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AVALIACAO DA MOTRICIDADE OROFACIAL EM
INDIVIDUOS COM NEUROFIBROMATOSE TIPO 1

Orofacial myofunctional evaluation in individuals
with neurofibromatosis type 1

Carla Menezes da Silva ", Cristiane Aparecida dos Santos (), Nilton Alves de Rezende "

RESUMO

Objetivo: descrever e caracterizar as alteragdes da motricidade orofacial de individuos com neuro-
fibromatose tipo 1 (NF1) e correlacionar as alteragées encontradas com manifestagbes clinicas da
neurofibromatose tipo 1, mais especificamente com a reducao da forga muscular. Métodos: partici-
param deste estudo, 24 individuos com neurofibromatose tipo 1, sendo 12 do sexo masculino e 12 do
sexo feminino, com idades entre 14 e 50 anos, pareados por sexo e idade, com individuos voluntarios
nao acometidos pela doencga. Todos os individuos foram avaliados quanto a forga maxima de preen-
s&o manual (F_, ) e submetidos a avaliagédo da motricidade orofacial utilizando o protocolo MBGR.
Resultados: os principais achados deste estudo demonstraram que os individuos com neurofibroma-
tose tipo 1 apresentaram maior prevaléncia de alteragbes das estruturas fonoarticulatérias e diferen-
¢as significantes (p < 0,05) quando comparados ao grupo controle em relagédo a postura corporal e de
orgaos fonoarticulatérios, mobilidade, ténus, dor a palpacéo e fungbes estomatognaticas. O escore
total do teste também apresentou coeficiente de correlagdo de Spearman significantes com nivel de
significancia menos que 5% em relagéo a F_, . Conclusé&o: os individuos com NF1 apresentaram
maior prevaléncia das alteragdes fonoarticulatérias com repercussées significantes sobre as fungdes
de respiragdo, mastigacao, degluticdo e fala. Estas alteragbes estiveram relacionadas com a redugao
globalda F_, .

DESCRITORES: Neurofibromatose 1; Fonoaudiologia; Terapia Miofuncional; Forga Muscular

INTRODUCAO comportamentais capazes de interferir no apren-

dizado e desenvolvimento psicossocial®.

Além destas anormalidades, estudo preli-
minar realizado no Centro de Referéncia em

A neurofibromatose (NF) é a denominacgdo de
um grupo de doengas causadas por mutagdes

genéticas classificadas como neurofibromatose tipo
1, neurofibromatose tipo 2 e a schwanomatose’.
Entre elas, destaca-se a neurofibromatose do tipo
1 (NF1) por ser uma das altera¢des genéticas mais
frequentes na espécie humana?. A NF1 se carac-
teriza por lesbes neurocutdneas como manchas
café com leite, efélides similes axilares, inguinais
e periorais, neurofiboromas cutaneos, nddulos
de Lisch e displasias 6sseas®. As manifestacdes
clinicas tém sido consideradas, na maioria dos
casos, discretas e benignas, mas com possibilidade
de acometimento além de alteragbes cognitivas e
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Neurofiboromatose de Minas Gerais (CRNF-MG)
observou alteragdes fonoaudiolégicas em 30 a
40% dos individuos com NF1 caracterizadas por
disfonia, imprecisao articulatéria e hipernasalidade®.
Outros estudos, desenvolvidos com diferentes
faixas etarias de individuos com NF1 apontaram
resultados semelhantes em relagdo aos disturbios
da comunicacgao, envolvendo a voz e a motricidade
orofacial®®.

A avaliagdo clinica em motricidade orofacial
(MO) ou avaliagdo miofuncional orofacial é funda-
mental no processo de diagndéstico fonoaudioldgico
nessa area, uma vez que possibilita a compreensao
das condigcbes anatbmicas e funcionais do sistema
estomatognatico (SEG). Permite, ainda, estabelecer



o planejamento terapéutico, além de fornecer dados
sobre o prognéstico™.

