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Introducao

Segundo a Organizacao Mundial da Satide
(OMS) 1 existem mais de 120 milhdes de pes-
soas no mundo com perda auditiva, sendo que
8,7 milhdes tém idade variando de 0 a 19 anos,
mostrando que criancas nascem surdas ou tém
perda auditiva quando muito jovens. Os dados
atuais apontam que seis em cada mil criancas
apresentam déficit auditivo ao nascimento e que
uma em cada mil tornam-se deficientes auditivas
antes da idade adulta 2. Por exemplo, somente
nos Estados Unidos da América, a Hearing Loss
Organization refere que a perda de audicao, des-
de aquela afetando a compreensdo da fala até
a surdez total, afeta 28 milhdes de americanos,
esperando-se que por volta de 2030 este nimero
esteja duplicado 2. Fatores genéticos sdo consi-
derados como a causa de mais de 60% dos ca-
sos de surdez congeénita ou precoce equivalentes
as formas nao sindrémicas, e na maioria das ve-
zes estdo associados a uma unica mutagdo gé-
nica 3. Cerca de 75% dos individuos com surdez
geneticamente determinada nao apresentam ne-
nhuma outra caracteristica clinica, e os restantes
25% tém sindromes reconhecidas 4. Estima-se
que cerca de 75% dos casos sao de heranga au-
tossOmica recessiva, 15% dos casos de heranca
autossdmica dominante, 2 a 3% dos casos de he-
ranca ligada ao cromossomo X e, ainda, nessa
mesma Ultima propor¢ao encontram-se os casos
de heranc¢a mitocondrial 4.
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De um modo geral classifica-se a perda de
audicado por condicoes genéticas como sindro-
mica e ndo sindromica. Estima-se que hd cerca
de 30 a 100 genes para a perda auditiva ndo sin-
dromica autossdmica recessiva. Por volta de 60
loci ja foram localizados (32 loci autossdmicos
dominantes, 28 loci autossdmicos recessivos e 5
loci ligados ao X) 5.

Como a audicdo é um dos principais canais de
informacao do homem deve-se contemplé-la co-
mo um fator de vital importancia para a qualida-
de de vida das populagdes. Sendo uma das prin-
cipais responsaveis pela aquisicdo da linguagem,
processo que envolve desenvolvimento de pen-
samento, memdria e raciocinio, a perda auditiva
presente desde o nascimento ou estabelecida na
mais tenra infanciaird interferir significativamen-
te no processo de desenvolvimento da crianca.
Por outro lado, a surdez numa pessoa adulta leva
auma sensacao de isolamento, podendo tornd-la
dissociada de sua comunidade. E ficil perceber
que € passivel também de fazé-la mais vulneravel
aameacas externas, cerceando sua capacidade de
atuar com independéncia e autonomia. Prevenir
se torna entdo o caminho a ser construido e com-
partilhado pelos profissionais de satide e/ou edu-
cacao que tém em mente a satde fisica e psiquica
dos individuos, assim como sua insercao eficaz e
proficua na vida societdria.

Pretendemos com a discussdo empreendida
nesse trabalho, cujo objeto é a descricao das ca-
racteristicas clinicas e epidemiolégicas de uma
populacao inserida em um programa de edu-
cacdo especial de referencia nacional, chamar a
atencao para a necessidade de se juntar esforgos
para elaborar acoes eficazes a detecgao precoce
da perda auditiva.

Materiais e métodos

Este trabalho integra uma linha de pesquisa
que vem sendo desenvolvida no Instituto Fer-
nandes Figueira, Fundacao Oswaldo Cruz (IFF/
FIOCRUZ), no Departamento de Genética Mé-
dica. Desde 1992 esta linha do Diretério de Pes-
quisa do Conselho Nacional de Desenvolvimento
Cientifico e Tecnolégico - CNPq (Centro de Gené-
tica Médica José Carlos Cabral de Almeida) avalia
os transtornos do desenvolvimento em criangas
usudrias de vdrios tipos de atendimento peda-
gbgico existentes no Estado do Rio de Janeiro,
Brasil. Até o final de 2002 foi avaliado um total de
1.500 criangas que apresentavam algum tipo de
distirbio do desenvolvimento, tendo-se registra-
do a surdez em 160 delas.

