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Abstract

Background: aspects of language development in craniosynostosis. Craniosynostosis (premature fusion of the
crania sutures) has an incidence of 0.4 to 1/1.000 newborns. Etiology for this congenital anomaly includes
environmental and genetic factors. Regarding the form of presentation, it can occur in its isolated form or
associated to other congenital anomalies. For this last group, acrocephalosyndactilies are observed. These are
genetically determined conditions which present phenotypic similarity, including the following syndromes:
Saethre-Chotzen, Apert, Crouzon e Pfeiffer. As all of these conditions affect the craniofacial development, it
is possible to find anatomic and functional interferences which determine language delays and/or deficits. Aim:
to revise the literature concerning aspects related to normal verbal language development and to describe the
main characteristics associated to this condition in children who present Apert, Crouzon, Pfeiffer and Saethre-
Chotzen syndromes. A systematic review on syndromic craniosynostosis and ora language was performed,
consulting Medline, Lilacs and other important references on this theme. Conclusion: several manifestations
related to hearing and language have been detected in individuals with syndromic craniosynostosis. The most
important are aterations in the sound conduction system, leading to hearing losses, and conseguently interfering
in language acquisition and development. For this reason, speech-language diagnosis and early intervention are
recommended in order to eliminate or minimize damages in language acquisition and development.

Key Words: Craniosynostosis, Language Development; Genetics;, Speech-Language and Hearing Sciences.

Resumo

Tema: aspectos sobre o desenvolvimento de linguagem oral em craniossinostoses sindromicas. As
craniossinostoses (fusdo precoce das suturas cranianas) apresentam incidéncia em torno de 0,4 a 1/1.000
nativivos. Estas podem ocorrer devido a fatores ambientais ou genéticos. Com relacdo a forma de apresentacéo,
estas podem ocorrer de maneira isolada ou associada a outros defeitos congénitos. Neste Ultimo grupo,
destacam-se as acrocefalossindactilias, condigdes geneticamente determinadas, que apresentam similaridade
fenotipica, sendo estas as sindromes de Saethre-Chotzen, Apert, Crouzon e Pfeiffer. Diante destas condigoes
complexas que envolvem o arcabouco craniofacial, € possivel encontrar interferéncias anatdmicas e funcionais
gue determinem atrasos e/ou desvios de linguagem. Objetivo: revisar a literatura acerca dos aspectos
fonoaudiol 6gicos relacionados ao desenvolvimento normal da linguagem oral e descrever as principais
caracteristicas associadas a ela apresentadas por criancas com sindromes de Apert, Crouzon, Pfeiffer e
Saethre-Chotzen. Foi redizada revisio sistemética de estudos sobre as craniossinostoses sindrémicas e dados
referentes a linguagem oral nestes casos. Para isso, utilizou-se pesquisa na base de dados Medline e Lilacs,
assim como outras publicagfes importantes para a conclusdo do artigo. Conclusdo: diversas manifestagdes
relacionadas a audic8o e linguagem podem estar presentes em craniossinostoses sindromicas. Destacam-se as
alteracbes do sistema de condugdo do som, levando a perda auditiva, 0 que conseqiientemente prejudica a
aquisicdo e desenvolvimento pleno da linguagem. Deste modo, recomenda-se o diagnéstico e tratamento
fonoaudiol 6gico adequados e precoces, eliminando ou minimizando os prejuizos para a aquisi¢éo e
desenvolvimento da linguagem oral.

Palavras-Chave: Craniossinostose; Desenvolvimento da Linguagem; Genética, Fonoaudiologia.
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I ntroducéo

As craniossinostoses, de modo geral,
apresentam incidénciade 0,4 -1/1.000 nativivos e
podem ser definidas como a fusfo prematura de
uma ou mais suturas dos 0ssos chatos do crénio,
acarretando uma conformagdo craniana anormal,
com conseqiiéncias variaveis que podem incluir:
hipertensdo craniana, diminui¢do de fluxo
sanguineo cerebral, obstrugdo de vias aéreas,
diminuicéo de acuidade visual e auditiva, déficit
de aprendizado e disturbios psicol égicos (Gorlin
et al., 1990; Alonso, 1997; Cohen e Gorlin, 1997;
CoheneMaclean, 2000; Leeet a., 2002).

O mecanismo deformagdo da suturacranianaé
um processo equilibrado por proteinas
estimuladoras e inibitérias do processo de
crescimento. E por meio damodul aggo de expressio
entre elasque ocorre 0 desenvol vimento harmonico
dos ossos da calvéria (Oppermann , 2000).

