade arofacial & ds desenvelviments
do curso de fopcaudiologia oo CEPRETTHIC AME pals orenmdomn oo pesquisadom
RESSARCIMEMNTO: ndo serd neCessario pagar su2 conducao ou alimentacdo pois o
exame 273 realizado mo: dias em gue seu filhe vem pormalmente 3 UNICAMD
realizar o tmiamento. Caso: seja Decessard vir oome din apenss par realizar esse
estudo, Taas despesas bem come de sen flbe quanto 2 alimentacie & condugdo serdo
Pazas pela pesguisadora.
INDERIZACAQ: case ocoma danes decarrentes devide ap estade 2pos a pesguisa
wvoces mmbe satdo indenizados.
RESULTADOS: apos mua uiilizacio para mey esfudo o5 dades serdo. anmarenados
par 5 anos sm um arquve pessoal da orentadora para publicacoes fataras 5=
senbior m3o guiser mais gue o3 dados de seu filko sejam utilizades, & 30 mos
comumicar, Sen S o ferd nanhum prejuize com isso

En, pesguisadora responsavel, (Ana Carolina Scisd Fodrzues) = a
orientadora da pesguisa (Prod® Dra. Mirian Hidsko Mazae Espmosa)) parantmes qoe
s0a identidade sera maptida em sizilo & merhuma informacdo serz dada a owiras
pessoa: que nd0 facam parie da equipe de pesquisadorss. Wa divalgacic dos
resuitados desse estudo. seu nome ndo sera citado.

Voce podera solicitar, a qualguer momsento, guaisquer esclarecimentes sobre
a pesquisa. A pesquisadon responsavel podera ser canfatada

Ruorice do Basponsaes) LeEak: fuorica oa Pesguissdorm:
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O pela ansnmdora pelo wlsfope (189G 33218817 — CEPEE — FCM -
THICAMP Endereqe: Tua Tessalin Wiera de Camarpo 138, baimo: Cidads
Universiana, e-mail: pagasgifone: anicamp br.

O Comité de Etica em Pesquisa da UNICAMP & o Greio respensivel por
acomipantar 9 desenvolvimente deste projeto de pesquisa. Assim. qualgoer denimcia
de mrepalanidade DUREG_AI-LH.C.E.[I- {12 POSSAM VIF A ocormer durante a realizagdo
da pesquiza, devera ser realizada junto a este orgaa, gue podsra ser comtafado poo
meip do endereco; Bua Teszalia Vieira de Camarzp, 124, CEP 13083-887 Campanas
— 5P telefons (19) 3521-8034; fax (19) 3321-T18T;

Apos fer side esclarecido sohre 2 mammeza da pesquisa, seus ohjetivos,
metodes, beneficios previsios, pofenciais riscos e o Dromode Que 2sa possa

Acarmerr,
Ea
{pom= do responsaval legal), RiG: . Bzzident= na
Flua: . telefones!
concordo que men flho pardeips da pasguisa
{Assinastm do respomsaved kpal]
Damc !

Assegiro fer cumpride 2s exiggncias da mesolagde 4662011 CHNS/MS e
complementaras na elaboracds do protocolo & na obtencdo deste Termmo de
Consentiments Livre e Esclareride. Assesuro, fambén, ter explicade & fomecido
uma oopia deste dorurente ao participante. Informe que o estsde fol aprovado pelo
CEP perante o qual o projeso fol apresentado e pela COMER, quandoe peninents.

