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ASPECTOS FONOAUDIOLOGICOS
NA SINDROME DE CROUZON: ESTUDO DE CASO

Speech-language aspects on Crouzon syndrome: case study
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RESUMO

Tema: descrever os aspectos fonoaudioldgicos de um caso de Sindrome de Crouzon, com idade
de 6:4 anos, submetendo-o as avaliagdes das areas de fala, linguagem, cognicado, sistema esto-
matognatico e audicdo. Procedimentos: o sujeito foi submetido as seguintes avalia¢gdes: ABFW,
Prova de Vocabulario Receptivo, Avaliagdo do Desenvolvimento de Linguagem-Cognicao, Avaliagéo
de Estruturas e Fungdes do Sistema Estomatognatico, Audiometria Tonal Limiar, Imitanciometria
e Logoaudiometria. Resultados: a Audiometria Tonal identificou perda auditiva condutiva de grau
moderado bilateralmente, apresentando compatibilidade com a Logoaudiometria e a Imitanciometria.
A Avaliagao de Sistema Estomatognatico indicou ténus de estruturas diminuido, com postura e mobi-
lidade alteradas. As funcdes de succéo, mastigacéo, degluticéo e respiracdo mostraram-se alteradas.
Na avaliacdo da Fonologia, identificaram-se simplificacdo do encontro consonantal, plosivacéo de
fricativa e outros. Em Fluéncia, os dados estavam abaixo do esperado para a mesma faixa etaria e
sexo. Na prova de Pragmatica o numero de atos por minuto foi 14,4, apresentando como meio comu-
nicativo predominante o gestual. Na prova de Vocabulario Receptivo, o valor total de designa¢des
usuais estava 7,1% abaixo do valor de referéncia. No Vocabulério Expressivo, os dados apontaram
para referéncia entre 4 e 5 anos, abaixo dos parametros esperados para a idade do sujeito do estudo.
Em Linguagem e Cognicéo, as andlises indicaram defasagem em relagéo a fase de desenvolvimento.
Conclusao: os comprometimentos causados pela sindrome séo difusos e interligados, tendo a impor-
tancia desse estudo apresentar os aspectos fonoaudioldgicos de um caso de Sindrome de Crouzon e
fornecer dados para aprofundar a investigagéo fonoaudioldgica e o processo terapéutico.
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INTRODUCAO

A craniossinostose € a alteragédo craniana con-
génita mais comum em humanos, caracterizada
pelo fechamento prematuro das suturas cranianas.
Mais de 100 sindromes estdo associadas a este
tipo de deformidade, sendo a maioria com padréo
de heranca genética autossdbmica dominante,
com incidéncia, em geral, de 0,4 a 1 para cada mil
nativivos '. Os quadros clinicos mais comumente
encontrados reportam-se as Sindromes de Sae-
thre-Chotzen, Apert, Crouzon e Pfeiffer '. Os fatores
ambientais, assim como 0s genéticos, podem con-
tribuir para o surgimento da craniossinostose 2. Sao
citados cinco genes que, quando alterados, podem
causar essa modificacdo no crescimento craniano:
GFR1, FGFR2, FGFR3, TWIST e MSX2. Em estudo
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recente, foi possivel identificar outra mutacao, con-
siderando-se o gene FGFR3 3.

As sinostoses sdo classificadas de acordo com
as suturas cranianas fechadas precocemente e a
quantidade destas. A mais comum é a escafocefalia
(sinbnimo de dolicocefalia) “6. A craniossinostose
torna o cranio uma caixa rigida, impedindo a expan-
sao cerebral. Conseqlientemente, desenvolvem-se
aumento da presséo intracraniana, compressao do
cerebelo e/ou do nervo éptico, podendo acarretar
em progressiva herniacdo e/ou perda de visao .
Entretanto, alguns autores apontam a controvérsia
existente com relacdo as anormalidades presentes
serem determinadas primaria ou secundariamente
as alteragbes Osseas 8. Os autores apontam que a
previsao de prognostico pode apresenta melhores
respostas em individuos cuja sinostose € de origem
primaria.

