As alter acOes fonoaudiol 6gicas na sindrome de Goldenhar —
Relato de caso

Speech, language and hearing deficits in the Goldenhar syndrome —
Case report

o
%2}
@®
O
Q
©
@)
4+
e
)
0

Rafaela Carolina L opez Silvat, Fabiana Faula da Silva Alves?, Sirley Soares Gonzaga Netto®, Carla Menezesda Silva*

RESUMO

O objetivo do trabalho foi relatar um caso clinico sobre a sindrome de Goldenhar e realizar um levantamento das alteragdes fonoau-
dioldgicas encontradas no mesmo. O presente estudo foi realizado com uma crianga de seis anos e oito meses, do género masculino,
com diagnostico da sindrome de Goldenhar. Para o estudo foi realizada anamnese e o paciente foi submetido as avaliagdes de mo-
tricidade orofacial, audiologia clinica completa, educacional e vectoeletronistagmografia computadorizada, voz e linguagem oral e
escrita. Foram observadas as seguintes alteracdes: dificuldade de vedamento labial, bochechas e olhos assimétricos, mordida aberta
anterior, amigdalas palatinas hipertroficas e micrognatia, respiragéo do tipo oro-nasal, dificuldade de coordenacédo pneumofonica,
habito bucal de apertamento; qualidade vocal ruim com presenca de tensdo laringea durante a fonagéo, habilidades auditivas altera-
das, perda auditiva neurossensorial de grau profundo bilateral, curva timpanométrica do tipo A, com auséncia de reflexos acusticos,
auséncia de dados patognomonicos de alteragéo central no teste vestibular. O paciente ndo possui fala fluente, faz uso da Lingua
Brasileira de Sinais, leitura orofacial e gestos para se comunicar, apresenta dificuldades de leitura e escrita e o desenvolvimento de
linguagem esté& adequado & sua faixa etéria. Pode-se concluir que é importante que o paciente com a sindrome de Goldenhar receba
um acompanhamento multidisciplinar, o que lhe proporcionara um diagnéstico precoce, uma intervencéo adequada e um desenvol-

vimento global satisfatério.

Descritores: Sindrome de Goldenhar/diagnostico; Disostose mandibulofacial; Assimetria facial; Perda auditiva

INTRODUGCAO

A sindrome de Goldenhar é uma anomalia congénita rara,
de etiologia ainda desconhecida e caracterizada por uma triade
classica de alteracdes oculares, auriculares e vertebrais. E
causada por uma heranca multifatorial, apresentando histéria
familiar positiva em 6% dos casos, ndo havendo evidéncia de
distarbio hereditario®.

O crescimento cranio-facial sofre influéncia das carac-
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teristicas genéticas de cada individuo e dos fatores como:
hereditariedade, desnutricdo, doencas, raca, habitos, clima e
problemas sécio-econdmicos, que podem atuar sobre esse cres-
cimento, determinando alteracdes na execucéo e coordenacao
das funcdes vitais do sistema estomatognatico®®,

Sua prevaléncia é de 1: 3000/1: 26000, com ocorrénciaem
ambos os géneros3 59,

O diagndstico da sindrome de Goldenhar pode ser reali-
zado durante a gravidez mediante ecografia fetal e estudos
genéticos. Posteriormente ao nascimento, mediante ecografia
e ressonancia magnética nuclear®®,

A sindrome de Goldenhar também é conhecida como
Sindrome do Primeiro e Segundo Arcos Branquiais, Displasia
Oculo-auriculo-vertebral, Microssomia Hemifacial, Disostose
Mandibulofacial com Dermoide Epibulbar, Displasia Facial
Lateral®-24),

Acredita-se que a sindrome de Goldenhar faca parte de
um quadro clinico mais complexo de anomalias de primeiro
e segundo arcos branquiais, mais comumente conhecido como
espectro 6culo-auriculo-vertebral e caracterizado pela presenca
adicional de anomalias vertebrais e dermoide epibulbar®79,

A sindrome de Goldenhar foi descrita em 1845 por Von
Arlt e reconhecida como entidade clinicaem 1952 pelo médico
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Maurice Goldenhar que a descreveu em uma crianga. Também
foi descrita como “sindrome do primeiro arco” e “sindrome de
Gorlin”. Atualmente é mais conhecida como displasia 6culo-
auriculo-vertebral®69.

