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RESUMO: A sindrome de Mdbius ¢ uma doenga rara caracterizada por paralisia congénita
dos pares de nervos VI (abducente) e VII (facial), geralmente bilateral, que compromete a
aparéncia facial, tornando-a pouco expressiva. Muitos sdo os comprometimentos decorrentes
dessa sindrome que implicam diversas alteragdes orofaciais, dentre elas: tivula bifida, saliva-
¢do excessiva, micrognatia, auséncia de movimentagao dos musculos faciais, hipoplasia de
lingua, dificuldade de vedamento labial, assimetria facial, auséncia de elementos dentarios,
palato duro ogival, dentre outras. Em virtude dessas caracteristicas, ¢ possivel observar

alteragdes na fala de criangas com a sindrome. Nesse sentido, este estudo objetiva realizar
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um levantamento das publicag¢des indexadas em bases de dados internacionais que contri-
buam para caracterizar a fala de criangas com sindrome de Mdobius. Para isso, houve uma
selecdo e analise de estudos que abordassem a sindrome, publicados entre janeiro de 2008
e outubro de 2013. Constatou-se que ¢ consensual nos trabalhos o comprometimento da
linguagem, em especial da fala dos sujeitos, € que poucos estudos se preocupam em caracterizar

os aspectos linguisticos de individuos com essa sindrome.

PALAVRAS-CHAVE: Fonética. Patologia da linguagem. Sindrome de Mdbius. Fala.

Introducao

A Sindrome de Mdbius (SM) € caracterizada pelo comprometimento
dos VI e VII pares cranianos, os nervos abducente e facial respectivamente, e
consequente paralisia, geralmente bilateral, dos musculos inervados por estes
pares, resultando em alteragdes na mimica facial e no movimento do globo
ocular (SACONATO; GUEDES, 2009).

A etiologia dessa sindrome ainda ndo ¢ clara, mas Vasconcelos et al.
(2001) indicam que ela pode ser resultante de agressao ao feto entre a quarta
e quinta semana da gestagao, heranca autossomica dominante ou pela partici-
pacao de eventos hipoxicos ou isquémicos cerebrais.

Outros estudos (STROMLAND et al., 2002; MARQUES-DIAS;
GONZALEZ; ROSEMBERG, 2003; IMAMURA et al., 2007, SACONATO;
GUEDES, 2009) expdem que cerca de 90% dos casos de SM ¢ con-
sequéncia de um fator ambiental que ocorre no utero, decorrente do
consumo de misoprostol, medicamente abortivo que pode favorecer a
contragdo uterina e flexionar o embrido na regido dos pares cranianos, o
que facilita a ocorréncia de lesdo por hemorragia na regido dos nervos
abducente e facial.

Sixto Fuentes et al. (2011) classificam a SM em dois grupos: a sindrome

de Mobius classica, que corresponde a 60% dos casos e se caracteriza pela
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paralisia bilateral dos nervos facial e abducente; e de Mdbius associada a
outras anomalias, que corresponde a 40% dos casos.

A sindrome se manifesta logo apds o nascimento e pode ser diagnosti-
cada pela dificuldade de sucgao e pela incapacidade do fechamento completo
da palpebra durante o sono. Geralmente, também se observa o acumulo de
saliva na regido das comissuras labiais e, posteriormente, pode-se notar que a
crianca nao apresenta modificacdo da expressao facial, sinal denominado de
“face em mascara” ou de face inexpressiva (FREITAS et al., 2006).

Sao observadas as seguintes caracteristicas clinicas: atrofia da mus-
culatura da lingua e outras anomalias musculares e dsseas; a boca mantém-se
entreaberta e os olhos ndo se fecham; comprometimento de outros nervos,
como os pares Il (Optico), V (trigémio), VIII (vestibulococlear), X (vago),
XII (hipoglosso), causando, respectivamente, ptose palpebral, alteracdo na
sensibilidade, surdez, disfonia e disfagia e atrofia lingual (KUMAR, 1990;
FUJITA et al., 1991; SLEE; SMART; VILJOEN, 1991; VASCONCELOS et
al., 2001; FREITAS et al., 20006).