Com o conhecimento acumulado no CRNF-MG
de que os individuos com NF 1 apresentam hipotonia
muscular e que esta hipotonia seria decorrente da
reducdo da forga muscular global' indaga-se sobre
a existéncia de correlagéo desta hipotonia com as
alteracdes da motricidade orofacial. O objetivo deste
estudo é descrever e caracterizar as alteracdes
da motricidade orofacial de individuos com NF1,
pareados por sexo e idade, com individuos volun-
tarios nao acometidos pela doenga, e correlacionar
as alteragbes encontradas com manifestacdes
clinicas da NF1, mais especificamente com a
reducéo da forga muscular global.

METODOS

O projeto deste estudo foi aprovado pelo
Comité de FEtica em Pesquisa (COEP) da
Universidade Federal de Minas Gerais (UFMG)
(ETIC 0307.0.203.000-09) e todos os voluntarios,
individuos com NF1 e sadios ou seus responsaveis
assinaram o termo de consentimento livre e escla-
recido. Todos os individuos e os pais e/ou respon-
saveis dos adolescentes/sujeitos da pesquisa leram
e assinaram o termo de consentimento livre e escla-
recido para pesquisas.

Trata-se de um estudo do tipo caso-controle,
com amostra ndo probabilistica por tipicidade. A
amostra deste estudo foi calculada em 24 individuos
com NF1 que foram pareados com 24 individuos
sem a doenga pelo sexo e idade. Os individuos com
NF1 confirmada, por diagndéstico médico, foram
recrutados do CRNF-MG, que funciona no Anexo
de Dermatologia do Hospital das Clinicas da UFMG
— Ambulatério Professor Jodo Gontijo. Os controles
foram selecionados entre voluntarios na instituicao
de pesquisa.

Os critérios de inclusdo no grupo NF1 foram:
apresentar trés ou mais dos seguintes critérios: 1)
seis ou mais manchas café-com-leite: 1,5 cm ou
maior apos a puberdade, 0,5 cm ou mais antes
da puberdade. 2) Dois ou mais neurofiboromas de
qualquer tipo, ou um ou mais neurofibromas plexi-
formes. 3) Efélides em regido de dobra cutanea
(especialmente na axila ou regido inguinal). 4)
Glioma o6ptico. 5) Dois ou mais nédulos de Lisch.
6) Displasia do esfendide ou displasia/adelgaga-
mento do cortex de ossos longos. 7) Um parente
de primeiro grau com NF1. Foram excluidos deste
estudo individuos com neurofibromatose tipo 2,
schwanomatose, os pacientes com suspeita de
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NF1, mas sem diagndstico definido e aqueles com
neurofibromas plexiformes na cavidade oral ou no
pescogo.

Para cumprir os objetivos da pesquisa foram
utilizados os seguintes procedimentos: Avaliagcao
Miofuncional Orofacial — Protocolo MBGR". A
avaliacao foi realizada pelo mesmo fonoaudidlogo,
com duracao de aproximadamente 45 minutos, que
anotou os resultados no protocolo especifico no
momento do exame. O protocolo do exame clinico
compreendeu a observagdo da postura corporal,
andlise morfolégica extra e intraoral, avaliagéo da
mobilidade, tonicidade e sensibilidade orofacial,
além das fungdes de respiracdo, mastigacéo,
degluticdo e fala. A mastigacado e a degluticdo de
solido foram avaliadas com alimento (biscoito
cream-cracker) e o liquido (agua).

Todos os individuos com NF1 e os voluntarios
sem NF1 foram avaliados quanto a forca maxima
de preensdo manual (F_,), por meio de trés
medidas padronizadas da forca maxima de cada
individuo, utilizando o dinamémetro manual (0-100
kg Kratos®, Brasil). A area de secgao transversal foi
derivada da medida da circunferéncia do antebracgo
(cm) e a forga muscular por unidade de area (F, )
foi calculada (kg/cm?). Foi realizada a medida do
comprimento do antebrago (da prega do punho a
fossa cubital) de cada lado e da circunferéncia do
antebraco a dois tercos da prega do punho. No
mesmo ponto da medida da circunferéncia, na
face flexora, foi feita a medida da dobra cuténea
(mm) com a utilizagdo do compasso clinico. A area
da seccgdo transversal foi derivada da medida da
circunferéncia do antebrago (cm) menos a dobra
cutanea do antebraco.