Os portadores da sindrome de Goldenhar apresentam
anomalias orais, musculo-esqueléticas, auriculares e oculares,
além de alteracoes cardiacas, genitais, renais, pulmonares, de
sistema nervoso central e, em raros casos, sao descritos lipomas
de corpo caloso-2481),

As anomalias presentes na sindrome de Goldenhar costu-
mam ser assimétricas e unilaterais em aproximadamente 70%
dos casos e, quando existe acometimento bilateral, um dos
lados é mais afetado®@419.

E importante destacar que uma de suas caracteristicas é
a extrema variabilidade de expressdo dos individuos afeta-
dos. Alguns pacientes apresentam uma ampla variedade de
anomalias. Em outros, s se observa uma anomalia discreta
e simples, como um apéndice pré-auricular ou uma orelha
moderadamente displasica. Cerca de 10% dos pacientes apre-
sentam retardo mental©610-14),

Dentre as alteragOes estruturais encontradas, podemos
destacar macrostomia, mordida aberta, mordida cruzada,
mordida profunda, palato alto, fissura labiopalatal, paralisia
facial, micrognatia/retrognatia, hipoplasia unilateral do ramo
mandibular e do condilo, lingua geografica, lingua hipopla-
sica, lingua e Gvula bifidas, agenesia da glandula salivar com
aparecimento de fistulas, atrofia ou hipoplasia de masseter,
temporal e pterigoide, anomalia faringea, fistula traqueo-
esofagica, aplasia ou ma formacao de orelha externa, média
e interna, apéndices dérmicos pré-auriculares, fistulas cegas
na regido do pré-trago, microtia unilateral e atresia do meato
acustico externot-2468-13),

As anormalidades nos olhos ocorrem em cerca de 50%
dos casos e podem apresentar-se como pequenas manchas
dermdides, lipodermoides epibulbares, coloboma (geralmen-
te na parte superior dos olhos), fissura palpebral, obstrugédo
nasolacrimal, oftalmoplasia ou sindrome de Dnam, catarata
atrofiada, enoftalmia, cistos dermoides, fistulas secas, microf-
talmia e anoftalmia. As anomalias oculares mais encontradas
séo os dermoides e lipodermoides epibulbares®9,

As malformacdes auriculares podem variar da completa
aplasia até deformidades na orelha externa, média e interna,
resultando em perda da audicdo. Freqlientemente, existem
apéndices fibromatosos pré-auriculares (skin tags) e cavidades
na frente da orelha ou na linha entre esta e o canto da boca.
Nas malformaces auriculares, o canal da orelha pode estar
completamente ausente, implicando em surdez (unilateral) em
aproximadamente 40% dos casos®®.

Em 40 a 60% dos pacientes se observa anomalias 6sseas,
em especial a coluna vertebral. As anomalias vertebrais podem
compreender auséncia de vértebras, hemivértebras, fusdo de
costelas e vértebras cervicais, cifose e escoliose®d.

Visando o bem estar fisico, psicoldgico e social do paciente
portador da sindrome de Goldenhar e o aprimoramento da
equipe multidisciplinar ou interdisciplinar, faz-se necessaria
a realizacdo de estudos e publicagdes que contribuam e au-
mentem o conhecimento da classe fonoaudiol6gica, para assim
auxiliar nas condutas de casos futuros.
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O objetivo desta pesquisa foi relatar um caso clinico de
sindrome de Goldenhar e realizar um levantamento das alte-
racOes fonoaudioldgicas do mesmo.

APRESENTACAO DO CASO CLINICO

Com o intuito de aprofundar os estudos sobre as al-
teracGes fonoaudioldgicas na sindrome de Goldenhar foi
realizado um estudo de caso. Esse trabalho foi desenvolvido
ap6s aprovagdo do Comité de Etica e Pesquisa da Pontificia
Universidade Catdlica de Minas Gerais - PUC Minas (CAAE
0097.0.213.000-06).