A partir de 2003 deu-se inicio a avaliagao
dos alunos do Instituto Nacional de Educacao
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de Surdos (INES), centro de referéncia nacional
no atendimento a surdez. Foram examinados,
até 2005, 232 alunos de um total de 500, escolhi-
dos aleatoriamente em todos os segmentos do
INES. As entrevistas foram feitas com seus res-
ponséveis, seguindo dois protocolos clinicos de
investigacao, um genético e o outro neurologi-
co, ja validados e utilizados nas etapas anterio-
res 6,7,8. Contudo, especificamente para esta etapa
foi acoplado o registro dos métodos de diagnés-
ticos da surdez, da época em que tal diagnéstico
foi comprovado e do inicio da acdo terapéutica.
A incorporagao dessas varidveis respondeu pela
lacuna detectada a partir da andlise das entrevis-
tas previamente realizadas com os pais e respon-
saveis pelos alunos surdos das escolas estaduais,
da Secretaria Municipal e daqueles inseridos no
modelo pedagégico da Fundacao Municipal de
Niteroi, realizadas de 1992 a 2000.

As avalia¢gdes no INES foram empreendidas
por uma equipe composta por geneticista clini-
co, neurologista e assistente social, com baixo
indice de absenteismo por parte dos alunos. Re-
presentantes da instituicao e professores parti-
ciparam do trabalho. A avaliacdo neuroldgica foi
feita pelo mesmo investigador em todos os casos,
consistindo em exame neurolégico cldssico e no
exame neurolégico evolutivo 9. O questiondrio
genético e o exame morfolégico foram aplica-
dos e realizados por mais de um pesquisador,
entretanto todos tiveram o mesmo treinamento
em servico, supervisionados pelo pesquisador
senior. Tanto o questiondrio, re-validado apés a
inclusdo das varidveis acima referidas, quanto o
exame morfolégico, se basearam em conceitos
e orientagdes preconizadas por Jones 10, o que
ensejou a homogeneidade da coleta. A presenca
de um responsdvel do aluno foi sempre exigida
para autorizacdo do exame clinico e assinatura
do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido,
sendo a ndo concordancia com o mesmo o tnico
critério de exclusdo.

Diante da complexidade de estabelecer diag-
nosticos etiolégicos numa populacdo tao hete-
rogénea quanto a composta por deficientes au-
ditivos, e cientes das limitagoes existentes nesse
tipo de investigacao exploratdria, seccional e
retrospectiva, classificamos nossa amostra, com-
preendendo um total de 232 individuos, em trés
grandes grupos etiolégicos: genético, ambiental
e idiopdtico. Foram categorizados como perten-
centes ao grupo genético os alunos que apresen-
tavam um conjunto de dismorfias faciais pecu-
liares associadas ou nao a outras malformacoes
congénitas, doencas genéticas de diagndstico
reconhecidamente baseado em critérios clinicos
(neurofibromatose tipo II, Usher, Waardemburg,
entre outras), consangiiinidade parental na au-



séncia de fatores ambientais adversos associados,
dois individuos do sexo masculino afetados, ou
dois individuos com dismorfias faciais peculiares
similares, ou ainda apresentando a deficiéncia
em questdo em mais de duas geracoes. Foi uti-
lizado, também, em poucas ocasioes, o relatério
médico do aluno com o diagndstico etiolégico
definitivo. No grupo ambiental foram inseridos
os individuos com histdria patoldgica pregressa
de eventos externos, ndo constitucionais, identi-
ficados pelos questiondrios, como, por exemplo,
infeccdo congénita, descolamento prematuro da
placenta, prematuridade, asfixia perinatal, toco-
traumatismo, uso de antibiéticos ototéxicos, me-
ningoencefalites, traumatismo craniano, dentre
outros. No grupo idiopdtico foram incluidos os
alunos cujos questiondrios e exame fisico nao fo-
ram capazes de identificar fatores genéticos e ou
ambientais como causas do déficit auditivo.

