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ASPECTOS DA COMUNICAGAO NA SINDROME DE
WERDNING-HOFFMAN: ESTUDO DE CASO CLIiNICO
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a case report
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RESUMO

A Sindrome de Werdnig-Hoffman é uma doenga neuromuscular hereditaria, caracterizada pela atro-
fia e fraqueza muscular progressiva, que inviabiliza o desenvolvimento de habilidades motoras. O
desenvolvimento mental encontra-se preservado, vivacidade e inteligéncia destacam-se, em con-
traste a precaria atividade motora. O sujeito acometido por essa sindrome tem limitagdes fisicas para
a efetiva interagdo com o outro, o que pode acarretar problemas de comunicacgéo. Este estudo tem
como objetivo analisar as possibilidades comunicativas de uma crianga com Sindrome de Werdnig-
Hoffman no decorrer do processo terapéutico fonoaudiolégico. E um estudo de caso de uma crianga
com quatro anos de idade, género feminino, filha Unica (de casal jovem), atendida em terapia fonoau-
diolégica em centro de reabilitacao de deficiéncias multiplas no periodo de agosto de 2013 a abril de
2014. Na avaliagéao fonoaudioldgica observou-se que a paciente comunica-se por expressoes faciais
e raras vocalizagbes. No decorrer do processo terapéutico, a interagéo foi sustentada dialogicamente
por meio de perguntas da fonoaudiéloga respondidas afirmativa ou negativamente pela paciente.
Para “sim”, elevava a sobrancelha concomitante a maior abertura dos olhos e um discreto sorriso.
Para “ndo”, contraia a sobrancelha e realizava leve movimento de negagdo com a cabeg¢a. Embora
predominantemente silente e corporalmente inerte, a paciente expressa sua subjetividade por meio
de condutas comunicativas que, mesmo precarias, indicam atividade simbdlica na insercao e inter-

pretacdo da realidade.
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INTRODUGAO

A Sindrome de Werdnig-Hoffman (SWH) é
uma doenga neuromuscular hereditaria, severa,
com inicio precoce e rapido (antes dos seis meses
de idade), caracterizada pela atrofia e fraqueza
muscular progressiva e que inviabiliza o desen-
volvimento de habilidades motoras, precisamente,
por grave comprometimento motor e respiratoério,
associado a hipotomia simétrica importante,
com acometimentos dos musculos do quadril,
cintura escapular, pescogo, membros superiores
e inferiores. As extremidades do corpo se tornam
flacidas, encontrando-se as inferiores em rotagao

(™ Pontificia Universidade Catélica de Sao Paulo, Sdo Paulo,
SP, Brasil.

Conflito de interesses: inexistente

Rev. CEFAC. 2015 Set-Out; 17(5):1716-1721

externa e as superiores em abducgéo. Outra carac-
teristica é o choro fraco e a tosse pouco efetiva’.

Nesse quadro clinico, o desenvolvimento mental
encontra-se preservado e a vivacidade e inteligéncia
destacam-se, em contraste a precaria atividade
motora destes pacientes. A expectativa de vida é
pequena, geralmente em torno de dois ou trés anos
de idade, em funcéo da paralisia progressiva dos
musculos respiratérios 45.

Em relagdo ao tratamento da SWH sao impres-
cindiveis medidas que permitam a abordagem multi-
profissional, com atuagdo marcante da Fisioterapia,
da Enfermagem, da Fonoaudiologia e da Terapia
Ocupacional, além do acompanhamento médico
constante, favorecendo assim, reduc¢ao de hospita-
lizagbes e melhora na qualidade de vida do sujeito’.
Os pacientes dependem de artefatos tecnoldgicos
e/ou farmacéuticos indispensaveis a sobrevivéncia,



a saber: ventilagdo mecénica, instrumentos que
auxiliem na nutri¢cao, respiragdo e administragéo de
medicagao. Devido ao carater crénico da doengae a
dependéncia da ventilagdo mecénica, os pacientes
podem receber os cuidados necessarios por parte
da equipe de saude em domicilio”8.