Uma das mais frequlientes craniossinostoses,
caracterizada por sinostose craniana, hipertelo-
rismo, exoftalmia, nariz de “formato de bico de
papagaio”, ma formacao dos condutos auditivos,
labios superiores curtos, palato duro alto e estreito,
podendo apresentar fissura palatina, hipoplasia
maxilar e relativo prognatismo mandibular, apinha-
mento dentério, sendo a ma formagdo craniana
dependente da velocidade e da ordem da sinos-
tose, € denominada Sindrome de Crouzon e foi
descrita por Crouzon em 1912 ¢. O diagndstico da
sindrome é baseado nos sinais clinicos ¢, além da
descricdo da presencga de defazagem cognitiva °, e
confirmado com os resultados dos testes de DNA,
tendo o locus do gene no brago longo do cromos-
somo 10, regiao 26 (10g26) '°.

Questdes fonoaudioldgicas na sindrome de
Crouzon foram estudadas em um paciente ° a
partir da aplicacdo do ITPA (Teste lllinois de Habi-
lidades Psicoloinguisticas) e relatados: alteragbes
como comprometimento nas habilidades sintaticas,
semanticas, fonoldgicas e pragmaticas; prejuizo
nos canais relacionados com os processos de lin-
guagem (auditivo e visual); a avaliacao psicoldgica
apontou para a presenca de deficiéncia mental
moderada. Mas, os autores obtiveram dados que
indicaram compreensao oral para palavras e sen-
tencas simples e semi-complexas preservada.

Estudos audiolégicos "2 apontam para achados
como alteracbes de orelha externa ou média e per-
das auditivas condutiva, neurossensorial ou mista.
Foram encontrados, também, individuos que apre-
sentavamcondicdesdentrodanormalidade 2. Apesar
dos poucos relatos sobre achados audioldgicos 2,
na literatura encontra-se eco a necessidade de
estudos e maior preparo de profissionais da area da
otorrinolaringologia que lidardo, diretamente, com a
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populacdo que apresenta patologias advindas de
quadros sindrémicos 3.

Considerando tais dados apresentados, este
trabalho tem como objetivo realizar um estudo de
caso, obtendo dados de fala e linguagem (fonolo-
gia, vocabulario, fluéncia e pragmatica), de audi-
cao, de sistema estomatognatico e de cognicéo de
um sujeito do sexo feminino com o diagnéstico de
Sindrome de Crouzon, correlacionando os achados
individuais com os descritos na literatura.

APRESENTACAO DO CASO

C.D.P.C. é a 22 filha de casal com dados de
desenvolvimento normais, ndo consanguineo e sem
histérico familiar para Sindrome de Crouzon. Reali-
zou, aos quarenta e cinco dias de vida, craniotomia
descompressiva e quatorze dias apds esta cirurgia
recebeu entubacdo orotraqueal prolongada, sendo
submetida a uma traqueostomia, com a qual perma-
nece atualmente. Nos testes moleculares realizados
identificou-se a presenga da mutagéo C342S, con-
firmando o diagndstico da sindrome. Entre os anos
2000 e 2002 realizou cirurgias de corre¢éo da cra-
nioestenose, avan¢co em monobloco para coloca¢ao
de distrator externo, reposicionamento do distrator
e retirada do distrator. Em laringotraqueobroncos-
copia realizada, concluiu-se que possuia hipertrofia
severa de adendide, responsavel pela obstrucédo
significativa do fluxo aéreo nas coanas, estando em
seguimento clinico na area desde entdo. Em 2005
iniciou o tratamento fonoaudioldgico no LIF-SASM.

Foram realizadas, anteriormente ao inicio do
processo terapéutico fonoaudiolégico, avalia-
cbes nas areas de fala e linguagem, audicao, sis-
tema estomatognatico e cognicdo de um sujeito
do género feminino de seis anos e quatro meses,
atendido semanalmente no LIF-SASM (Laboratério
de Investigagcdo Fonoaudioldgica em Sindromes e
Alteragcbes Sensorio-Motoras) do Departamento de
Fisioterapia, Fonoaudiologia e Terapia Ocupacional
da Faculdade de Medicina da Universidade de Sao
Paulo, onde foi desenvolvido o estudo.