Ass craniossi nostoses ocorrem, portanto, como
resultado da perturbac@o do equilibrio entre os
fatores envolvidos na regulacéo da proliferacéo,
diferenciacdo e apoptose das células da sutura
craniana. Para tanto, fatores genéticos e nao
genéticos podem contribuir para causar afalhado
tecido da sutura na execugdo de suas funcdes
proliferativas e anti-diferenciativas (Wilkie, 1997).

O formato final do crénio depende da sutura
comprometida, do nimero de suturas envolvidas
e do momento em que ocorreu a fusdo, sendo
reconhecido & dolicocefalia (fusdo sagital), a
braquicefalia (fuséo coronal), a trigonocefalia
(fusdo metodpica), aplagiocefaia(fusdo unilateral
coronal ou lambdadide), aoxicefaliae o crénio em
trevo ou kleeblattschadel (fusdo de multiplas
suturas) (Alonso, 1997; Cohenet a ., 1997).

De acordo com a presenca ou ndo de outras
anomalias, as craniossinostoses podem ser
classificadas em associadas ou isoladas, sendo
essas Ultimas mais freqlentes.

As craniossinostoses isoladas podem ocorrer
devido a interferéncia de fatores ambientais
(mecéni cos e teratogéni cos) como, por exemplo, o
uso de substancias como valproato de sodio,
acido retindico e oximetazolina durante o periodo
gestacional e genéticos, tanto de etiologia
multifatorial, como em herancamonogénica(Cohen
e Maclean, 2000). Nesses casos, existem poucos
relatos de alteragdes mol ecul ares detectadas (Kan
et al., 2002), parecendo ndo existir também,
predilecéo étnico-geogréfica e sua ocorréncia
geramente é esporédica (Cohen e Maclean, 2000).
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Quando familiais, 0 mecanismo autossdmico
dominante é o0 mais comum, com ampla
variabilidade de expressao fenotipica e alta
penetrancia. A sutura sagital esta comprometida
em 57% dos casos, com predominio no sexo
masculino, enquanto 0 acometimento coronal
ocorre em 18 a 29% dos casos com discreto
predominio no sexo feminino. As suturas metopica
e lambddide, assim como o comprometimento de
multiplas suturas, sdo eventos menos freguientes
(Gorlinetd., 1990; Alonso, 1997; Cohenetd., 1997).

As anomalias mais comuns nas
craniossinostoses associadas ocorrem em
membros superiores e inferiores, orelhas, e no
sistema cardiovascular. Além dessas, é freqliente
a associacdo com a deficiéncia mental. Ndo
raramente, estes achados compdem sindromescom
nosologia e etiologia definidas (Alonso, 1997;
Cohenetd., 1997, Cohen e Maclean, 2000).

Dentre as craniossinostoses associadas a
anomalias multiplas, destacam-se aquelas
relacionadas aanomalias de membros, conhecidas
como acrocefalossindactilias (do grego akros =
ponta, kefalos = cranio, syn = reunido, dactilo =
dedo). Estas constituem um grupo de defeitos
congénitos com similaridade fenotipica,
evidenciada por craniossinostose, hipertelorismo
ocular, proeminéncia nasal, ponta nasal caida,
hipodesenvolvimento de face média e anomalias
variaveis de maos e pés.

Neste grupo, podem ser incluidas tanto
condicBes mais comuns, como a sindrome de
Saethre-Chotzen (OMIM 101400), comincidéncia
estimada de 1:25.000 a 1:50.000 nascidos vivos,
como sindromedeApert (OMIM 101200), sindrome
dePfeiffer (OMIM 101600) e sindromede Crouzon
(OMIM 123500), cujas incidéncias situam-se por
volta de 1:100.000, como outras condi¢Bes mais
raras (Cohen e Maclean, 2000). De modo geral,
essas condigdes clinicas apresentam mecanismo
de transmissdo autossdmico dominante.