Os resultados deste estudo foram analisados
estatisticamente pelo software SPSS versédo 15.0.
O teste de Mann-Whitney foi utilizado para analise
das variaveis quantitativas entre os grupos NF1 e
controle. Na analise de correlagéo foi empregado o
coeficiente de correlagdo de Spearman. Em todos
os testes foi utilizado o nivel de significancia de 5%.

RESULTADOS

Este estudo n&o apresentou distribuicdo normal
na analise dos resultados. A Tabela 1 representa
os resultados encontrados na avaliagédo da MO. Os
resultados apresentados apontam que individuos
sem NF1 apresentam médias menores em todos os
dominios do protocolo, exceto o de dor a palpagéo,
menor média indica menos comprometimento das
estruturas e do funcionamento do SEG.
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Tabela 1 - Escore dos itens do protocolo MBGR, expresso em média, em individuos com
neurofibromatose Tipo1 e grupo controle

Média de Escore

Variaveis do MBGR NF1 Controle Valor-p
(n =24) (n =24)
Postura corporal
Cabeca 0,62 0,0 0,0002*
Ombros 1,0 0,04 0,0000*
Exame extraoral
Norma frontal 1,8 0,8 0,0001*
Norma frontal numérica 1,5 0,2 0,0000*
Masseter 0,1 0,04 0,1607
Mandibula 0,04 0,0 0,3173
Labios 0,7 0,1 0,1274
Norma lateral 0,7 0,5 0,0159*
Exame intraoral
Labios 0,0 0,0 -
Bochechas 1,6 1,3 0,2075
Lingua 2,3 0,2 0,0000*
Palato 1,3 0,2 0,0292*
Tonsilas palatinas 0,04 0,1 0,5390
Dentes e oclusédo 3,5 0,8 0,0017*
Mobilidade
Labios 3,8 0,2 0,0000*
Lingua 29 0,2 0,0000*
Bochechas 1,1 0,04 0,0042*
Véu palatino 0,8 0,4 0,0824
Mandibula 1,4 0,2 0,0000*
Tonus 3,5 0,08 0,0000*
Sensibilidade
Dor a palpacao 0,0 0,0 -
Fungoes
Respiracao 1 0,3 0,0113*
Mastigagao 3,3 0,5 0,0000*
Degluticéo 12 prova 0,9 0,0 0,0048*
Degluti¢éo 22 prova 0,8 0,0 0,0048*
Deglutigéo 32 prova 2,2 0,2 0,0000*
Fala 12 prova 0,2 0,0 0,0768
Fala 22 prova 0,2 0,0 0,0768
Fala 32 prova 0,08 0,0 0,9762
Fala 42 prova 3,5 0,2 0,0000*
Escore total 421 7,2 0,0000*

(*) Teste de Mann-Whitney.
Legenda: NF1 = Neurofibromatose Tipo 1.

A Figura 1 apresenta as alteragcdes posturais posturais no grupo de individuos sem NF1. Este
que estiveram presentes no grupo de individuos dominio apresentou diferenga significante entre os
com NF1, sendo a alteragéo postural dos ombros a grupos.
mais prevalente. Nao foram encontradas alteragdes

Rev. CEFAC. 2015 Jan-Fev; 17(1):100-110



Motricidade orofacial na neurofibromatose 1 03

B Cabeca frontal
Cabega lateral
®Ombro frontal
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ALTERACAO POSTURAL

Figura 1 - Prevaléncia de alteragées posturais no grupo neurofibromatose Tipo1

Na Tabela 2 observa-se que individuos com NF1 com NF1 apresentaram maior prevaléncia de
apresentaram maior alteracao de tbnus quando alteragdo do ténus em relagdo aos homens com
comparados aos individuos sem NF1. As mulheres NF1.