O sujeito da pesquisa foi submetido primeira-
mente a avaliacdes audioldgicas, com a utilizagdo
de otoscopio marca Heine, audidbmetro GSI 10, 61
ou 68 (Grason — Stadler) e imitancidmetro GSI 33
(Grason — Stadler).

O sistema estomatognatico foi avaliado quanto
a morfologia, tonicidade, mobilidade e responsivi-
dade de suas estruturas, além das fungdes de ali-
mentacéo .

Avaliou-se fala e linguagem por meio do ABFW —
Teste de Linguagem '°, aplicado na integra,
obtendo-se dados sobre fonologia, vocabulario
(também denominado de “vocabulario expressivo”),



pragmatica e fluéncia. Foi utilizada a Prova de Voca-
bulario Receptivo 6, com a apresentagcéo de pran-
chas de figuras separadas por categorias semanti-
cas, nas quais devem ser identificadas as figuras
representativas de palavras-alvo.

A Avaliacdo de Linguagem e Cognicao foi
realizada em situacdo de brincadeira esponta-
nea, utilizando-se material especifico para esta
avaliacao e seguindo a metodologia adotada pelo
LIF-SASM 719,

Esse estudo foi aprovado pela Comissao de Etica
para Andlise de Projetos de Pesquisa (CAPPesq)
da Diretoria Clinica do Hospital das Clinicas e da
Faculdade de Medicina da Universidade de Sao
Paulo (FMUSP) sob protocolo 078/03.

Todas as avaliagdes realizadas foram transcritas
em protocolos especificos para posterior analise.
A avaliagédo completa foi realizada em cinco dias,
sendo um dia dedicado a avaliagao audioldgica com
a duragéo aproximada de uma hora e quatro dias,
em sessoOes de 45 minutos cada, para as demais
avaliagdes. Apds a conclusao do estudo, a devolu-
tiva a familia foi realizada em uma sessao.

RESULTADOS

A avaliagéo audioldgica identificou perda audi-
tiva condutiva de grau moderado. Os testes de fala
foram compativeis com os limiares auditivos para
tons puros e a imitanciometria revelou curva timpa-
nomeétrica tipo B e auséncia de reflexos estapedia-
nos ipsilaterais em ambas as orelhas.

Foram observadas alteracbes de estruturas e
fungdes do Sistema Estomatognatico quanto a toni-
cidade para as estruturas moles e, especificamente
com relacdo aos labios e lingua, quanto a mobili-
dade e a postura, entreabertos e no soalho da boca
respectivamente; a responsividade apresentou-se
aumentada. Palato duro e frénulos apresentaram-
se adequados. Quanto as estruturas duras, foi
observado palato duro estreito e em ogiva, dentes
em estado adequado de conservagdo, mas com
apinhamento tanto em regido anterior quanto pos-
terior de arcadas, além de oclusdo em classe Ill de
Angle. As fun¢des de alimentacao apresentaram-se
com inadequagdes: sucgdo com pouca protruséo
labial e contragdo de bucinadores, forga diminuida,
mas com vedamento labial; mastigacdo com incisao
dos alimentos adequada, mas sem manter oclusao
labial e fraca contra¢do dos musculos masseteres e
temporais; degluticdo com interposicéo lingual para
todas as consisténcias e participagéo excessiva da
musculatura perioral. A respiracao era oral ou atra-
vés da traqueostomia. Apesar dos achados rela-
tados, o sujeito apresentou ritmo, coordenacao e
velocidade entre as fungdes e introducdo de quan-
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tidade de alimento adequados, o que favoreceu a
eficiéncia de sua realizagao.

Na prova de Imitacdo de Fonologia houve a pro-
ducéo de Simplificagdo do Encontro Consonantal
(25%), processo esperado para a idade, e na cate-
goria Outros, verificou-se a presenca de denasa-
lizagéo de sons plosivos. Na prova de Nomeacao
houve a producéo de plosivagéo de fricativa (4,5%),
estando inadequada para a idade, e em Outros,
observou-se denasalizacéo de sons plosivos.

A prova do Vocabulario indicou designagdes
abaixo do esperado para a faixa etaria, exceto no
campo semantico “Mdveis e Utensilios”, conforme
demonstrado na Tabela 1. As nao designacdes
estavam acima do esperado em “Meios de Trans-
porte”, “Locais” e “Formas e Cores”. Como se pode
observar, os resultados apresentados na prova de
Vocabulario aproximaram-se dos valores de refe-
réncia de individuos de faixa etaria entre 4.0 e 5.0
anos 2.