Compromete-me a ublizar o materal @ o dades obfidos nasta pesquisa
exchizivamente para as finalidades prevista:z meste documento ou confonme 4
consentmmente dade pelo participante

Ruorics do Respanssvel Lepak Ruirica ca Pesguisadora:
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Dam-

Az Pesquisadara Responsavel
(Ana Carplma Scisci Pdrimaes)
carel sciscigmmmil com

Ass Docente Orientmdora da Pesquisa
(Prof®. Dr*, Minan Gidekolapae

Espinesa)
mnxzegial com br

Biorice 80 Fasponsavel Lapai:

Rubrica ga Pesguisadora:
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Apéndice B. Célculo Amostral

Valor pl =0,33333
Valor p2 =0,53333

70

Calc. Z(B)

Z(beta)
Beta(aprox.)
Poder(Z(beta))

Calc. N Ideal

N ideal

(1,96/3)
0,653333
(2p2)
1,066667
5,035524
1
0

(1,96/3)
0,653333

(2p1-1)2
0,111111
24,88862

(raiz de 6)
2,44949
(-1)
1

(Z(beta))
0,845

(p1-1/2)
-0,16667

(2p1-1)A2
0,111111

(raiz)
0,210819

1,061582
(raiz)
-0,04444

0,831475

0,044444




10.ANEXOS
Anexo A. Parecer Consubstanciado do Comité de Etica em Pesquisa
FCM/UNICAMP.
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DADDS D0 PROJETO DE PESGHISA

Tituko da Peaquisa: © Impactd da etioiogla ra Sindrome o Mostius na MuseHEatrs fadal,
Pesquisador: Ana Cariing Scisc Rodnigues

Arsa Tematica:

Varsdo, 1

CAAE- T2445317 4 OO0, S804

rmﬂhmpmmunzrmm Crencias Medicas - UNICAMP

Patrocinador Principal: Fnanciamems Fropna

DaADDS O PARECER

Himens dio Paracar: 2261 692

Apressntagio 0o Projsto:

Introdugdoc A Sindrome de Moeblus (SM) ascrita desde 1832 (Moeblus 1888) tem como principal
caEcierisica 3 face iNeNpressva 0eside O NasHMeEMo,MesmD durante o chom. 53 prevalénda & esimads
em 1,250,000 nastidos vivas tEamo oo s2%D masciding quamtn femiming (Flociolnd et a3l 20168)A stiologla ne
=M anda NS0 6t intElmenle elucitada, acrolia-56 que pOssa estar REacionada a fabores geneticas com
ritagfies nos genes REV3L & PLENDA, pordm egses S0 possuem refaies com processns o2 migracio
CEuEr durants o desenvoivimentn cersial. Falores arnbienials ass0ciado a0 USD de Fogat Cmd COC3ing,
Scoot, berzotaZepiicns £ 00MVOS COMD erFSDDMEnl, taloomida & Mmisopresiol Bmoem 550 reporanos
{Plecoinl ef al 20168, Femandes, Fereia, Morelia 2 Mendonca 2015, Frefas ef al 2006, Fomslke Asdo e
Fontana 2001 ) Especula-se que exista uma msuficiéncia vascular am fdade gestacional precocs que
nessionaria danoe congenios em dersos nervos cranianos. No nervo abducente, W1 par, pode ser
oiservado esiEbismo convergems devido & prejulnns nd midscuo rein |abemsl doniho. J& no nervo factal, Wi
par,paralisia na face. unl ou bateral, ndo progressiva sesiam responsavels pela ausencia de expressdn
famal, suscdn & dficuidage am feohar compistamente 35 papebras duanis o 20 (Bamas & Croofles 3005,
Miker 2007 Cubm dane significativo é relatado no VI nemvo cranfancdvestibalocociear), que quards
|eslonado ocasiona penda audttha (Picoiolinl &t al 3046, Frefias 2006). Por fim, eveMos Isquemicis diveTsos
tambem: orsarvados por meln de sinas dinloos &