Em funcdo dessas caracteristicas e das
limitacbes fisicas, desde os primeiros meses de
vida, o sujeito acometido por SWH tem dificuldades
na interagdo com o outro o que pode acarretar
problemas de comunicagao e, portanto, demanda
intervengdo fonoaudiolégica precoce. Embora na
Fonoaudiologia, as publicagdes nessa area sejam
mais restritas e muitas vezes sem acesso aos
temas, ha trabalhos na Medicina, Fisioterapia,
Terapia Ocupacional e Educagdo que abordam
aspectos interacionais e/ou de comunicagéo dessas
criangas®.

A comunicagdo suplementar e/ou alternativa
(CSA) nesses casos, também é uma possibilidade
auxiliar no processo de comunicagao, contudo,
algumas dessas criangas, mesmo na auséncia de
oralidade, ndo se adaptam a esses procedimentos
auxiliares da comunicagado, e recorrem preferen-
cialmente as expressoes faciais e emissao de sons
rudimentares para expressar-se.

A proposito da conduta silente, vale citar
Orlandi, que parte do pressuposto de que o
siléncio é fundante (e ndo necessariamente
silenciador) porque a partir dele pode emergir a
palavra. Assim, mesmo que o sujeito nao utilize a
linguagem oral para se expressar, 0 seu siléncio
podera ser dotado de significados e “visto como
um meio de comunicagao, ndo como um modo de
incomunicabilidade” ",

A partir dessas consideragdes, o objetivo deste
estudo é analisar as possibilidades comunicativas de
uma crian¢a com Sindrome de Werdnig-Hoffman no
decorrer do processo terapéutico fonoaudioldgico.

APRESENTAGAO DO CASO

Esta pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica
da Pontificia Universidade Catdlica de Sao Paulo,
sob o nimero 1.076.665/2014.

Histérico

Trata-se de estudo de caso de uma crianga
que apresenta SWH, atendida em terapia fonoau-
diolégica em centro de reabilitacdo de deficiéncias
multiplas, em S&o Paulo, no periodo de agosto de
2013 a abril de 2014.

Paciente com quatro anos de idade, género
feminino, filha Unica de casal jovem, cuja gestagéo
foi desejada e planejada. Nasceu de parto normal,
com 3,780 kg e 49 cm, foi amamentada em seio
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materno e teve alta hospitalar junto com sua mae
apos 03 dias do nascimento.

Aos quatro meses de idade a mae queixou-se
a pediatra de que a filha ndo sustentava a coluna
cervical, o que nao foi considerado como sinal
clinico relevante. Com sete meses de idade a
crianga manifestou sintomas de gripe forte, com
dificuldades em se alimentar e respirar. Foi hospi-
talizada, mas o quadro respiratério nao evoluiu,
sendo necessario intubagdo e sedacdo. Nesse
periodo o diagnostico da SWH foi confirmado pelo
neurologista. Durante o periodo de hospitalizacao
(trés meses) foi necessario realizar traqueostomia
e gastrostomia. Desde entdo, manifestaram-se
comprometimentos muscular e motor. Na alta
hospitalar movimentava apenas a mao direita, os
dedos dos pés e respirava por meio de ventilagao
mecanica, sendo necessario suporte de home care,
composto por auxiliar de enfermagem (24 horas),
trés atendimentos fisioterapéuticos e um fonoau-
diolégico por dia, e visita semanal de médicos e
enfermeiros para seguimento.

Aos dois anos de idade comecgou a frequentar
grupo de intervengao precoce em centro de atendi-
mento para deficiéncia mdultipla. Permaneceu no
grupo durante o ano de 2012 e, em 2013, na mesma
instituicdo, passou a frequentar escola especia-
lizada. Em agosto de 2013, aos 3 anos e 5 meses
de idade, iniciou terapia fonoaudiolégica individual.
Ao procurar esse atendimento, a mae referiu que,
apesar da filha se comunicar e ser compreendida
pelas pessoas proximas ao seu cotidiano, seu
desejo era que ela desenvolvesse oralidade e
simultaneamente utilizasse a CSA.