Na Tabela 2 sdo apresentados os valores médios
para as faixas etarias de 4.0, 5.0 e 6.0 anos para a
Prova de Vocabulario Receptivo e os valores obti-
dos pelo sujeito, tendo como referéncias as pala-
vras-alvo. O valor total de designacdes, conforme
pode ser verificado, esta 7,59% abaixo do valor de
referéncia para a idade 1.

Ao se realizar a andlise dos valores obtidos pelo
sujeito com relacéo as palavras alvo da prova de
vocabulario receptivo e compara-los com os valores
médios de 4.0, 5.0 e 6.0 anos por campo semantico
podemos verificar que os campos “vestuario”, “ani-
mais” e “meios de transporte” encontram-se abaixo
do valor médio de 4.0 anos, que os campos “ali-
mentos”, “locais”, “formas e cores” e “brinquedos e
instrumentos musicais® encontram-se entre os valo-
res médios de 4.0 e 5.0 anos e “mdveis e utensi-
lios” e “profissdes” encontram-se acima do valor de
6.0 anos, totalizando ambos 100% de acerto cada.
O total de acertos refere-se a 81,39% o que ficaria
entre os valores médios de 4.0 e 5.0 anos (71,93%
e 88,64% respectivamente).

Os dados obtidos nas provas de vocabulario
receptivo e expressivo sugerem, entdo, localizagao
do sujeito na mesma faixa etaria, entre 4.0 e 5.0
anos, embora a comparacao entre ambas as pro-
vas identifique melhores resultados para o vocabu-
lario receptivo em todos os campos, com excecao
de “meios de transporte”.

Os dados do Perfil da Fluéncia sao apresenta-
dos na Tabela 3, obtidos por meio da amostra de
fala coletada, na qual séo identificadas as Tipolo-
gias das Rupturas, a Velocidade de Fala e a Frequ-
éncia das Rupturas da fala do sujeito da pesquisa.
Como se pode observar, todos os resultados
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Tabela 1 — Comparacao entre os valores de referéncia para a Prova de Vocabulario Expressivo e os

valores obtidos

%DVU %ND %PS

Campo

40 50 60 R 40 50 6.0 R 40 50 60 R
Vestuario 50 65 80 60 10 5 0 0 40 30 20 40
Animais 40 60 70 466 20 15 20 66 40 25 10 46,6
Alimentos 60 70 90 733 20 15 5 0 20 15 5 266
Meios de
Transp. 50 60 70 636 5 0 5 182 45 40 25 182
Moveis e 60 60 65 708 5 5 5 41 35 35 30 25
Utensilios
Profissées 20 35 45 40 40 25 25 0 40 40 30 60
Locais 50 70 70 166 25 10 5 416 25 20 25 33,3
Formas e 30 70 8 60 10 10 5 10 60 20 10 30
Cores
Bring. e
Instrum. 40 55 70 545 20 10 10 97 40 35 20 36,3
Musicais

DVU: Designacao Verbal Usual; ND: Nao designagao; OS: Processo de Substituicao; 4.0 — Valores de referéncia de normalidade para
a idade de 4.0 anos; 5.0 — Valores de referéncia de normalidade para a idade de 5.0 anos; 6.0 — Valores de referéncia de normalidade

para a idade de 6.0 anos; R — Valor obtido pela resposta do sujeito

Tabela 2 — Comparacao entre os valores de referéncia de designacéo verbal usual da prova de
Vocabuléario Receptivo para 4.0, 5.0 e 6.0 anos e o valor obtido pelo sujeito

c %DVU

ampo 4.0 5.0 6.0 R
Vestuario 78,75 93,75 91,25 75
Animais 85 97,5 95,83 83,3
Alimentos 77,5 92,5 95 83,3
Meios de Transporte 58,75 85 80 50
Moveis e Utensilios 87,5 94,37 95 100
Profissbes 51,25 71,25 67,5 100
Locais 53,75 80 81,25 75
Formas e Cores 62,5 93,75 95 75
Brinquedos e Instrumentos 67,5 77,5 87,5 75
Musicais
Total 71,93 88,64 88,98 81,39

DVU: Designacgao Verbal Usual; 4.0 — Valores de referéncia de normalidade para a idade de 4.0 anos; 5.0 — Valores de referéncia
de normalidade para a idade de 5.0 anos; 6.0 — Valores de referéncia de normalidade para a idade de 6.0 anos; R — Resposta obtida

pelo sujeito

demonstrados estao abaixo dos valores de referén-
cia para faixa etaria e sexo.