As alteracdes de fala em criancas com SM sao decorrentes de com-
prometimentos orofaciais, como: dificuldade de vedamento labial, iivula bifida,
auséncia de movimentagao dos musculos faciais, salivagdo excessiva, assimetria
facial, micrognatia, auséncia de elementos dentarios, hipoplasia de lingua,
palato duro ogival, dentre outras.

Marchesan (2004) considera que a fala, do ponto de vista fisiologico,
€ um processo complexo que envolve o sistema neuromuscular, as estruturas
responsaveis pelos movimentos e também aspectos como volume do fluxo,
pressao de ar e ressonancia, sendo o ato motor que expressa a linguagem.

O desenvolvimento da fala ocorre a partir da integragdao dos sistemas
motor, sensorio e auditivo. Para que ela ocorra, os sons sao produzidos nas
pregas vocais e articulados pela laringe, faringe, palato mole, palato duro,
lingua, dentes, bochechas, 1abios e fossas nasais (MARCHESAN, 2004).
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Diante disso, observa-se que as criangas com SM estdo susceptiveis a
alteragdes no desenvolvimento da fala. Por essa razao, este estudo tem o objetivo de
realizar um levantamento das publica¢oes indexadas em bases de dados internacio-

nais que contribuam para caracterizar a fala de criangas com Sindrome de Mdbius.

Métodos

O presente estudo caracteriza-se como descritivo, transversal e re-
trospectivo.

Foi realizado um levantamento de artigos indexados nas bases de dados
Medline, Lilacs e SciELO, publicados entre janeiro de 2008 e outubro de
2013, utilizando-se os termos de busca Sindrome de Mobius € Mobius Syndrome.

Seguindo esse critério, foram selecionados artigos que abordassem a
SM em seu titulo. Obtiveram-se 63 publicagdes, distribuidas durante o perio-

do analisado de acordo com a Figura 1.
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Figura 1. Distribuicdo dos artigos cientificos referente a
Sindrome de Mdbius conforme o ano de publicacdo

Em seguida, foram analisados os resumos desses estudos e, caso esses
abordassem algum aspecto relacionado a altera¢des na fala (como mengao a
comprometimentos nos 6rgaos fonoarticulatorios, a exposicao de caracteristi-
cas da fala dos sujeitos, entre outros), os artigos eram eleitos para uma analise

do corpo do texto e selecao das informagdes mencionadas neles.
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A seguir, serd exposta uma figura que descreve o processo de selecao
dos artigos do presente trabalho.
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Figura 2. Sintese do processo de inclusdo dos artigos
selecionados para a revisao de literatura

Os estudos foram analisados qualitativamente, a fim de identificar as

informagdes acerca das propriedades da fala na SM.

Resultados e discussoes

Em todas as 16 publicag¢des, foi mencionado que os sujeitos com SM
apresentavam alteracdes linguisticas, principalmente na fala.

Bueno Brandao et al. (2008), por exemplo, apontaram que as caracteristicas
da sindrome de Mobius sdo significativas e interferem em diversos aspectos
da vida do individuo, tais como a comunicacado e as fungdes mastigatdrias.

A fala e a linguagem dos sujeitos apresentam um atraso significativo,
assim como a possibilidade de coordenacao entre elas (KAISSI; KLAUSHOFER;
GRILL, 2009).

J& Escoda-Francoli, Sanchez-Garcés e Gay-Escoda (2009) consideram
que pacientes com sindrome de Mdbius apresentam manifestagdes orais,

como fissura palatina, alteracdes musculares, dentes hipoplésicos, falta de
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controle da saliva, micrognatia e outros que ocasionam problemas na fala e
na comunicacao.
Contudo, apenas em trés trabalhos pode-se observar descrigdes das

caracteristicas da fala na SM (Quadro 1).

Quadro 1. Estudos que caracterizam a fala de sujeitos com
Sindrome de Mdobius

ESTUDO CARACTERISTICAS APONTADAS

A fala pode estar alterada devido a comprome-
timentos da lingua, dos labios, do palato e, oca-
sionalmente, da laringe.