MutagBes em cinco genes (FGFR1, FGFR2,
FGFR3, TWIST e MSX2) tém sido mais
freqUentemente rel acionadas as craniossinostoses
sindrébmicas. Além disso, a similaridade de
apresentacdo entre asdiferentes condic¢des clinicas
e a inter-relacdo entre os diferentes fatores
genéticos, evidenciam umaviaregulatéria génica
comum, aqual aindanecessitade maior elucidacdo
(Belluset al., 1996; Reardon et al., 1997; Passos-
Buenoetal., 1999; Robin, 1999; Riceet al., 2000).
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Muitas vezes, diante de condi¢des clinicastdo
complexas e, aparentemente, téo desfavoraveis
como estas, € possivel pensar que sejam
encontrados atrasos ou mesmo desvios de
linguagem, por iss0, 0 objetivo deste artigo érevisar
os fatores relacionados as principais
craniossinostoses sindrémicas que podem
interferir no processo natural de aquisicao e
desenvolvimento dalinguagem oral.

Aquisicdo dalinguagem oral

A linguagem é um exempl o de fung&o cortical
superior e seu desenvolvimento se sustenta, por
um lado, em uma estrutura anatomo-funcional
geneticamente determinada e por outro, em um
estimulo verbal que depende do ambiente (Castafio,
2003).

A existéncia humanatem na comunicacdo um
de seus tragos distintivos (Andrade, 1997; Largo
et al., 2003). A capaci dade de comunicagéo decorre
de uma complexaintegracdo dos vérios sistemas
biol 6gicos (cerebral, auditivo, motor, respiratorio,
digestivo e outros) inter-relacionados com os
aspectos psiquicos e sociais (Andrade, 1997).

Alguns estudos indicam que o feto consegue
discriminar os sons da lingua materna de outras
linguas estrangeiras, 0 que poderia sugerir que a
aquisicéo dalinguagem inicie-se aindaintra-utero
(Nogueiraet a., 2000; CerveraeY gua, 2003).

Adquirir a linguagem significa aprender a
produzir e usar significantes cuja morfologia
particular seja cada vez mais gjustada as regras
convencionais (Luque e Vila, 1995). Portanto, o
desenvolvimento e a apropriacdo da linguagem é
um processo que esta em intima relagdo também
com as atividades sociais.

A fala, que é a atividade de usar a linguagem
oralmente por meio de palavras, exige queelasegja
comum as pessoas de uma comunidade, para que
possa ser compreendida por todos. Estudos
revelam que a aquisi¢do do vocabulario de uma
criancaestadiretamente ligada ao modo pelo qual
ela é estimulada oralmente pela familia e demais
pessoas que a cercam (Mogford e Bishop, 2002).

Por volta de 18 meses de idade a crianca pode
falar aproximadamente 24 palavras e durante o
segundo ano de vida, ha um desenvolvimento
grande do vocabulario, sendo que por volta de
trés anos pode apresentar de 200 a 300 palavras
(Altmannetal., 1997).

E importante lembrar que cada criancatem seu
ritmo proprio, que podevariar deacordo com véarios
fatores tais como personalidade, estimulos
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recebidos, aspectos psicol 6gicos, organicos, entre
outros. Além disso, parao pleno desenvolvimento
da oralidade, aém da quantidade de estimulos
recebidos, importa também a qualidade com que
estes estimul os so of erecidos a crianga (Altmann
eta., 1997).

Oritmo do desenvolvimento dafalavariamuito
de crianca para crian¢a, mas nas crian¢as com
audicao normal, é esperado que o sistemafonémico-
fonol 6gico estejacompl eto e bem estabel ecido por
volta dos quatro anos de idade (Andrade, 1997).

Fatoresinfluentes naaquisi¢éo e desenvol vimento
dalinguagem oral

A linguagem é uma das capacidades mais
complexas que o ser humano desenvolve e sua
aprendizagem estende-se por todaavida. Pode-se
dizer também que ela estdinterligada aumasérie
de outros aspectos do desenvolvimento, como as
condic¢des orgéanicas (em especial aintegridade do
sistema nervoso central), condi¢Bes sensoriais e
perceptuai s (principal mente aaudi¢do), condi¢des
sociais, afetivas e cognitivas. Muitos so osfatores
que podem prejudicar suaevolucdo natural, como
por exemplo, os transtornos neuromotores,
sensoriais, perceptivos, emocionais, sociais e
cognitivos, que estdo entre os principais fatores
patol 6gi cos nos casos de distdrbios de linguagem
(Zorzi, 2003). Além disso, namaioriadasvezes, a
etiologiadosdisturbios de linguagem envolve uma
inter-relacdo entre todos estes fatores (Schimer et
a., 2004).