Na Tabela 4 constam os dados da prova da
Pragmatica. O numero total de atos comunicati-
vos foi 144, sendo 14,4 atos por minuto. O nimero
minimo de atos comunicativos em individuos de
aproximadamente sessenta meses refere-se a 8
atos por minuto e de noventa meses a 9 atos por
minuto, 0 que indica que o sujeito da pesquisa
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encontra-se acima do valor da sua faixa etaria '°. As
trés fungdes comunicativas predominantes foram:
Jogo (20,13%), Comentario (18,05%) e Pedido de
Acéo (14,58%).

Na Figura 1 sdo apresentados os resultados das
andlises quantitativo/qualitativa referentes a avalia-
cao de linguagem e cognicéo, a partir do jogo simboé-
lico e do uso de frases, uma vez que as aquisi¢cdes
anteriores ja estavam estabelecidas. Com relagéo



Tabela 3 — Valores referentes a prova de Fluéncia
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Disfluéncias comuns

Disfluéncias gagas

hesitacdes
interjeicoes
revisbes
pal. ndo terminadas
repeticdo de palavras
repeticao de segmentos

- - OO0 O Ww

repeticao de frases 1
TOTAL 6 (11,6 —18,2%)

rep. silabas
rep. sons
prolongamentos
bloqueios
pausas

intrusao de sons ou
segmentos

O O O O oo

TOTAL 0(1,4-4,6%

Fluxo de palavras por minuto
55,71 (58,5 — 82,3%)

Fluxo de silabas por minuto
95,24 (103,6 — 144,5%)

% de descontinuidade de fala
3(7,1-10,9%

% de disfluéncias gagas
0 (0,7 -2,3)

* Valores de referéncia da normalidade para a faixa etaria de 6.0 a 6.11 e sexo feminino.

Tabela 4 — Valores Referentes a prova de
Pragmatica

Meio N2 %
Verbal 65 45,2
Vocal 5 3,4
Gestual 74 51,3
TOTAL 144 100%

ao desenvolvimento cognitivo, 0 sujeito apresen-
tava jogo simbdlico com combinacao de esquemas
simbdlicos e por imitacdo exata do real, além de ter
a nocao de conteudo-continente estabelecida, reali-
zar a classificagao por semelhanga ou por diferenca,
realizar a seriacao e a dupla relagao por experimen-
tacao, fazer a correspondéncia termo-a-termo, obe-
decendo o critério de tamanho e apresentar a ante-
cipacao e o planejamento de a¢des para situagdes
compostas por acdes sequenciadas. Com relagéo
a linguagem, fazia uso de frases justapostas por
coordenacéo e subordinagcdo que expressavam as
nogdes cognitivas construidas.

DISCUSSAO

Os dados da Avaliagdo Audioldgica indicaram
perda auditiva condutiva de grau moderado, confir-
mada pelos Testes de Fala e pela Imitanciometria.
Estes dados corroboram pesquisa anterior "', que
caracterizaram o quadro audioldgico da sindrome
de Crouzon com uma grande variedade de altera-

coes, entre elas as de orelha média e as perdas
auditivas 2,

Verifica-se que as alteragdes de Sistema Esto-
matognatico ndo podem ser analisadas como dados
isolados e sim como decorrentes do crescimento
craniano comprometido. Em pesquisa com 11 sujei-
tos com sindrome de Crouzon 2, identificou-se que
0s principais sinais clinicos encontrados foram diso-
clusao dentéria, prognatia, palato em ogiva, hipo-
plasia da face média e exorbitismo, dados estes
também encontrados no sujeito desta pesquisa. A
mesioclusdo encontrada no sujeito desta pesquisa
pode ser atribuida ndo somente a displasia maxilar,
mas também a excessiva altura do ramo mandibu-
lar e do angulo do osso.