O presente estudo foi realizado, entre os meses de abril
de 2006 e maio de 2007, com uma crianga de seis anos e oito
meses, do género masculino, MGQL, com diagnostico da
Sindrome de Goldenhar (Figura 1).

Figura 1. MGQL, masculino, 6 anos e 8 meses de idade

Antes do inicio do estudo de caso, o paciente foi submetido

a exames médicos como tomografia, ressonancia magnética e

radiografia, e foram encontrados os seguintes resultados:

e 01/06/01 - Tomografia computadorizada de ouvidos:
anomalia congénita das orelhas: externa, média e interna
a direita. Elementos 6sseos das orelhas: interna, média e
externa, a esquerda, estdo conservados.

» 28/06/02 - Ressondncia magnética de osso temporal: md
formacdo das orelhas internas, caracterizada por coclea
esquerda hipoplasica e com septacéo incompleta, estenose
do conduto auditivo direito e agenesia da cdclea, vestibulo
e canais semicirculares deste lado.

* 25/09/02 - Tomografia computadorizada das articulagdes
témporo-mandibulares: hipoplasia do arco zigomatico a
esquerda. Ramos mandibulares com topografia, forma
e densidade usuais. Articulacfes témporo-mandibulares
simétricas, condilos regulares, cavidades glendides néo vi-
sibilizadas. Espessamento do revestimento muco-periosteal
do antro maxilar esquerdo e células etmoidais (exame

Rev Soc Bras Fonoaudiol. 2008;13(3):290-5



292

direcionado). Abaulamento da rinofaringe a esquerda,

sugestiva de hipertrofia de adendide.

e 25/09/02 - Tomografia computadorizada das 6rbitas: as-
pecto tomogréafico sugestivo de microssomia hemifacial
esquerda compativel com sindrome de Goldenhar. Estru-
turas Opticas sem evidéncias de alteragdes detectaveis pelo
método.

* 06/07/06 - Radiografia digital da coluna cervical: redugdo
do espago atlanto-occipita; alargamento do espaco atlanto-
odontéide na incidéncia realizada em flexdo; espagos
discais no segmento C3-C5 reduzidos; corpo vertebral
de C6 com altura reduzida; aspecto usual dos pediculos e
estruturas dos arcos posteriores.

O estudo de caso iniciou com a realizacdo da anamnese,
na qual ndo foram levantados dados relevantes em relagdo a
saude dos pais e fatos da histdria familiar que pudessem estar
relacionados ao caso.

O paciente reside com a familia, o pai tem 43 anos de idade,
é dentista; a mae tem 40 anos de idade, trabalha com relacGes
publicas e o irmdo de 13 anos ¢ estudante.

A mée relatou que a gestacdo foi desejada e que fez
acompanhamento pré-natal desde o primeiro més. No sexto
més, devido a dores nas costas, foi submetida a radiacéo,
quando foi detectado um aumento do liquido amniético. A
crianga nasceu de cesariana, 38 semanas, sem intercorréncias.
Apresentou Apgar 6/8, peso de 2.740 kg, estatura de 47 cm,
demorou mais ou menos um minuto para chorar e mamou no
seio logo ap6s o parto.

Durante a alta hospitalar, que ocorreu dois dias apds o nas-
cimento, o médico responsavel alertou os pais sobre a suspeita
da crianca ser portadora da Sindrome de Treacher-Collins e
que, possivelmente, ela teria perda auditiva.

O paciente foi encaminhado para estudo cromossémico,
que revelou cariotipo masculino normal (46, XY). Seu fené-
tipo sugeriu o diagndstico de espectro oculoauriculovertebral
(sindrome de Goldenhar), porém ndo foram constatadas ano-
malias vertebrais.

A crianga apresenta perda auditiva neurossensorial pro-
funda bilateral e encontra-se protetizada na orelha esquerda
(aparelho da marca Siemens®, modelo Phoenix 313) desde
os dois anos de idade, porém, segundo a mae ndo houve um
ganho significativo.

Com relagao aos aspectos respiratdrios, segundo a mae, a
crianca baba no travesseiro, apresenta ronco noturno, habito
bucal de apertamento, fez cirurgia de adendide e faz tratamento
fonoaudioldgico desde os dois anos de idade.