Processo terapéutico fonoaudiolégico

A paciente foi atendida em sessdes semanais,
uma vez por semana, com duracao de 30 minutos.
Para esse estudo compilou-se 09 (nove) meses de
terapia fonoaudiolégica, sendo de agosto de 2013 a
abril de 2014. Utilizava cadeira de rodas adaptada
(inclinada, com suporte para manter coluna cervical
e cabeca eretas), respirador acoplado a traqueos-
tomia e monitorada por oximetro para verificagdo
permanente de batimentos cardiacos e saturagao
de O2. Utilizava mesa encaixada na cadeira de
rodas para facilitar a execugéo das atividades.

A avaliacdo da motricidade orofacial foi realizada
por observacéo clinica e compreendeu observagao
e analise morfoldgica extra e intra oral, avaliagdo de
mobilidade, tonicidade e sensibilidade orofacial e
das fungdes orais de mastigacao, degluticao, respi-
racédo e fala. Observou-se hipotonia, mobilidade e
sensibilidade reduzidas (bochechas, labios, lingua
e mento), pequena abertura de boca, reduzida
movimentagdo de lingua, fasciculagdo de lingua,
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estase salivar e sialorréia abundante. Mastigagéo e
degluticdo ausentes. Por vezes, manifestava desejo
de experimentar algum alimento (em consisténcia
pastosa) que era colocado em sua boca. Com o
alimento intra oral realizava pequena movimen-
tacdo de lingua e produgdo de saliva maior que
o habitual. Sendo assim, aguardavam-se alguns
segundos para que experimentasse o paladar e
retirava-se com gaze.

Quanto a avaliacdo da linguagem, realizada
por observagdo clinica em contexto dialégico e
ludico, verificou-se que a paciente comunicava-se
por expressoes faciais e raras vocalizagbes nasali-
zadas. Era atenta ao ambiente, sempre obser-
vando o0 que acontecia a sua volta. Destacou-se
sua adequada compreensao verbal, reagindo de
maneira coerente e contextualizada. Estabelecia
contato visual com a terapeuta, aceitando contatos
fisicos e os retribuindo com discreto sorriso.

No decorrer do processo terapéutico, a interagao
foi sustentada dialogicamente por meio de
perguntas da fonoaudi6loga respondidas afirmativa
ou negativamente pela paciente. Para “sim”, elevava
a sobrancelha concomitante a maior abertura dos
olhos e um discreto sorriso. Para “nao”, contraia a
sobrancelha e realizava leve movimento de negagao
com a cabeca. Muitas vezes, as vocalizagdes n&o
eram entendidas pela terapeuta, mas a mae e/ou
a auxiliar de enfermagem, que acompanhavam as
sessdes, esclareciam o conteudo assertivamente.

Inicialmente, nas primeiras 06 (seis) semanas
de terapia fonoaudiolégica, foram realizadas tenta-
tivas de utilizagdo da CSA, com computador e
Software Board Maker, para confecgédo da prancha.
A paciente realizava a escolha das figuras utilizando
os recursos de “sim” e “ndo” descritos e, com o
direcionamento do olhar, localizava-as na prancha
com facilidade.

Apesar do incentivo da terapeuta, dos familiares
e da cuidadora, a paciente recusou-se a utilizar
este dispositivo, insistindo nas expressodes faciais
e nas escassas vocalizagbes como formas de
comunicagao, por meio das quais mantinha
dialogos rudimentares, até ser compreendida.
Exemplificando: quando queria expressar algo e
suas vocalizagdes ndo eram compreendidas pela
terapeuta, rapidamente dirigia o olhar a cuidadora
ou a mae, que interpretavam o seu significado na
grande maioria das vezes.