Os processos fonolégicos observados foram de
ocorréncia assistematica e podem estar associados
a perda auditiva e/ou a ressonancia comprometida
pela alteragéo craniana e pela hipertrofia de ade-
ndides. Em estudo desenvolvido anteriormente ',
investigando os histéricos de otite média e infec-
cOes de vias aéreas superiores em criangcas com
disturbio fonoldgico, observou-se que 51,8% dos
sujeitos apresentaram histérico de otite média e
55,5% de histdrico de infeccoes de vias aéreas
superiores e 33% apresentaram as duas ocorrén-
cias. Porém, ndo foram encontradas relagdes sig-
nificantes entre estas ocorréncias e a gravidade do
disturbio fonoldgico.

O desempenho do sujeito nas provas de voca-
bulério receptivo e expressivo permitiu compara-lo
ao de uma crianca na faixa etaria entre 4.0 e 5.0
anos, apresentando-se aquém do esperado para
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- - Pontuacao
Nogoes cognitivas ¢ TOTAL
0 1 2 3
realiza por realiza por apresenta
Jogo simbodlico = . combinagdo | . .°° P 1Prese
nao realiza S imitagao exata simbolismo 2
(Fase Il) simbdlica .
do real coletivo
ordenada
conteudo/ continente nao realiza realiza 3
por por
classificagdo nao realiza figurativa semelhancga semelhanca e 2
ou diferenga diferenga
por
seriacao/dupla relacéo nao realiza aleatéria experimentaca por 2
o comparacao
~ observa falta
A ~ . . com relacéo
correspondéncia nao realiza realiza ou sobra de 2
de tamanho
elementos
antecipacao/ uso de
planejamento de nao realiza uso do objeto | em sequéncia relacées 2
acoes ¢
Linguagem
combinagao uso de frases
uso de frases complexas
~ . de duas .
uso de frases nao realiza simples (coordenadas 3
palavras
(S+V+0) e/ou
subordinadas)

Figura 1 — Analise quantitativo/qualitativa da avaliacao linguagem/cognicao

sua idade. A andlise mais detalhada da prova de
vocabulario expressivo do sujeito do presente
estudo indicou que o processo de substituicao mais
utilizado foi o co-hipénimo préximo, que correspon-
deu a 34,14% dos processos utilizados. Esse dado
indica que o sujeito consegue acessar 0 campo
semantico corretamente, como também por seus
semelhantes, mas n&o utiliza a designacdo da
forma esperada 2.

O numero de disfluéncias comuns e gagas, 0
fluxo de silabas e palavras por minuto e a taxa de
descontinuidade de fala e de disfluéncias gagas
estdo abaixo do paradmetro de normalidade para a
mesma faixa etaria e sexo do sujeito . Tais dados
sugerem fala mondtona e velocidade articulatdria e
taxa de produgéo da informacgéo reduzidas.

Em individuos com Alteracdo de Desenvolvi-
mento de Linguagem 2, concluiu-se que a fluéncia
reduzida que apresentam pode ser consequiéncia
do maior uso de gestos e do vocabulério defasado.
Em outro estudo 2* com individuos com desenvol-
vimento tipico de linguagem identificou-se que ha
correlacdo entre velocidade de fala e as tarefas de
fluéncia seméantica, concluindo-se que essa veloci-
dade depende da eficacia de recuperacao lexical,
fator este que no sujeito apresentado neste artigo
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apresenta-se defasado, conforme demonstrado.
Especificamente com relagéo a fluéncia, a literatura
nao relata achados relacionados a sindrome em
estudo, mas os dados obtidos com relacéo a avalia-
cao realizada traduzem a observacao feita durante
as sessoOes terapéuticas quanto as caracteristicas
de velocidade e produgéo de fala do sujeito.

Conforme pode ser constatado na prova de Prag-
matica, 0 meio comunicativo predominante é o ges-
tual, seguido pelo verbal e vocal. O numero minimo
de atos comunicativos indica que o sujeito da pes-
quisa encontra-se acima do valor da sua faixa eta-
ria . Porém, uma das fungdes comunicativas mais
freqlentes foi o jogo, o que indica que este tenha
correlagdo com o meio comunicativo mais predomi-
nantemente gestual e pouco interativo.