Nos aspectos relacionados a salde, a mde relatou que a
crianca fez cirurgia para retirar epidermoide na regido auri-
cular, ligadura de veia na regido esofagiana via endoscopia e
possui alteragcbes musculo-esquelético, oculares (estrabismo
convergente, hipermetropia e cistos dermoides) auriculares
e retromicrognatia. Atualmente, faz uso de medicamento
Propanolol para evitar a ruptura de varizes esofagianas. Tem
otites frequentes na orelha direita, fala alto, grita e se comunica
por meio de Lingua Brasileira de Sinais (LIBRAS), gestos e
fala.

De acordo com a historia otoneurologica, o0 paciente tem
tendéncia a queda para frente.
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No desenvolvimento da linguagem, segundo a mée, a
crianga pronunciou as primeiras palavras aos trés anos e as
primeiras frases aos seis anos. Atualmente, fala, em média,
50 palavras inteligiveis e apresenta dificuldades nos fonemas
il Il Is], 1zl e Irl.

A crianga é muito sociavel, estd bem adaptada a escola
especial para deficientes auditivos, na série CP3 (corresponde
ao 3° periodo de Educacdo Infantil), acompanha a turma, se
relaciona bem com os professores, é cooperativa, possui boa
compreensdo e apresenta dificuldade especifica na expressao
oral.

Apbs a realizacdo da anamnese, foram aplicados protocolos
para a avaliacdo fonoaudioldgica, que revelaram os resultados
que se seguem.

Avaliacdo de motricidade orofacial

Na analise do exame clinico, observamos que o paciente
possui ombros assimétricos com rotagdo interna, dificuldade
de vedamento labial, bochechas e olhos assimétricos, mordida
aberta anterior, amigdalas palatinas hipertroficas retromicrog-
natia e habito bucal de apertamento.

O paciente possui funcionalidade e mobilidade muscular
dentro da normalidade, porém nado conseguiu vibrar labio e
lingua.

Né&o foram encontradas alteragdes quanto a mastigacao,
degluticdo, sensibilidade e propriocepcéo de face e lingua.
Para a avaliacdo foram utilizadas as trés consisténcias, sendo:
liquido (leite fermentado Yakult®), pastoso (Danoninho®) e
solido (pdo seco).

Avaliacéo de linguagem oral

Para avaliacdo da linguagem oral foi utilizado o Protocolo
de Observacdo do Comportamento de Criangas de Zero a
Seis Anos® a fim de verificar a comunicagéo (receptiva e
expressiva); o desempenho motor e 0s aspectos cognitivos
relacionados ao desempenho da linguagem.

Dentre os dados relevantes que caracterizaram o desenvol-
vimento da linguagem, o paciente conseguiu realizar todos os
itens relacionados a comunicagao - recepcao, aspectos motores
e cognitivos da linguagem. Com relag&o a emissdo, o paciente
ndo foi capaz de nomear posi¢oes de objetos, dizer seu ende-
reco e nimero de telefone, nem por LIBRAS. Nos resultados
deste teste, pode-se concluir que a crianga apresenta linguagem
dentro dos padrfes de normalidade para a idade.

O paciente vocaliza algumas palavras de forma inteligivel e
outras ininteligiveis; se comunica por meio de leitura orofacial
(LOF), gestos e Lingua Brasileira de Sinais (LIBRAS).

Avaliacdo de Audiologia Educacional

Na avaliacdo de Audiologia Educacional o paciente foi
capaz de realizar visualizagdo; detecgdo de sons instrumentais
(tambor, agogd, prato e sino). O paciente compreende ordem
simples, adequadamente, com o apoio da leitura orofacial.

Foram observadas as seguintes alteracfes: ndo detectou
os sons da fala, o proprio nome, nem palavras e sentengas;
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ndo discriminou, nem reconheceu os sons de fala, palavras e
sentencas e ndo apresentou compreensdo auditiva.

Avaliacao audiolgica

e Audiometria tonal: perda auditiva neurossensorial de grau
profundo em ambas as orelhas.

e Imitanciometria: curva timpanométrica do tipo A com au-
séncia de reflexos acusticos ipsilaterais e contralaterais.