RESULTADOS

Ficou evidente, apds dois meses de terapia
fonoaudioldgica, que o recurso da CSA ndo era
efetivo, naquele momento, do ponto de vista
da comunicagdo funcional. Gradativamente,
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a terapeuta também se tornou interlocutora,
atribuindo possiveis sentidos as vocalizagdes da
paciente (sempre em voz baixa, com articulagao
imprecisa e nasalizada) associadas aos demais
recursos expressivos, a saber: expressoes faciais,
leves movimentos de cabega e pausas de siléncio
interpretavel, a despeito do corpo praticamente
inerte.

Nesse contexto, vale ressaltar um momento
em que a crianga chegou a sessao com expressao
facial brava/ irritada, acompanhada da nova auxiliar
de enfermagem que estava em fase de adaptagéo
e, portanto, ndo a compreendia na maioria das
vezes. Tal fato pareceu justificar sua irritabilidade.

Na sessdo seguinte, amesma profissional relatou
que a menina tinha lhe ensinado a manipular o
Ipad, de maneira a exibir seus softwares preferidos:
por meio do olhar (expressando “sim” ou “nao”)
direcionava os gestos da cuidadora. Tal efetividade
comunicativa operava em varias situagdes, como
é possivel exemplificar nos contextos dialdgicos a
seguir, em que paciente e terapeuta estao sentadas
face a face.

Situacgao 1:
Terapeuta: o seu aniversario foi na semana
passada?
Paciente: (levanta a sobrancelha concomi-
tante a maior abertura dos olhos e um dis-
creto sorriso)
Terapeuta: Ah, que legal! E teve festinha na
Sua casa?
Paciente: Responde ‘“sim” (levanta as
sobrancelhas concomitante a maior abertura
dos olhos e um discreto sorriso)
Terapeuta: aqui na escola também teve
festa?
Paciente: Responde “sim”
Terapeuta: Ah, entendi! Na escola ndo teve
festa...

Situacgao 2:
Paciente: (olha fixamente para o quadro de
recados fixado na parede da sala).
Terapeuta: - O que vocé ta olhando, as letras?
Paciente: Responde “sim”.
Terapeuta: - Tem a sua letra nesse nome?
Paciente: Responde “sim”.
Terapeuta: - E qual é a letra do seu nome,
essa? (apontando para uma letra aleatéria)
Paciente: Responde “nao” (contragdo da
sobrancelha e leve movimento de negag¢ao
com a cabega)
Terapeuta: - Ndo? E essa? (apontando para
a letra inicial correta do seu nome)
Paciente: Responde “sim”.



Terapeuta: - Ah, legal. Vamos escrever o seu
nome, recortar e colar la no quadro também?
Paciente: Responde “sim”.

Situagao 3:
Terapeuta: Agora eu vou escolher um jogui-
nho aqui para fazermos juntas.
(terapeuta pega o tablet e clica na tecla que
mostra a janela de tarefas com diversos ico-
nes de aplicativos e a foto de um bebé como
fundo)
Paciente: (comecga piscar os olhos e levantar
a sobrancelha)
Terapeuta: Vocé quer me mostrar algum
joguinho que vocé gosta?
Paciente: Responde “ndo”.
Terapeuta: Entdo o que vocé quer? Quando
o tablet acendeu vocé comegou a piscar...
Paciente: Responde “sim”.
Terapeuta: é a foto do bebé?
Paciente: Responde “sim”.
Terapeuta: ah, é a foto! Gostou do bebé?
Quer saber de quem é a foto?
Paciente: Responde “sim”.e vocaliza [a u]
Terapeuta: Vocé quer saber quem é esse
bebé, ne?
Paciente: Responde “sim’.
Terapeuta: E a minha sobrinha!
Paciente: (sorri)

Os fragmentos de sessdes de terapia fonoaudio-
|6gica citados demonstram a efetividade da comuni-
cagao na diade terapeuta/paciente, o que também
acontece nos contextos familiar e educacional da
crianga.