As informagoes clinicas coletadas em campo
constituiram um banco de dados e foram anali-
sadas através dos testes estatisticos do Programa
Epitable e do Programa Statcalc integrantes do
pacote de programas Epi Info 6.0 (Centers for Di-
sease Control and Prevention, Atlanta, Estados
Unidos).

Os dados referentes a populacado geral brasi-
leira no que tange ao sexo, tipo de parto, idade
materna ao nascimento do concepto e consan-
gliinidade parental, para fins de comparacao
com os achados da pesquisa, foram obtidos a
partir de duas fontes: pela declaracao de nasci-
dos vivos de 2002 do Municipio de Niteroi, Rio de
Janeiro, Brasil, e de duas maternidades do grupo
Estudio Colaborativo Latino-Americano de Mal-
formaciones Congenitas (ECLAMC), em dois pe-
riodos distintos, de 1982 a 1990 e de 1988 a 1994,
num total de 18.337 registros 11.

Os dados coletados foram monitorados para
garantir a uniformidade das avaliagdes, median-
te a realizacdo de reunides periddicas com a par-
ticipacao de todos os envolvidos. Nessas ocasides
sistematicamente todos os questiondrios eram
revisados para se ter certeza do preenchimento
de todas as questoes formuladas, assim como se
discutiam casos individuais de interesse geral ou
cuja avaliacao havia suscitado questionamentos
ou levantado hipéteses diagndsticas por par-
te de qualquer membro da equipe. Encerrada a
discussao, processava-se o armazenamento dos
dados. Um relatério médico contendo o diagnds-
tico etioldgico da surdez, riscos de recorréncia
familiar, segundo as leis cldssicas mendelianas
de segregacdo, e condutas pedagodgicas, era con-
feccionado e encaminhado para cada familia en-
trevistada.

ESTUDO SECCIONAL DESCRITIVO DE UMA POPULAGAO DE SURDOS

Resultados

Foram avaliados 232 surdos. A média de idade
foi de 10,9 anos, entretanto, para fins estatisticos,
depois de selecionadas as varidveis a serem ana-
lisadas, s6 se computou o nimero de casos que
possuiam a informacao necessdria.

Com relacao ao sexo observamos o predomi-
nio do masculino (65%), o que nos aproxima dos
achados relatados por Marazita et al. 4 (52,33%),
sendo que estes dados apresentam relevancia es-
tatistica (Tabela 1).

Tabela 1

Caracteristicas e antecedentes em 232 alunos com surdez no
Instituto Nacional de Educacdo de Surdos (INES).

Caracteristicas e antecedentes

Faixa etaria (em anos)

Sexo (m:f)

Histéria familiar de surdez (%)
Consangtinidade (%)

Idade diagnéstico da surdez (anos)

Tipos de parto (%) *
Normal hospitalar
Normal domiciliar

Ceséreo

1-39 (média 10,9)
1,55:1,00
19,0
7.6
3,2

57,00
1,33
40,90

* Declaragdo de nascidos vivos (Municipio de Niterdi, Rio de Janeiro, Brasil, 2002).

O quadro clinico mais evidente é o0 mesmo
reportado pela literatura especializada, ou seja,
encontrado em pessoas com perda maior que
55dB (perda acentuada). Contudo, a literatura
também acentua que pacientes com perda le-
ve ou moderada podem apresentar dificuldades
para ouvir de forma plena as mensagens, o que
leva ao aparecimento de problemas no desenvol-
vimento das potencialidades de comunicar-se,
de desempenho académico e de funcionamento
social.