* Emissdes otoacusticas: transientes e produtos de distor¢ao
ausentes, bilateralmente.

e PEATE: foram pesquisadas as ondas eletrofisioldgicas I,
Il e V nas intensidades de 110 e 120 dB NPS, havendo
auséncia das mesmas bilateralmente.

e Vectoeletronistagmografia computadorizada: resposta
inconclusiva e sem dados patognomdnicos de alteragdo
central.

Avaliacéo de linguagem escrita

A avaliacdo de leitura foi realizada por meio da leitura de
palavras e frases do vocabulario da crianca, registrada por meio
de filmagem (filmadora da marca gradiente, modelo GCP-
150CR e fita da marca JVC, modelo VHS-C) que consistiu na
observacdo da fluéncia, entonacg&o, velocidade, decodificagéo,
compreensdo e extrapolacéo.

O paciente apresenta fluéncia silabada, sem entonacdo,
velocidade de leitura lenta, correcdo imediata e boa compreen-
sdo. Nao foi possivel realizar a extrapolagcdo da compreensao
da leitura.

A avaliacdo da escrita consistiu em analisar as atividades
de copia e ditado. Na avaliagdo da escrita, foram observadas:
grafia com tracado regular; formato de letra adequado; corta
0 “t”, ndo pinga o “i” e usa letra de imprensa.

Na ortografia, a pontuacdo foi inadequada para a copia e
ausente para o ditado. A acentuacéo foi ausente para o ditado,
mas adequada para a copia. O ditado de palavras e frases foi
feito utilizando Leitura Oro Facial (LOF).

Né&o foram avaliados os itens de decodificagdo, organizacéo
das idéias, coeréncia, analise e sintese, recepgao e associacao
auditiva, ja que o paciente ndo foi capaz de realizar a produgao
de texto.

Na organizagdo espaco-temporal, 0 paciente respeita as
margens, mantém linearidade, aproveita 0 espago e apresentou
boa atencdo durante toda a avaliacéo.

Avaliacéo de voz

A respiracdo € do tipo oro-nasal e abdominal, e apresenta
dificuldade de coordenacdo pneumofonica respiratoria.

Na Avaliacdo Perceptivo-Auditiva 0 paciente apresentou
qualidade vocal normal, suporte respiratorio alterado e hiper-
funcéo para nimeros, velocidade de fala reduzida, pitch agudo,
loudness aumentado e tensdo na membrana tireohididea.

No Protocolo de Anélise Acustica: VoxMetria foram ob-
servados 0s seguintes resultados:

e Na emissdo do [a] prolongado, o paciente apresentou
freqiiéncia fundamental modal dentro dos padrdes de
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normalidade para criancas (maior que 250 Hz), apesar do

pitch estar alterado.

* A intensidade também se encontra dentro dos padrdes de
normalidade, apesar do loudness estar aumentado. N&o
existe quebra de freqiiéncia e/ou de sonoridade.

» Os valores de jitter e shimmer encontram-se aumentados,
0 que demonstra que o paciente possui irregularidade na
variabilidade da freqiiéncia fundamental e da amplitude
da onda em curto prazo, respectivamente.

Os dados da analise acustica revelam que o paciente nao
possui boa qualidade vocal e indicam tensdo laringea durante
a fonacéo.

Né&o foi possivel realizar os registros da tessitura vocal
e da fala espontanea, gama tonal habitual, prova terapéutica
manipulagdo laringea e relacdo s/z, uma vez que o paciente
possui perda auditiva neurossensorial de grau profundo e na
maior parte do tempo se comunica por LIBRAS.

DISCUSSAO

Os portadores da sindrome de Goldenhar podem apresentar
anomalias anatdmicas, funcionais e cognitivas que afetam o
organismo como um todo.

O diagndstico da sindrome de Goldenhar pode ser realizado
durante a gravidez, mediante ecografia fetal e estudos genéticos
e, posteriormente ao nascimento, mediante ecografia e resso-
nancia magnética nuclear®®. No presente estudo, segundo
os dados coletados em anamnese, o diagnostico foi realizado
apds o0 nascimento, por meio da ressonancia magnética nuclear,
tomografia computadorizada, estudo genético e fenotipo.