Sabe-se que o comprometimento motor e
de fala sdo severos, mas estes ndo impedem a
comunicagao, a moldura simbdlica pela qual essa
crianga se faz sujeito. Ela é, de fato e de direito, um
“eu” para o outro, ainda que seu circulo relacional
e social sejam pequenos, estritos quase inteira-
mente ao ambiente familiar e da instituicdo onde
recebe cuidados multiprofissionais de saude e de
educacgao.

DISCUSSAO

Os resultados apresentados corroboram que
nos casos de pacientes acometidos por patologias
organicas severas associadas a auséncia de
oralidade, como na SHW, é necessario que o
fonoaudidlogo assuma que a linguagem, enquanto
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atividade intersemidtica, vai além do dominio da
fala. Disso decorre que a interagao entre sujeitos
nao é determinada, exclusivamente, por um codigo
comum compartilhado.

Como defende Dolto™, o agir € linguagem. Em
outras palavras: linguagem é desejo de encontrar
0 outro, e assim estabelecer comunicagdo e ser
acolhido por ele. Assim, o corpo € linguagem
quando produz sentido, matendo e alimentando
esse desejo’. Nessa direcdo, a crianga estudada
nessa pesquisa, na condi¢cdo de sujeito desejante
e apesar das privagbes organicas, se constitui e é
reconhecida como tal pelos seus interlocutores.

A singularidade biopsiquica dessa crianga
informa sobre sua experiéncia na linguagem, e de
como esta imprime marcas nas proprias formas
de comunicagdo e na sua constituicdo subjetiva’.
As fungdes exercidas pelos pais e as maneiras
pelas quais semiotizam as experiéncias da crianga
delineiam seu psiquismo™®. No presente estudo, foi
notavel o acolhimento parental em relacédo a filha,
as diferengas que apresenta e as privagdes com as
quais se defronta; o que aparece como fundamental
€ sua capacidade de circular e de sustentar suas
relacbes comunicativas.

Nessa perspectiva, ressalta-se que o processo
de constitui¢cdo de si inclui a realizagao de expecta-
tivas parentais, e pode ser dificultado quando o bebé
real ndo corresponde aos ideais parentais devido a
transtornos organicos. A propdsito, o nascimento de
um bebé com déficit organico congénito ou preco-
cemente adquirido, pode deslocar o olhar dos pais
do sujeito/filho para a doenga ou deficiéncia, o que
tem forte potencial para comprometer a constituicdo
subjetiva da crianga. No caso estudado, isso parece
nao ter ocorrido".

CONCLUSAO

No caso apresentado houve acolhimento familiar
e terapéutico capaz de permitir que a criancga,
apesar da gravidade de seu quadro clinico, circu-
lasse na linguagem, afirmando-se como suijeito.

Embora predominantemente silente e corporal-
mente inerte, a paciente expressa sua subjetividade
por meio de condutas comunicativas que, mesmo
precarias, indicam atividade simbdlica na insergao
e interpretacao da realidade.
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ABSTRACT

Werdnig-Hoffman Syndrome (WHS) is a hereditary neuromuscular disorder characterized by
progressive muscle weakness and atrophy, which prevents motor skills development. Mental
development is preserved, vivacity and intelligence stand out in contrast to poor motor activity.
The subject affected by this syndrome, has physical limitations for effective interaction, which
can cause communication problems. The purpose of this study is to analyze the communicative
possibilities of a child with Werdnig-Hoffman Syndrome during the speech and language therapeutic
process. It is a case study of four years old female child, female, attended speech and language
therapy service in a multiple disabilities rehabilitation center, from August 2013 to April 2014.
The clinical assessment showed that the patient communicated by facial expressions and rare
vocalizations. During the therapeutic process, the interaction was dialogically sustained through
responses to yes/no questions: raising the eyebrow concomitant to eyes wider open for a “yes”
and eyebrow contraction for “no”, with light denial head movement. Though predominantly silent
and motionless, the patient expressed her subjectivity by means of a communicative conduct that
although incipient indicated symbolic activity related to integration and interpretation of reality.

KEYWORDS: Communication; Case Studies; Speech, Language and Hearing Sciences
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