As alteracbes de linguagem sdo um dos
problemas mais freqiientes do desenvolvimento,
atingindo 3 a15% das criancas (Caputte eAccardo,
1991). Podem ainda estar associadas a causas
orgénicas como as doengas congénitas, neste caso
em especifico as crani 0ssinostoses, ou adquiridas,
que se manifestam em chamados “periodos
criticos’, que podem ser descritos como etapas
limitadas do amadurecimento cerebral, as quais
necessitam coincidir com a exposi¢céo a certas
experiéncias, para que a aquisi¢do da linguagem
sejarépidae sem esforcos. Por outro lado, quando
ndo ha esta coincidéncia, torna-se muito maisdificil
que as aquisi¢Bes ocorram em outras fases do
desenvolvimento (Klein e Rapin, 2002).

As anomalias craniofaciais representam uma
categoria importante de defeitos congénitos,
devido & alta morbidade, elevada frequéncia na
populacdo e pela importante interferéncia no
desenvolvimento global do individuo afetado
(Amaral, 1997; Cohenetd., 1997; Gollop, 1997).
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Todaa culturaesté organizada paraum homem
provido de certos 6rgdos (maos, olhos, ouvidos) e
certas fungdes cerebrais. Tipicamente, os
instrumentos, as técnicas e todos os signos e
simbolos estdo em conformidade com este tipo
humano sem privagdes biol 6gi cas ou determinadas
ateracOes organicas. A face contém os 6rgdos da
audic¢do, visdo e fonagdo, que participam deforma
i ntensa de nossacomunicagdo com o meio ambiente.
A facereflete 0 estado de satide, o estado emocional
eo carater das pessoas. Asalteragbes morfol gicas
faciaisatingem apartemaisvisivel do corpo epodem
afetar fungBesdefalaeamimica(Gollop, 1997).

O desenvolvimento da linguagem pode se dar
apesar daexisténciadegravesdeficiénciasorganicas
eser smilar ao decriangasnormais, no que concerne
ao funcionamento lingtistico. Contudo, fatores
organicos, emocionais e até mesmo ambientais
relacionados as craniossinostoses, de modo geral,
podem interferir significativamente na qualidade
desta linguagem. Outro fator que comumente
arapaha a aquisico da linguagem neste grupo de
defeitos congénitos sdo os problemas auditivos,
como por exemplo, asdeouvido médio, quesdo muito
freqlientes nestapopul agéo (Zeisel e Roberts, 2003).

Uma das principais condi¢des organicas
adquiridas éaotite média, muito comum nos casos
de anomalias craniofaciais, caracterizada por
inflamacdo da orelha média, tipicamente
acompanhada por presenca de liquido, purulento
ou nao. Isto acarretainterferéncianaconducéo da
onda sonora até sua entrada no ouvido interno
(KleineRapin, 2002; Zeisd e Roberts, 2003). Além
de comprometer a percepcdo dos segmentos da
fala, o aporte auditivo inconstante pode afetar a
compreensdo (contornos da entonacgdo, énfase e
atura davoz) e retardar o conceito de assumir a
vez naconversacdo (Klein e Rapin, 2002).

Criancas que apresentam quadros de
craniossinostoses sindrdmicas estdo em maior
risco para atrasos no desenvolvimento da
linguagem por causa das otites freglientes que
podem levar a uma perda auditiva de grau leve a
moderado (Rajenderkumar et al ., 2005).

Emboraesse grupo de defeitos congénitos seja
freglente, grande parte dos estudos atuais envolve
aspectos anatbmicos, cirdrgicos, moleculares e
genéticos. O estudo longitudinal de aspectos
psicolégicos foi recentemente iniciado e os
primeiros resultados sdo bastante heterogéneos
(Gil-da-Silva-Lopes, 2004). Por outro lado, aspectos
fonoaudiol 6gicos rel acionados com a linguagem,
perfil audiol 6gico e aspectos da motricidade ora
ndo se encontram completamente caracterizados
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até o presente momento. De modo geral, existem
apenas relatos esporadicos de casos individuais e
poucos estudos de casuisticas significativas na
literatura, mesmo maisrecentemente.