Tabela 2 - Média de escore da variavel tonus e prevaléncia de alteragdao do tonus, comparada entre
os grupos neurofibromatose Tipo 1 e controle, estratificados por sexo

Tonus Mulheres Homens

NF1 Controle NF1 Controle
Média 3,8 0,1 4,0 0,0
Adequado 16,7 83,4 8,4 100
Alterado 83,3 16,6 91,6 0,0

Legenda: NF1= Neurofibromatose Tipo 1.

A Figura 2 mostra que as estruturas avaliadas como labio inferior, mento, sulco nasolabial e
que apresentaram maior prevaléncia de redug¢ao do assoalho da boca também apresentaram redugao
ténus, no grupo de individuos com NF1, foram labio do ténus, porém com menor prevaléncia.
superior, lingua e bochechas. As outras estruturas

80

70 kd Labio superior

60 kd  Labio inferior

50 [ d Mento

40 ", Sulco nasolabial

30 W Lingua

20 Ll Assoalho da boca
10 I kd Bochecha direita
05 S St} |

«. Bochecha esquerda
Toénus reduzido

Figura 2 - Prevaléncia de reducdo do tdnus no grupo neurofibromatose Tipo 1, por estrutura avaliada

Rev. CEFAC. 2015 Jan-Fev; 17(1):100-110



1 04 Silva CM, Santos CA, Rezende NA

O padréo mastigatério no grupo de individuos A fala dos individuos com NF1 caracteriza-se
com NF1 apresentou-se alterado, sendo carac- por articulagéo imprecisa com intensidade reduzida
terizado como unilateral crénico direito. Outros e hipernasalidade, como demonstrado na Figura 4.
padrdes alterados foram unilateral preferencial e Outras alteracdes encontradas se referem a voz,
cronico esquerdo (Figura 3). pitch, incoordenagao pneumofonoarticulatoria.

MASTIGAGAO

Unilateral preferencial E

Unilateral preferenacial D

) o EMASTIGACAO
Unilateral crénica E

11

Unilateral crénica D

0 10 20 30 40

Legenda: Unilateral preferencial E = Unilateral preferencial esquerda; Unilateral preferencial D = Unilateral preferencial direita; Unila-
teral cronica E = Unilateral crénica esquerda; Unilateral cronica D = Unilateral cronica direita

Figura 3 - Prevaléncia do padrao mastigatério no grupo neurofibromatose Tipo 1

100
90 B Hipernasalidade
V. fala aumentada
80
m V.falareduzida
70 -
B Incoordenacao
60 pneumofonoarticulatoria
M Articulagdo reduzida
50 -
Pitch
40 -
B TMF reduzido
30
Hiperfuncao glética
20
m Hipofungdo glotica
10 -
W Voz alterada
0 4

ALTERACOES VOCAIS

Legenda: V fala aumentada = Velocidade de fala aumentada; V fala reduzida = Velocidade de fala reduzida; TMF reduzido =Tempo
maximo de fonagao reduzido.

Figura 4 - Prevaléncia de alteragdes vocais no grupo neurofibromatose Tipo 1
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Foram encontradas alteracbes do SEG nos
niveis estrutural e funcional no grupo de individuos
com NF1. As alteragbes estruturais se carac-
terizaram pela assimetria facial e as funcionais
pela alteracdo da mobilidade, tremor de lingua e
alteracao da fala (Tabela 3).
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Como pode ser observado na Tabela 4, a preva-
Iéncia de alteragdes vocais esteve maior no grupo
de individuos com NF1 do que no grupo sem NF1,
assim como o tempo maximo de fonagéo.