Enddirregi. P Tosndle Yaiia o Cameigs, 1298
Babine Bl Gormds CEF. 13 [=assr

LiF: & hinigho: CAMPINES
Telafone | {idsh St Fag: [1REEN-T1Ey Emmlt: cwpfyicn uracivg ke
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Cerfmangie oz Puscar; 729 6

redialogicos revalam maltormagies shuadas o tronco cerebral, corpo caloso, warmis cersbelar Inferior,
Megacistema magna com comunicacdo direta no I vestiriculo, aem de haterobpias nodulares (Fontenelie,
Ao e Fontana 2001 L& dfculdade audithva 0evido 3 danos ro Wil nersd € Nas esniuras cerebrals acima
citadas pode ccasionar express!vas dficuidades 30 ongo 4o deservaivimenta molor e cogniiive. Podendo
OC3SONEr QUAdros de hpatonia, dehcienca mental @ arast na Inguagem oral (Picciolinl et @l 2016, Freftss
et & 2005). Desoe cedo, 36 CANGas POracoras de MOeDius Fpresentam EE00s pITdiemas, Inciuingd (5Cos
de viks devido a possibildads te pReumonias reqlentes decoments da aspiragio de allmenios & ate
mesma 53lva, que acamsta em dficuidades Jlmentarss e conseguentamente prejudica o ganho d2 peso
gurante & primelrs ano de vida (Freftas 2006 LA avakagio pracoce 40 comportamentn muscuiar fcial e oo
desemvolvimento motor & cognithve na SM & de extrema imporiancla, por possiblitar a mtegragdo de
Imformagies sansonais @ visuals o quanto andes, melhorando com Bs0 sa0 progniasticn (Plesialinl & &
2018).

Hipttese:
A musculatura perioral de criangas com SM encontra-se Nacida devide 4 paraisla do nenva faclal, assim
COMo Movimemns 43 face coma: ELQI.EEITFI'EE'I'ME sobranceihas encomiramr6e BE0 exacuiados

com dificuidade pela mesma razio. Além disso, 25 orlangas panticpaniss da pesquisa podem apresentar
F360 O desanvoiimento cognithen & moar, de 36000 S0M O 3C0MEiMentD ceniral causamn peia Sl

Metodatogia Proposta;

Terd um estudo prospectivo, quantitativo, fransversal, descriivo de criangas com SM em nelagio 30
comportamentn dos misculos da face e desenvaiviments modor & cognitivo, Os participantes serfio
recrItacos no amhuiaiono de Dismorisioga Craniofactal, de responsablidade da Dra vera Liia GI da Sha
Lopes do Depariamenta de Gendtica Medica da FCMHCUNICAMP. A mensuragSo da atividade muscuiar
£era reaizada no Laborateno de Skebromiograna do CEPREFCMAUNICAMP e 3 avallagio cogritiva &
motora ses3 no ambulaitdo de Motriclade Orofacial do Deparfamento de Desenvolyimento Humano &
Reabilitagdo do Ceniro de Esiudos & Pesquisa om Reatilitaglo DHRICEPREFCMUMICAMP).

Tamto o laboratono de Elstromiografia quanto o ambuatério de Motricidade Ovofaclal sSo de
responsabilidade da orientactors do estudo, Profa. DraMiran Hideko Magae Espinpsa. O 0ados coletados
P exEme de alstmmiograna oe superfice 5er30 aMMaZEnatos &im UM Danc te fados

Erharagin.  Flia Tomndlw Vs om Cameigps, 79

Bkt Buari Goruicks CEP. 13 (p3iuser
Telefone | 10vEc-gite Fag: [1RESEN-THE] E-rll: Sapffics ufiewing b

Filgia Irse B
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tamna facidl.

Cibetivio da Pesgulsa;

Chéesvo Primae;

&wallar o comportamento da muscUiEtura facial £ o desemvoivimanto cognitivg @ motor em crangas
portadoras da Sindnomes de Moesbius.

Obiety Secundario:

SjmansurEr 3 #vidade muscidar furants O rEpOuUsD, SOEFD, SMED & SLECED NOS MUSCHDS Ducinador, fronta
e orbicigar de bca unllateralmente na SWobinvestigar o desemvolvimenio modor e cogritivo na
SM;clcometacionar o comportamento muscular fackal @ o gesenvoivimento molor 2 cognidlvao,

Avallagio dos Riscos 8 Sensficlos:

Sagurdo Informagies do pesquisadon, os RiEcos N0 previshels 5300 Como o5 eletrodos serdo flados com
fit3 Micmpors pode GCNTED LM Sesc0rinno ra hora de colar ou netrar 35 Mesnes. Em Si0uns casoes, 3 area
pode Ticar Um pouco vesmeina, mas depols de akjuns MINUos Voita 3 cOIoReSo NoNTal. A Crianga Embem
podierd flcar cansada, com medo ou chorar duranie 3 avallagdo. Messe cas0 lemomperemos ¢ exame &
delxaremas para outrn dia. £ caso 52 recise 3 realizar, ndo contnuaremos 35 aplicaghes

E=neficos:
Anndilar o emandmenta dos caste de oriancas com SM, bem como awdilar Intervencles na a3 da saode
anm de melhorar 2 qualldade de vida dos participantes em athidades como se alimentar, sugar & dagiutr,

por Exempio.

Comentarios & Consideragten a0bre & Peaquisa
A pesqulsa serd TEila com pacientes que [a esido em tatamento no Ceniro de Reabllitagdo do
Dieparamenio e demoroicgis cranofacial do HOUMICAMP, o ndmenn de paclentes 3 serem avalados &

de 40 iredieidins & o procediments & ndo Mvashin, Sors fato uma slstromingana supericlal nos mlscuios 53
face.

Consideracher s0bre o8 Termos o8 apresenta;ao obrigatoria:

Foram analisados oF seguintes documenios anexados:

1-Foiha de rosio “Folafosio. pdf OSO201T 10023058

Erdargto: Fia Tessddia Waia o Cafaings, 728

Buirre: - Barln (Gavands CEF: qa308iseT
F =P Hunedpls: CARFINES
Telefone  gasin-gits Fas: [ToET-Tia E-malh: cwaifiios shicaing b

g Ssow EJ
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Cermmanzie a2 Pesear 7 2991 564

2-Projein detainado "Projeio.pdf 240772017 19:30:09

Hmformagles baskas 4o projeln "PE_INFORMACOES BASICAS DO PROUETO S4E2S0pa 2707:2017
11193

4-TCLE "TCLE paf BSO7R2017T 1031187,

S-Caris de aulceizagdo "Caiafuinrzmen pdf 0SO720HT 1022835,

G-CompEmvaEnie de wincLeo " FRA pdf 2407017 2000153

T-carta pdf 27072 T 111703

Conclusies ou Pendénclas 8 Lista de Inadequagibas:

Bprcvada.

Consigeragies Finale a critrio do CEP:

- O participante da pesquisa teve receber uma via oo Termo de Consanbmemp Livie & Estlarecido, na
inleqra, por el assinadd (quanto apilcavel].

- ) parficipants Ja pesquisa tem 3 Ioendace o2 IeCUsar-6e 3 Participar ou de relirar s Consantimentn am
qualguer fase fa pesquisa, sem penallzagio aiguma e sem prejulzn 3o seu cuidado (quando aphcvel)

- O pREqUISIN0T d2VE OESENVOIVET 3 PESqUisa COMIME OSINE3Ga ND PO NVado. 52 0 DesquUisason
CONS0RrAr 3 descontnuacio 4o sstud, e5ta deve SEr |USHNCata € Somente ser reaizada 3pds anaise as
razfies da descontinuidade pelo CEP que O Fprovoy. O pesquisacon deve aguartar o parecer do CEP
quasio & descontinuacdo, exeetn quando perceber dseo ou dan N30 previsho 3o participants ol quando
constatar 3 superiordade de uma estralégla Magnostica ou terapiutica ofereclda 3 um dos grupos da
pesquisa, isto &, somente em C3s0 d8 necessldade o 30A0 imedata com Mbulto 98 proteges o

pariicipantes.