A grande variedade de espectro de apresentacdo da doenca,
com variados graus de acometimento, € um fator dificultante
no diagndstico e seguimento dos pacientes®. Na anamnese, a
maée relatou que o primeiro diagndstico revelou sindrome de
Treacher-Collins.

A sindrome de Goldenhar é caracterizada por uma triade
classica de alterages oculares, auriculares e vertebrais®e-1413),
O paciente deste estudo de caso apresenta alteragdes oculares
e auriculares que condizem com a literatura, porém néo apre-
senta alteracdo vertebral, o que caracteriza a triade classica
descrita na literatura.

O estudo de caso concorda com a literatura quanto as alte-
racOes: orais, musculo-esqueléticas, auriculares e oculares, mas
ndo foram encontradas alteragdes cardiacas, genitais, renais,
pulmonares, de sistema nervoso central, porém o paciente
apresenta alterages na regido digestiva - regido esofagiana,
que néo foram relatadas na literatura pesquisada®-245814),

A literatura relata que as altera¢gfes encontradas na
sindrome de Goldenhar apresentam extrema variabilidade
na expressdo dos individuos estudados. Alguns pacientes
apresentam uma ampla variedade de anomalias. Em ou-
tros, s6 se observa uma anomalia discreta e simples, como
um apéndice pré-auricular ou uma orelha moderadamente
displasica. Cerca de 10% dos pacientes apresentam retardo
mental®6119, As alteragBes observadas no paciente estéo
pertinentes com as caracteristicas descritas na literatura
pesquisada e sua variabilidade e grau de acometimento, sdo
relativamente discretos.
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O presente estudo de caso revelou que entre as alteracoes
fonoaudioldgicas o paciente apresenta: perda auditiva neu-
rossensorial de grau profundo bilateral e auséncia de dados
patognomonicos de alteracdo central no teste vestibular.
Apresenta, também, alteracBes estruturais como anomalia
congénita das orelhas externa, média e interna a direita, coclea
esquerda hipoplasica e com septacdo incompleta, estenose do
meato acUstico externo direito e agenesia da cdclea, vestibulo e
canais semicirculares deste mesmo lado, fixacéo epitimpénica
da cadeia ossicular bilateralmente.

Os resultados encontrados corroboram com a literatura
que relata que as malformacGes auriculares podem variar da
completa aplasia até deformidades na orelha externa, média
e interna, resultando em perda da audicdo, apéndices fibro-
matosos pré-auriculares (skin tags), cavidades na frente da
orelha ou na linha entre esta e o canto da boca; auséncia do
canal da orelha®51114),

As anomalias presentes na sindrome de Goldenhar costu-
mam ser assimétricas, unilaterais em aproximadamente 70%
dos casos e, quando existe acometimento bilateral, um dos
lados é mais afetado®®'9, o que pode ser confirmado no caso,
uma vez que o paciente apresenta alterag@es bilaterais, porém
ha& maior comprometimento do lado direito.

As alteragdes encontradas na literatura foram: macros-
tomia, mordida aberta, mordida cruzada, mordida profunda,
palato alto, fissura labiopalatal, paralisia facial, micrognatia/
retrognatia, hipoplasia unilateral do ramo mandibular e do
condilo, lingua geografica, lingua hipoplasica, lingua e Gvula
bifidas, agenesia da glandula salivar com aparecimento de
fistulas, atrofia ou hipoplasia de masseter, temporal e pteri-
goide, anomalia faringea, fistula traqueo-esofagicat-410:12-14),
No entanto, as alteracBes encontradas, nessa pesquisa, com
relacéo aos aspectos da motricidade orofacial foram: ombros
assimétricos com rotacdo interna, dificuldade de vedamento
labial, assimetria facial, mordida aberta anterior, amigdalas
palatinas hipertroficas, retromicrognatia e habito bucal de
apertamento.

O recém-nascido possui um retrognatismode5a8 mme a
crianca portadora da sindrome de Goldenhar pode apresentar
micrognatia; por isso, alteracdes no padréo de suc¢do podem
ocorrer e necessitam de intervencdo precoce, pois podem
refletir nas fungdes de mastigacéo e degluticdo®®®), No entan-
to, segundo os dados colhidos na anamnese e observados na
avaliacdo, o paciente ndo apresentou alteracGes relacionadas
as fungdes de succdo, mastigacao e degluticao.