Tabela 3 - Prevaléncia de alterag6es estruturais e funcionais do sistema estomatognatico no grupo

neurofibromatose Tipo 1 e no grupo controle

o . e NF1 Controle
Alteragdes sistema estomatognatico N % N %
Estruturais
Assimetria entre os lados faciais 4 16,6 0 0,0
Tipo facial longo 23 95,8 15 62,5
1/3 inferior maior que o médio 6 41,6 4 16,6
Assimetria entre as bochechas 8 33,3 1 4.1
Masseteres diferentes quanto ao volume 4 16,6 1 4.1
Marcas dentarias nas bochechas 20 83,3 15 62,5
Funcionais
Mobilidade de labios 21 87,5 6 41,6
Mobilidade lingual 23 95,8 7 29,1
Mobilidade bochechas 8 33,3 0 0,0
Mobilidade do véu palatino 10 41,6 4 16,6
Tremor de lingual 17 70,8 1 4.1
Alteragao de fala 3 12,5 0 0,0
Imprecisao articulatoria 7 25 0 0,0

Legenda: NF1 = Neurofibromatose Tipo 1.

Tabela 4 - Prevaléncia de alteragdo vocal e médias do tempo maximo de fonagao, entre os grupos
neurofibromatose Tipo 1 e controle estratificado por sexo, andlise perceptivo-auditiva do protocolo

MBGR.
Mulheres Homens
NF1 Controle NF1 Controle

% % % %
Tipo de voz
Adequada 25 91,7 0 83,4
Alterada 75 8,3 100 16,6
Relacao s/z alterado 41,6 0,0 33,3 0,0
Tempo maximo de fonagao
lal 11,2s 15,4s 12,3s 22,7s
s/ 10,8s 16,0s 10,5s 19,2s
1z/ 10,2s 15,5s 8.,5s 21,1s
Relagao s/z quantitativo 0,9s 0,9s 1,2s 0,9s

Legenda: NF1 = Neurofibromatose Tipo 1.

Nota: Os resultados do tempo maximo fonatdrio estdo medidos em (s) segundos.
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A Tabela 5 evidencia que no grupo de individuos
sem NF1 a F__ foi maior em mulheres saudaveis
do que naquelas com NF1, mas sem diferenca
estatistica, fato que se repetiu na avaliacdo de
F .. €M homens saudaveis e naqueles com NF1.
Observou-se uma diferenga significante entre o
grupo NF1 e controle (valor p = 0,035), quando

analisada a F_, apenas entre os grupos.

A Tabela 6 mostra os coeficientes de correlagao
de Spermanentre F . de preensdo manual, relagido
s/z e escore total do protocolo. Apesar dos coefi-
cientes mostrarem uma fraca relacéo entre estas
variaveis, todos foram significantes.

Tabela 5 - Forgca maxima de preensao manual estratificada por sexo, em individuos com
neurofibromatose Tipo 1 e controle, expressa em média

Forca de preensdo maxima (N/cm?)

Sexo NF1 Controles Valor-p
Mulheres 4,068 4,519 0,204

Homens 4,837 6,789 0,043*
Grupos 4,452 5,654 0,035*

(*) Teste de Mann-Whitney.
Legenda: NF1= Neurofibromatose Tipo 1.

Tabela 6 - Coeficiente de correlagdao de Spearman entre forga maxima de preensdao manual e escore

total do protocolo MBGR

Coeficiente de correlagao

de Spearman Valor-p
Forca Muscular Relagao s/z -0,290 0,045*
¢ Escore Total -0,394 0,006*

(*) Coeficiente de correlagdo de Spearman significantes ao nivel de 5%.

DISCUSSAO

Este estudo apontou maior prevaléncia de
alteragdes estruturais e funcionais do SEG de
individuos com NF1 quando comparados aos
saudaveis, aspecto até entdo ndo relatado na
literatura e importante para o diagnostico fonoau-
diolégico da populagdo estudada.

N&o foram encontradas alteragdes referentes a
postura da cabega e ombros no grupo de voluntarios
saudaveis enquanto o grupo de individuos com NF1
apresentou, 58,3% de alteragdes destas posturas.
A caracteristica mais evidente se refere a postura
do tronco superior em individuos com NF1 com a
presenca de cifose, rotagao interna, e elevacao dos
ombros além de assimetria em postura estatica.
Esses dados sugerem que a hipotonia muscular e
reducado da forca muscular, ja descrita em pacientes
com NF12 e também observada neste estudo, é
global influenciando ndo s6 os grupos de grandes
musculos esqueléticos, mas também em grupos
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musculares menores como aqueles da musculatura
da cabeca e do pescoco.