- 0 CEP geve ser Inlonmado oe t0dos o5 efelins adversos ou fains reevantes. que Merem b curss nomal oo
estudo, E papel do pesquisador 3s5EgUrar Medicas Imedatas a0equatas Tente 3 evenlo AVErsD grave
OCOMIGD {MESMo Que 1ENNa B0 M oM cEntio} & enviar notNcagSo ao CEP & 3 Agancia Nacional de
Vigiancia Sanitana — ANVISA — junto com seu posicionameants,

- Eventuals modificagies ou emendas a0 profocoio devem ser apresantadas 30 CEP o= forma clara e
gucinta, identificando a parts do profocola & sar Modiicada & suas |ustificativas & aguardands 3 apmvagdo
do CEP para continuldade da pesguisa. Em caso de projetns do Grupo | ou I

Erdarega:  Nus Tessdle eoa o Saregs, T8
Brawrre  Eraithe Cowamcky CEF. 73 peisT

UF. BF Hunespio.  CANPINAS
Tobilfone 100580 A5 Fii: | VE0SEEIE-TrET E-mall: cotai= urioming i

kg e S
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ANEXO B - Bayley Scales of Infant and Toddler Development —Third Edition
(BAYLEY-III)

M&Eﬁ% Record Form

- Child’s name:
B I Sex: OM OF ID#:
ay ey Examiner’s name:
Scales of Infant and School/Child care program:
Toddler Development' Reason for referral:
Subtest Summary Scores Calculate Age and Start Point
Total Conf. Years Months Days
Raw Scaled  Composite Percentile Interval
Subtest Score Score Score Rank  (__ %) Date Tested
Cognitive ]
L J ] k?erable s l L J Date of Birth
L
anguage (Lang) e
Receptive Communication (RC)
& Years X 12
Expressive Communication (EC) Age in Months
and Days + months
Sum L | I —I Adjustment for | Adjust through
Use Table A4 Prematurity | 24 months
Motor (Mot) Adjusted Age |
Fine Motor (FM) e ]
Gross Motor (CM) Start Point ac(cr_:r,((JiL:w’;[\Po“r‘:‘:v?mi}\\.
Sum L, l l
Use Table A.4
16 days-1 month 15 days A
Social-Emotional (SE) | l ] l l I ] 1 month 16 days-2 months 15 days B
Use Table A.S 2 months 16 days-3 months 15 days (&
Adaptive Behavior 3 months 16 days-4 months 15 days D
*Communication (Com) 4 months 16 days-5 months 15 days E
Community Use (CU) 5 months 16 days-6 months 15 days F
Functional Pre-Academics (FA) S touin & mouiy s &
9 months 0 days-10 months 30 days H
11 months 0 days-13 months 15 days 1
13 months 16 days-16 months 15 days J
16 months 16 days-19 months 15 days K
19 months 16 days-22 months 15 days L
*Self-Direction (SD) 22 months 16 days-25 months 15 days M
*Social (o) 25 months 16 days-28 months 15 days N
*Motor (MO) (GAC) 28 months 16 days-32 months 30 days O
Sum l ‘ L 33 months 0 days-38 months 30 days P
*For children younger than one year, the GAC is calculated Use Table A.6 ) 39 months 0 days-42 months 15 days Q

using only those skill areas indicated by an asterisk.
e S S A
ISBN 0L5402723-5

P E A RSO N Copyright © 2006, 1993, 1984, 1969 by NCS Pearson, Inc. PsychCOrp || || | I I || || ”
9ll? 2

All rights reserved. Printed in the United States of America.
801541027238
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ANEXO C - ENTREVISTA COM AS MAES

an,
a¥

UNICAMP

UNIVERSIDADE ESTADUAL DE CAMPINAS
FACULDADE DE CIENCIAS MEDICAS

CENTRO DE REABLITACAO E PESQUISAS EM REABILITAGCAO DR. GABRIEL PORTO

Dados Pessoais:

Nome da crianga:
Data de Nascimento:
ldade:

Nome do responsavel:

Dados Clinicos:

Realiza algum tipo de acompanhamento? (fonoaudidlogo, terapeuta
ocupacional, fisioterapeuta)

Quais exames ja realizou?

O seu filho (a) tem o rosto afetado pela paralisia dos dois lados (bilateralmente)
ou de um lado (unilateralmente — direito ou esquerdo)?