Quanto aos aspectos de voz, na literatura pesquisada ndo
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ha consenso, uma vez que autores®V relatam auséncia de alte-
racOes vocais organicos ou funcionais e na pesquisa® de um
relato de caso da sindrome de Goldenhar, os achados revelaram
intensidade de voz aumentada. Em nosso estudo, o paciente
apresenta alteracGes vocais, porém deve-se enfatizar que as
alteracGes vocais do paciente podem estar associadas a perda
auditiva, uma vez que ele ndo apresenta feedback auditivo.

A exposicao ao estimulo sonoro é fator essencial para que
a criancga desenvolva a linguagem e a maturacéo, adequadas
do sistema auditivo central; dai a importancia de se fazer a
deteccdo e a intervencéo precoces dos distlrbios da audigdo.
Qualquer dificuldade na linguagem pode, por sua vez, influen-
ciar no desenvolvimento intelectual, scio-emocional e, por
conseqiéncia, a qualidade de vida da crianga®.

Os dados obtidos no presente trabalho demonstram que o
paciente sofreu privacao sensorial até os dois anos de idade;
que sua dificuldade especifica esta relacionada a expressao
oral, fato este que ndo refletiu em seu desenvolvimento in-
telectual e sécio-emocional, ja que o paciente apresentou
nivel de desenvolvimento de linguagem adequado a sua faixa
etaria, menos no quesito linguagem oral, uma vez que este se
comunica por Libras, gestos e necessita do apoio da leitura
orofacial.

COMENTARIOSFINAIS

O paciente do estudo de caso apresenta alteragcdes fono-
audiologicas, nas areas de audicdo, linguagem, motricidade
orofacial e voz; porém, essas ndo podem ser generalizadas para
todos os portadores da sindrome de Goldenhar, principalmente
pela gama de alteragdes que essa sindrome pode apresentar.

A defini¢do da conduta fonoaudioldgica adequada para
cada caso, implica ndo s6 o reconhecimento das caracteris-
ticas encontradas na sindrome de Goldenhar, mas também o
conhecimento anatomofisioldgico e o respeito as limitacGes
do paciente.

Por isso, é importante que o paciente receba um acom-
panhamento multidisciplinar, o que lhe proporcionara um
diagnostico precoce, uma intervencao adequada e um desen-
volvimento global satisfatorio.

Devido a raridade da sindrome de Goldenhar, a variedade
de sinais e sintomas e a caréncia de literatura especifica com
relacdo a abordagem fonoaudiolégica, faz-se necessaria a
realizacdo de novos estudos que contribuam e aumentem o
conhecimento da classe fonoaudiologica, para assim auxiliar
nas condutas de casos futuros.
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ABSTRACT

The aim of this study was to report a case and analyze the speech, language and hearing deficits observed in the Goldenhar syn-
drome. The study reports the case of a male six years, eight months old child diagnosed with Goldenhar syndrome. The history of
the patient was carried out, and he was submitted to oral motricity, voice, educational, verbal and written language evaluations, full

audiological exam, and computerized vectoeletronistagmography. The following alterations were observed: difficulty in closing the

lips, asymmetrical cheeks and eyes, anterior open bite, hypertrophic palatine tonsils, micrognathia, oro-nasal breathing, difficulty with

pneumophonic coordination, dental tightness, poor vocal quality with presence of laryngeal tension during phonation, poor auditory

abilities, profound bilateral sensory loss, type A tympanometric curve with absence of acoustic reflexes, absence of pathognomonic
signs of central alteration on the vestibular test. The patient does not have fluent speech, uses the Brazilian Sign Language, orofacial
reading and gestures to communicate, presents reading and writing difficulties and chronologically adequate language development.
It can be concluded that it is important to the patient with the Goldenhar syndrome to receive multidisciplinary follow-up, which will
provide early diagnosis, adequate intervention and satisfactory global development.

Keywords: Goldenhar syndrome/diagnosis; Mandibulofacial dysostosis; Facial asymmetry; Hearing loss
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