Sabe-se que o sistema respiratério € um conjunto
de estruturas fundamentais para permitir uma respi-
racdo eficiente. Observa-se no exame clinico dos
individuos com NF1 o tipo respiratério predominante
do tipo médio superior ou toracico e modo nasal.
Este tipo respiratorio exige maior participacao das
costelas e observa-se com frequéncia elevacao dos
ombros com inspiragao e expiragao mais curtas. A
respiragao costo-diafragmatica ou média inferior se
caracteriza como o tipo respiratério ideal para um
melhor direcionamento do fluxo aéreo expirado para
uma boa coaptagéo glética resultando uma fonagao
adequada. Este tipo respiratério esta diretamente
ligado a ativagdo da musculatura do tronco e do
abdome e relacionado com alteragdes corporais
importantes como deformidades da caixa toracica,
musculatura abdominal flacida e distendida, cabeca
mal posicionada em relagdo a pescogo, trazendo
alteragdes para a coluna no intuito de compensar



este mau posicionamento, ombros rodados para
frente comprimindo o térax.

Estudo recente também comprovou redugéo da
forca da musculatura respiratoria, apesar da fungéo
respiratoria avaliada por espirometria estar normal
em individuos com NF1%2,

Os resultados descrevem algumas caracteris-
ticas estruturais e de posicionamento dos 6rgaos
fonoarticulatérios (OFA) dentre eles, labios, lingua,
dentes, bochechas, palato duro e mole, desta
populagdo. O tipo facial predominante nos dois
grupos foi o longo, com uma diferenca, no grupo
NF1 o tergo inferior € maior que o tergco médio, ja
no grupo controle os tercos sdo em sua maioria
semelhantes. Apesar dos dados nao serem
baseados em estudo cefalométrico dos individuos
estudados principalmente dos individuos com
NF1, pode-se inferir que essas alteragdes podem
estar associadas a hipotonia principalmente do
musculo masseter um dos musculos principais na
elevagdo da mandibula. Nos individuos com face
mais curta, com o crescimento predominantemente
horizontal, observa-se maior vigor, poténcia e forga
mastigatorias. Naqueles com face longa, nota-se
uma mastigagdo menos potente e menor forga de
mordida’.

No exame intraoral, 83% dos individuos com
NF1 apresentou marcas dentarias em ambas
as bochechas no grupo dos individuos sem NF1
(62,5%). Sabe-se que as marcas dentarias nas
estruturas citadas anteriormente podem estar
relacionadas a falta de espaco intraoral e/ou tensao
aplicada nos arcos dentarios. Em relagao a lingua,
70,8% dos individuos com NF1 apresentaram
tremor de lingua ao protrair e largura aumentada.

Observou-se ocorréncia de diminui¢cao do ténus
de lingua, labios e bochechas. E importante consi-
derar que na clinica da MO, para uma avaliagao
clinica menos subjetiva, ao avaliar a tonicidade da
musculatura o terapeuta necessita ter em mente
que o tébnus pode estar alterado para hipertonia
(massa muscular rigida) ou hipotonia (massa
muscular flacida) quando ha um mau uso das
estruturas e quando a forma, fungdo e/ou postura
da musculatura estao alteradas™. Além disso, é de
suma importancia diferenciar o ténus postural do
ténus de agao.

Diante dos resultados apresentados foi possivel
caracterizar a funcionalidade do SEG do grupo de
individuos com NF1 com alteragdo na coordenagao
da mobilidade dos OFAs, além das dificuldades na
execugao dos movimentos orais espontaneamente,
seguido por ordem verbal do avaliador. Esta neces-
sidade de modelo para a movimentagdo correta
da estrutura avaliada pode estar relacionada a
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disturbios do processamento auditivo ja descrito
nesta populagao ou possivel dispraxia oral.