Além das inabilidades com a linguagem,
criangas com anomalias craniofaciais, de modo
geral, também apresentam dificul dades de atencéo,
aprendizagem e também dificuldades de
socializag8o. Entretanto, aorigem das dificuldades
cognitivas apresentadas e sua relacdo com as
malformagBes primérias aindaé obscura (Ceponiene
et al., 2001). Estes autores pontuam ainda, que a
discriminac&o damemdriaauditivaéfundamental
para a aprendizagem da linguagem e que esse
funcionamento esta alterado nestas condic¢tes
clinicas. Por outro lado, Scheuerle et al., (2001)
argumentam que acirurgia precoce das suturas do
crénio eaestimulagdo precoce por meio deterapias
pode diminuir o impacto destas inabilidades de
aprendizagem e contribuir parao alcancedeniveis
de desenvolvimento satisfatorios, quando
comparadosaoutrascriangasdamesmafaixaetaria.

A seguir, serdo apresentadas as principais
craniossinostoses sindromicas, em ordem de
reconhecimento clinico entre os profissionais de
sallde e os aspectos de linguagem relacionados a
cadaumadelas.

Sindrome deApert

Descritaem 1894 pelaprimeiravez por Wheaton,
foi denominadade acrocefal ossindactiliae em 1906,
Apert delineou-a através de estudo sistematico de
nove casos. Em um estudo sobre as caracteristicas
clinicasdasindrome deApert, Gorlinet a ., (1995),
descreveram que as manifestagdes mais freqlientes
encontradas além da craniossinostose eram ma
formag&o de linha média da face, desvio de septo
nasal e outros sinais adicionais como o0
hipertelorismo, estrabismo, orelhas com baixa
implantac8o e assimétricas, além de palato ogival
com sulco profundo nalinhamédia, fissurade palato
mole ou Uvula bifida e ateracBes na nasofaringe
gue apresentava dimensdes reduzidas.

Nesta craniossinostose, a obstrugdo de vias
aéreas € umacomplicagdo fregliente e comum nos
primeiros anos de vida e parece estar relacionada
a0 mau funcionamento da tuba auditiva (Zeisel e
Roberts, 2003). Comprometimento 6sseo de ouvido
médio, como fixagdo congénitado estribo e outras
anomaliasde pavilh&o auricular podem resultar em
surdez de conducdo nesse grupo de individuos
(Trevor, 1991). Existem indicagBes aindade que a
deficiéncia auditiva de conducéo, seja um
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importante fator de interferéncia na comunicagéo
verbal (Jung, 1989; Tewfik e Der Kaloustian, 1997;
Nord, 1999).

Criancas que apresentam asindrome de A pert
estédo em risco aumentado para adquirir a otite
média com efusdo, ou seja, aquela que é
acompanhada por uma perda de audicao
flutuante de grau moderado (Rajederkumar et al.,
2005). A fissura palatina também pode estar
presente nesta condi¢do clinica (Gonzaleset al .,
1986).

Existem poucas informacdes disponiveis
acerca do desenvolvimento da linguagem,
porém, estudos de casos sugerem que a alteracéo
dalinguagem estaria diretamente rel acionadaao
nivel cognitivo, acuidade auditivaeidadeinicial
da intervencdo cirdargica dos problemas
craniofaciais (Jung, 1989; Tewfik e Der
Kaloustian, 1997; Nord, 1999; Da Costa et a.,
2005).

Shipster et al. (2002) descreveram o0s
resultados do estudo-piloto referente as
habilidades de fala, linguagem e outras funces
cognitivas em dez individuos com sindrome de
Apert. Desses, nove apresentavam voz anormal,
oito alteracdes de linguagem moderadas ou
graves, sendo mais freguentes as dificuldades de
expressdo sem déficit cognitivo. Todos
apresentavam ainda, problemas de atencéo, fala
e habilidades oro-motoras.

Sindrome de Crouzon

Estasindromefoi descritapelaprimeiravez em
1912 e recebeu 0 nome de seu observador.
Problemas resultantes de anomalias de arcabouco
0sseo também sdo frequientes nesta condicéo
clinica, acarretando alteracdes respiratérias, de
alimentagdo, visdo, audi¢éo e de sistema nervoso
central. As principais complicacbes de
comunicacdo envolvem disfuncéo palatina e
deficiéncia auditiva, que costumam ocorrer em
cerca de 50% dos casos, sendo, mais
freqlentemente do tipo condutiva, de gravidade
moderada.