A pragmatica estuda a relagao entre significado
social da linguagem e o seu conteudo seman-
tico, sendo os transtornos desse aspecto comu-
mente relacionados a prejuizos nos componentes
expressivos e receptivos de linguagem 25, o que
se pode correlacionar com o desempenho abaixo
do esperado nas provas de vocabulario e a forma
predominantemente gestual, conforme observado
nos resultados. Além disso, mostra-se importante
a analise qualitativa neste caso, pois somente a



andlise quantitativa, que apresentou numeros
acima do esperado para a faixa etaria do sujeito,
com relagéo ao numero de atos comunicativos, nao
forneceria os dados reais das habilidades pragma-
ticas, como ja foi demonstrado em estudo realizado
anteriormente com individuos com e sem disturbio
especifico de linguagem 2.

Os dados apresentados e discutidos com rela-
cao as habilidades semantica, fonoldgica e prag-
matica do sujeito avaliado encontram respaldo na
literatura em relato de estudo de caso ™.

A literatura ' aponta a presenca de defasagem
cognitiva na sindrome de Crouzon, mas referindo a
areas funcionais como cuidados pessoais, habilida-
des académicas funcionais, além de 6cio e trabalho.
Nao foram encontrados dados que qualificassem
tal defasagem. A avaliacdo realizada no presente
estudo voltada para as areas de cognigcéo e lingua-
gem 718 esta baseada nos principios propostos pela
Epistemologia Genética. A andlise desses dados e
sua avaliacdo qualitativa permitiram identificar as
aquisicbes construidas pelo sujeito, o que favoreceu
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localiza-lo no periodo pré-operatério de seu desen-
volvimento cognitivo, com realizacbes esperadas
para a faixa etaria de 5.0 anos. O mesmo pode
ser observado com relacao a linguagem expres-
siva, considerando-se, também, producao lexical 5.
Infelizmente, os dados observados nessas areas,
para o sujeito do presente estudo, ndo encontram
eco na literatura. Como referido anteriormente, sao
escassos 0s relatos sobre achados linglisticos na
sindrome de Crouzon .

CONCLUSAO

O comprometimento causado pela Sindrome de
Crouzon é difuso e pode apresentar outros achados
que ndo séo os comumente descritos, como pode
ser observado neste estudo de caso.

Portanto, é necessario realizar avaliagdes
amplas e que apresentem maior variedade de ana-
lises e dados que possam ser comparados entre si
e com as descrigoes da sindrome.

ABSTRACT

Background: to describe the results of speech, language, cognition, stomatognathic system
and hearing assessments of a case of Crouzon syndrome at the age 6:4 years. Procedure: the
subject carried out the following evaluations: ABFW, Test of Receptive Vocabulary, Language-
Cognition Development Evaluation, Evaluation of Structures and Functions of the Stomatognathic
System, pure-tone audiometry threshold, immitance measures and vocal audiometry. Results: the
pure-tone audiometry identified bilateral moderate conductive hearing loss, compatible with vocal
audiometry’s and immitance measures’ results. The stomatognathic system evaluation showed that
the structures had reduced tonus and altered posture and mobility. Suction, chewing, deglutition and
breathing functions were also altered. Phonologically, the following processes were identified: Cluster
Simplification, Stopping of Fricatives and Others. In the Fluency evaluation, subject’'s performance
was below the expected scores for matched age and gender. In the Pragmatics test, the child had 14.4
acts per minute and, predominantly, gestural communication. The Receptive Vocabulary Test showed
scores 7.1% below reference. In the Expressive Vocabulary Test, data indicated a performance
compatible to the reference values of 4 and 5 year-old children, below the expected scores for the
subject’'s age. Regarding language and cognition, the analysis indicated a gap between the child’s
performance and the developmental level. Conclusion: the deficits caused by the syndrome are
diffuse and interconnected. The present study had the aim to present the Speech-Language and
Hearing Pathology associated aspects of a Crouzon syndrome case and to provide initial data to
further investigate these aspects and the intervention process.

KEYWORDS: Craniosynostoses; Child Language; Cognition; Stomatognatic System; Hearing
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