Os resultados evidenciaram a distribuicdo da
ressonancia predominante no grupo de individuos
com NF1, com uso excessivo nasal, porém foi
observado que em relagdo a mobilidade do véu
palatino em sua maioria se apresenta de forma
adequada, em relagdo a simetria e extensédo. O
fechamento eficiente do esfincter velofaringeo
depende da mobilidade adequada do véu palatino
e a aproximagdo medial das paredes laterais da
faringe, por isso, os individuos que n&o apresentam
alteragdo da mobilidade podem apresentar compro-
metimento funcional dos musculos constritores da
faringe'®'”.

O padrao mastigatério observado na populagao
NF1 estudada na avaliagdo clinica foi o unilateral
cronico, contrastando com o grupo controle que
apresentou padrdao unilateral preferencial. Na
populagdo NF1 o transito oral do alimento foi
aumentado, mas este fato ja era esperado devido a
consisténcia do alimento utilizado na avaliagao, que
nao forma um bolo coeso durante a mastigacao.

Nao foram observadas alteragdes durante
a degluticdo de alimentos nas consisténcias
sélida e liquida. A prova de degluticao de liquido
dirigida alguns individuos com NF1 apresentou
contragdo acentuada da musculatura perioral.
Esta contragdo excessiva se caracteriza como
uma degluticdo atipica. A deglutigao atipica corres-
ponde a movimentagao inadequada da lingua e/ou
outras estruturas que participam do ato de deglutir,
durante a fase oral da degluticdo, sem que haja
nenhuma alteragcdo, de forma, na cavidade oral.
Como os individuos com NF1 que participaram
deste estudo ndo apresentaram alteragéo da forma
éssea e dentaria, concorda-se com a diferenciagéo
dos padrdes de degluticdo propostas em estudos
anteriores com diferentes populagdes™.

Apenas 12,5% do grupo NF1 apresentou alguma
alteragéo na producéo de fala, que foi caracterizada
como distor¢cdo fonética, em todos os casos que
apareceram. Estes achados também s&o descritos
em criangas e adultos com NF15,

A ressonancia exibiu alto indice de hiperna-
salidade (79,1%) juntamente com a incoorde-
nagédo pneumofdbnica (66,6%) e alguns casos
apresentaram imprecisdo articulatoria  (25%).
Estas alteragdes nao foram encontradas no grupo
controle. Pode-se associar a diminuigdo do ténus
muscular as alteragbes do SEG, com influéncia
direta na produgéo e na qualidade da fala, além da
incoordenagao da ativagdo muscular para a articu-
lagéo da fala.

A hipotonia muscular foi observada clinica-
mente em 32% dos individuos com NF1 avaliados
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no CRNF-MG, com a ampliagdo da amostra foi
possivel observar que 67% dos individuos com
NF1 apresentaram for¢a muscular menor do que
individuos sadios pareados por sexo e idade™.

Estes achados motivaram a realizagédo de
estudos complementares em relacdo a forga
muscular inclusive com a ampliagdo da amostra de
individuos com NF1 em diferentes faixas etarias,
além da avaliagao de outros grupos musculares que
participam das fungbes estomatognaticas como a
musculatura da face.

A hipdtese inicial a ser considerada é que
este achado esteja relacionado com as proprias
alteragdes genéticas da NF1, que resultam na
insuficiéncia da neurofibromina, gerando disfungao
da coordenagdo motora (hip6tese de origem central
pararedugdodeF . naNF1).As desordens motoras
de origem neuroldgica sao bem conhecidas na NF1
e assim as alteragcbes musculares e esqueléticas
encontradas na NF1 poderiam ser decorrentes de
alteragcdo no desenvolvimento neurolégico, o que
resultaria menor forga muscular?,

Pode ser considerado também como mecanismo
correlato, o possivel sedentarismo dos individuos
com NF1. Este comportamento compromete toda
a estrutura 6ssea e muscular global do corpo com
interferéncia direta na postura e funcionamento das
estruturas orofaciais.