Um estudo realizado por Orvidaset al., (1999)
procurou estabelecer a incidéncia e os tipos de
anormalidades otolégicas e audiol6gicas nesta
sindrome e verificou que de 19 casos
acompanhados, oito apresentaram anormalidades
de orelha externa como, por exemplo, atresia do
conduto auditivo externo, dez apresentaram perda
auditiva, sendo quatro condutivas, duas perdas
mistas e outras quatro, perdaneurossensorial, com
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etiologias diversas, que variavam desde fixacdo
da cadeia ossicular, otites serosas, até déficits
sensoriais desconhecidos. Além dos problemas
auditivos que interferem no desenvolvimento de
linguagem, outras complicacdes podem ocorrer
secundariamente a fissuras palatinas nestes casos
(Tewfik e Der Kaloustian, 1997; CSN, 1998; Nord,
1999).

SindromedePfeiffer

Em 1964, Pfeiffer descreveu estasindrome, que
tem como caracteristica, grande heterogeneidade,
tanto nos aspectos clinicos quanto moleculares.
As manifestagBes craniofaciais incluem, ponte
nasal achatada, hipoplasia maxilar com relativo
prognatismo, palato ogival, apinhamento dentério,
aém dealteracBes visuais (Cohen,1986).

Esta sindrome pode ser classificada em trés
tipos (tipol, tipo 2 e tipo 3) de acordo com
caracteristicasclinicas: otipo 1 caracteriza-se por
um comprometimento maisdiscreto decrénio eface
e intelecto preservado; o tipo 2 apresenta
conformagdo craniana em forma de trevo, grave
proptose ocular, ma formacdo de membros mais
acentuada e comprometimento intel ectual eotipo
3 apresenta prati camente as mesmas caracteristicas
dotipo 2, porém, deformamaisgrave. Nostipos 2
e 3, ha risco para morte precoce por conta das
convulsdes frequentes e também, da hidrocefalia
(Cohen 1993).

Em relacdo a frequéncia de alteracdes
audioldgicas, nesta sindrome existem poucos
achados e alguns se referem também afixac&o de
cadeia ossicular, resultando em perda auditiva do
tipo condutiva(Cremers, 1981).

Misquiatti (1996) avaliou os aspectos da
linguagem referentes a emisséo e recepcdo e 0s
processos envolvidos no seu desenvolvimento
com uma amostra de 15 individuos (oito com
sindrome de Apert, quatro com sindrome de
Crouzon e trés com sindrome de Pfeiffer), sendo
sete homens e oito mulheres com idades que
variavam de dois a 24 anos e verificou perda
auditiva do tipo condutiva que também variou de
grau leve amoderado em nove individuos.

Quanto aos aspectos da linguagem, observou
que quase metade dos individuos do estudo
(46,66%) apresentavam atraso na aquisi¢ao. Estes
autores concluiram que este atraso estd mais
relacionado com a perda auditiva do que com as
ateracdes de cognicao, poisapesar dosindividuos
terem apresentado um rebaixamento intelectual,
nenhum del es apresentou deficiéncia mental.
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Sindrome de Saethre-Chotzen

A sindrome de Saethre-Chotzen foi descritapor
doismédicos, Haakon Saethre (1931) e F. Chotzen
(1932), e é caracterizada por vérios graus de
anomaliasdo crénio. Entre as caracteristicasfacias
destacam-se a implantacdo baixa de cabelo na
fronte, assimetria facial, hipoplasia maxilar,
prognatismo mandibular, além de orelhas
pequenas, dismérficas e com implantacdo baixa
(Howard et al., 1997). O nariz pode apresentar desvio
de septo, ponte baixa ou proeminente e, naregido
oral, tem sido relatados palato ogival e anomalias
dentarias (dentes ausentes, supranumerarios ou
andmalos), levando a ma oclusio (Reardon e
Winter,1994).

Asinformacdes fonoaudiol 6gicas referentes a
esta condicéo sdo escassas, sobretudo pela
dificuldade diagndstica do quadro (Gil-da- Silva-
Lopes, 2004). Ensink et al. (1996) em estudo sobre
asindrome de Saethre-Chotzen verificou apresenca
de perda auditiva do tipo condutiva que, neste
caso, estava relacionada com anquilose do estribo
e fixacdo da cadeia ossicular e infecgdes cronicas
deorelhamédia.

Arduino-Meirelles (2006) realizou estudo
padronizado de dez individuos af etados, com idades
variando dedoisa44 anos. Nestes, foram observadas
ateracBes auditivasefonoarticulatdériasvariadasem
todos os individuos, independentemente da faixa
etéria. Predominaram alteracdes de audicéo e
motricidade orofacia e os achados de voz, em trés
casos, sugeriram indicios de que poderia existir
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