Os sons “m”, “b”, “f” e “p” sao dificeis de ser
FREITAS, A.C. et al., 2006 ) o )
produzidos, e ha dificuldades, muitas vezes, na
comunicacdo interpessoal, pois se torna neces-
sario que o individuo leia os labios devido a pre-

senca comum de déficit auditivo.

Um aspecto comum na SM ¢ a hipernasalidade
na fala. Além disso, a paralisia na musculatura
facial dificulta ou impossibilita a movimentagao
da lingua e palato mole e a criagcdo de uma pres-
ALBUQUERQUE et al., 2009 | sdo intra-oral efetiva, ocasionando dificuldades
na producdo de fonemas e excesso de nasaliza-
¢do0, bem como alteracdes articulatorias e distor-

¢do fonémica.

As alteragdes na fala podem ser: excessiva na-
salidade e altera¢des na mobilidade de lingua e
CARMEN, 2010 labios, sendo necessaria terapia fonoaudioldgica

adequada para isso.
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Para que a fala ocorra € necessaria uma integridade anatomica e fi-
siologica dos orgaos e sistemas envolvidos. Sendo assim, a fala € vista como
consequéncia do desenvolvimento e da maturagdo do sistema miofuncional
orofacial, bem como do desenvolvimento das fun¢des neurovegetativas co-
mandadas pelo Sistema Nervoso Central. Dessa forma, criangas com a sindrome
apresentam comprometimentos na fala por alteragdes de diversas estruturas e
sistemas envolvidos em sua produgdo, ou seja, € mais frequente observar nas
criancas com SM alteragdes nos pontos articulatorios dos sons do que em seu
modo articulatorio.

Além disso, os comprometimentos da mimica facial decorrente da
Sindrome de Mdbius interferem na produgdo da fala. A dificuldade da mobi-
lidade de lingua e palato mole ocasiona alteragdes na produgao de fonemas e
tais dificuldades favorecem o aparecimento de mecanismos compensatorios,
semelhantes ao que ocorre com portadores de fissura palatina, como: golpe de
glote, fricativas faringeas e outros (BRIEGEL, 2006).

De Serpa Pinto e colaboradores (2002) avaliaram 18 pacientes com
diagnostico de SM e constataram que o nervo hipoglosso (XII) ¢ frequente-
mente afetado nessa sindrome, ocasionando nos pacientes atrofia bilateral da
lingua, com envolvimento simétrico da estrutura em dois sujeitos e assimétrico
em nove.

Além disso, algumas publicagdes indicam que uma das estruturas mais
alteradas em individuos com a sindrome ¢ a mandibula, pois esses pacientes
podem ter micrognatia, hipoplasia do condilo mandibular, diminui¢ao da mo-
vimentacao (como o de lateralizacdo e protrusdao) e da massa muscular, além
de reducao da abertura de boca, o que pode prejudicar a produgdo adequa-
da da fala (PARKER; MITCHELL; HOLMES, 1981; AMAYA; WALKER;
TAYLOR, 1990; SJOGREEN; ANDERSSON-NORINDER; JACOBSSON,
2001; SARNAT, 2004; FREITAS et al.,, 2006; ESCODA-FRANCOLI;
SANCHEZ-GARCES; GAY-ESCODA, 2009).
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De acordo com Goulart e Chiari (2007), as alteracdes de fala podem
interferir negativamente na qualidade de vida do sujeito, influenciando, por
exemplo, as relagdes do individuo com o meio, sua autoimagem, aprendizagem
e desenvolvimento escolar.

Constata-se que, apesar da unanimidade dos autores em afirmar a presenca
de comprometimento na fala na SM, poucos estudos se propdem a caracte-
rizar as propriedades linguisticas dos sujeitos. Além disso, ressalta-se que
nenhum dos artigos analisados se dedicava exclusivamente a discutir a
linguagem dos individuos com a sindrome.

E importante a realizagdio de estudos que caracterizem a linguagem de
individuos com Sindrome de Mobius porque eles proporcionariam parametros
e contribuicdes a pratica clinica e educacional de profissionais envolvidos na
atencao e cuidado de criangas com a sindrome, como fonoaudiélogos.