E importante salientar que movimentos incoor-
denados e posturas inadequadas podem afetar
0s movimentos normais dos musculos e o desem-
penho de suas fungdes.

Na clinica fonoaudiolégica tem-se como
premissa que o bom desempenho das funcdes
orofaciais, que envolvem a respiragdo, mastigacao,
degluticéo e fala esta intimamente ligado ao interre-
lacionamento das estruturas estaticas ou passivas
com as estruturas dindmicas ou ativas, que equili-
bradas e controladas pelo SNC serao responsaveis
pelo funcionamento harménico da face’.

As estruturas estaticas ou passivas sao repre-
sentadas pelos arcos osteodentarios, maxila e
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mandibula, relacionados entre si pela articulagao
témporo-mandibular. Ainda fazem parte destas
estruturas outros 0ssos cranianos e o 0sso hidide.
Ja as estruturas dindmicas ou ativas sao represen-
tadas pela unidade neuromuscular, que mobiliza
as partes estaticas. Estas estruturas interligadas
formam um sistema com caracteristicas proéprias,
desenvolvendo fungdes comuns'®. Esta sucessdo
de estudos clinicos amplia as informagdes e
consolida o fendtipo muscular da NF1, porém, até
o momento, sem definicdes quanto a causa destes
achados. A etiologia da reduc¢ao da for¢a muscular
nos individuos com NF1 ainda n&o foi esclarecida
e é provavel que seja multifatorial, quer seja devido
a deficiéncia de neurofibromina diretamente no
musculo esquelético (displasia muscular) ou, indire-
tamente, através das diversas alteragbes neurolo-
gicas (displasia do SNC) potencialmente correlacio-
nadas ao fendtipo muscular'?. Pode-se inferir que
alteragdes da forga muscular global provavelmente
afetam a musculatura facial, gerando disfun¢des
orofaciais significantes em individuos com NF1.

CONCLUSAO

Os resultados desta pesquisa demonstraram
um comprometimento direto no desempenho das
fungbes do SEG, com interferéncia na qualidade
e efetividade da comunicacao de individuos com
NF1. Entretanto, os aspectos investigados nesta
pesquisa, necessitam de estudos complementares
com uma amostra mais homogénea de individuos
com NF1 associados ao uso de equipamentos para
quantificar o desempenho da musculatura envolvida
nas fungdes de respiragédo, mastigagao, degluticao
e fala. Estes estudos poderiam dar suporte a uma
intervencgao clinica fonoaudioldgica voltada para o
fortalecimento muscular orofacial e adequagéo das
funcbes estomatognaticas em pacientes com NF1 e
alteragdes da motricidade orofacial.
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ABSTRACT

Purpose: to describe and characterize alterations in orofacial individuals with neurofibromatosis type
1 and to correlate these changes with clinical manifestations of neurofibromatosis type 1 and the
muscular strength. Methods: the study included 24 individuals with neurofibromatosis type 1, 12 males
and 12 females, aged between 14 and 50 years, matched by sex and age, with volunteers not affected
by the disease. All subjects were evaluated for maximal handgrip force (F_, ) and evaluated for orofacial
motricity using the MBGR protocol. Results: the main findings of this study demonstrated that individuals
with neurofibromatosis type 1 had higher prevalence of abnormal structures phonoarticulatory and
significant differences (p < 0.05), when compared to the control group in relation to body posture and
speech organs, mobility, muscle tone, pain on palpation and stomatognathic functions. The total score
of the test also showed Spearman correlation coefficient significant at 5% over F_, . Conclusion:
patients with neurofibromatosis type 1 had a higher prevalence of phonoarticulatory changes with
significant impacts on the functions of breathing, chewing, swallowing and speaking. These alterations
were correlated with the reduction of systemic muscular strength.

KEYWORDS: Neurofibromatosis 1; Speech, Language and Hearing Sciences; Miofunctional Therapy;

Muscle Strength.
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