Por isso, ressalta-se que ¢ necessario o aumento dos vinculos entre a
Linguistica e a Fonoaudiologia, pois a relagdo entre essas ciéncias ¢ promissora
e essencial por explorar multiplas facetas da linguagem, entre o normal e o
patologico, entre a teoria e a pratica.

E preocupante a escassez de trabalhos acerca dessa tematica, pois,
segundo Berberian et al. (2009), as publicacdes de estudos cientificos tém
sido o recurso mais utilizado para legitimar e registrar o avango do conhecimento,
sendo o periodico o meio mais utilizado para esse tipo de publicagao.

Guarinello, Claudio e Festa (2012) consideram que os periédicos cons-
tituem um espaco aglutinador do conhecimento cientifico produzido porque sao
os veiculos de maior visibilidade nesse meio, onde apresentam-se indexados
em bases de dados representativas de diferentes areas de conhecimento; sao

instrumentos dindmicos na veiculagdo das informacgdes, entre outros aspectos.
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Consideracoes finais

De acordo com Campanatti-Ostiz e colaboradores (2003), a realizag¢ao
de analises como a desenvolvida neste trabalho ¢ essencial para que seja pos-
sivel avaliar a qualidade do conhecimento em determinados campos, a fim de
aumentar os recursos que incentivam a pesquisa e a producdo cientifica em
nosso pais.

Pode-se perceber, entdo, que sdo escassos os estudos que contemplam
caracteristicas da fala na SM, apesar de existir uma gama de publicacdes que
abordam outras peculiaridades da sindrome, como a descri¢ao de dados odon-
tologicos e oftalmologicos, por exemplo.

Entretanto, h4 evidéncias que sujeitos com a Sindrome de Mobius
apresentam uma altera¢do congénita de fala causada por um comprometimento
neuroldgico, interferindo na produgdo fonética de alguns sons, o que implica
uma dificuldade linguistica que afeta a comunicacdo. Por sua vez, essa difi-
culdade acarreta prejuizos nas relagdes interpessoais € no desenvolvimento
da crianga.

Diante disso, ressalta-se que ¢ fundamental a realizagdo de pesquisas
cientificas que culminem em publica¢des que abordem a relagdo entre a fala e
a Sindrome de Mobius, objetivando o aumento da producao cientifica acerca
dessa temadtica e o fortalecimento da pratica fonoaudiologica, pois seriam for-
necidos subsidios a avaliagdo, diagnostico e intervencdo junto as alteragdes
de fala na SM, a fim de proporcionar uma melhor comunicacao e qualidade

de vida a esses sujeitos.

ALVES, Giorvan Anderson dos Santos; LIMA, Ivonaldo Leidson Barbosa;
LIMA, Jully Anne Soares de; LUCENA, Brunna Thais Luckwu de; DELGADO,
Isabelle Cahino. Speech Disordes in children with Mobius Syndrome: a
literature review. Revista do Gel, v. 12, n. 1, p. 33-45, 2015.
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ABSTRACT: Mobius Syndrome is a rare disorder characterized by congenital paralysis
of the pair of nerves VI (abducens) and VII (facial), usually bilateral, which compromises
the facial appearance, making it very expressive. Many are the commitments resulting from
this syndrome that involve various orofacial disorders, including: bifid uvula, excessive salivation,
micrognathia, absence of movement of the facial muscles, hypoplasia of the tongue, difficulty
in closing the lips, facial asymmetry, absence of teeth, hard palate high arched, among
others. Because of these characteristics, it is possible to observe changes in the speech of
children with the syndrome. In light of that, this study aims to survey the publications indexed
in international databases that contribute to characterize the speech of children with Mobius
Syndrome. To that end, we have conducted a selection and analysis of studies that addressed
the syndrome published between January 2008 and October 2013. We have found that there
is a consensus, among the studies, regarding the impairment of communication, especially
the speech of the subjects. But there are few studies that are concerned with characterizing

the linguistic aspects of individuals with Mobius syndrome.

KEYWORDS: Phonetics. Language Pathology. Mobius syndrome. Speech.
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