Na maior parte das vezes, conforme a revisao
bibliogréfica apontou, a identificacdo dos casos
foi feita pela prépria familia e relatada ao profis-
sional de satide, que habitualmente nao valoriza
a queixa. Essa talvez seja uma das razoes de a mé-
dia de idade do diagndstico da deficiéncia audi-
tiva grave a profunda seja de aproximadamente
dois anos, com atraso de um ano entre a suspeita
dos pais e areferéncia do pediatra ao profissional
especializado.

Encontramos a presenca de uniées consan-
gliineas em 16 casos (7,6%), fato jd relatado por
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Ucherman no ano de 1869, e que pode ser tam-
bém justificado pelo grande niimero de unides
entre pessoas com deficiéncia auditiva, que che-
gaa90% 12.

Quando a amostra foi classificada conside-
rando a provéavel etiologia, encontramos o predo-
minio das causas ambientais (58,5%), seguidas
pelas idiopaticas (20,7%) e genéticas (20,7%). A
importancia das causas ambientais, portanto
evitdveis, indica a necessidade de se melhorar o
acesso aos servicos de satide e as condicoes de
vida de nossa populacao.

Outro fato evidenciado por nossa pesquisa,
também discutido por Rodrigues & Noronha 13,
€ a presenca de familiares com surdez que, em
nosso caso, foi de 43 alunos ou 15% do total dos
casos, configurando uma tradicdo de unides con-
jugais dentro da comunidade de surdos.

A distribuicdo da idade materna ao nasci-
mento por faixas etdrias ndo foi muito diferente
daquela observada na populacao geral. E a pater-
na pareceu seguir um padrao compativel com a
distribuicao anterior.

A andlise das caracteristicas gestacionais su-
gere condi¢oes precdrias de atendimento pré-na-
tal e de planejamento familiar, porque embora a
maior parte da amostra situe-se até quatro partos
e gestagdes, o nimero de maes que tiveram mais
de quatro gestacoes (20,1%) e de quatro partos
(18,1%) mostrou-se significativo.

Observamos a ocorréncia de abortamentos,
quer espontaneos ou nao, em 19,1% da amostra,
sem significancia estatistica. Foi também encon-
trada historia de intercorréncias gestacionais em
23,3% dos casos avaliados.

Obtivemos uma taxa de partos normais de
59%, tendo sido a maior parte deles realizada em
ambiente hospitalar (57,7%), dado relevante se
comparado com os dados da declaracdo de nas-
cidos vivos, da mesma forma que os 2% de partos
domiciliares.

Com relacdo a época do parto, constatamos
prematuridade em 21% da amostra, sendo que
2% dos alunos examinados eram nascidos pos-
termo, o que nao configurou relevancia estatis-
tica.

A média registrada de 2.928g de peso ao nas-
cimento, somente passivel de ser documentada
no caso de 197 alunos, sugere o baixo peso ao
nascer como fator de risco, porém sem relevan-
cia estatistica.

As intercorréncias neonatais ocorreram em
33,3%, sendo que grande maioria das maes refe-
riu internagdo em berc¢drio por prazos variados.
A asfixia relatada pelas maes ocorreu em 6,1%
(intervalo de confianga entre 3,01 € 6,11%), quan-
do comparada com os dados da declaracao de
nascidos vivos, apresentando relevancia estatis-
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tica. A utilizacdo de antibiético (3,4%), de foto-
terapia (2,7%) e as convulsoes (1,4%), durante o
periodo, também foram narradas, confirmando a
importancia das condi¢des neonatais na génese
da surdez.

Outro aspecto relevante embutido em nossos
resultados € a problemadtica das alteracoes com-
portamentais reportadas pelas maes, que foram
observadas em 36 alunos, sendo a hiperatividade
a queixa predominante. No entanto, é reconheci-
da a agitacdo psicomotora de criangas pequenas
com surdez, principalmente, quando ndao hd um
bom canal de comunicacio, fato que é a regra
nesses alunos, pois como jd foi apontado ante-
riormente, e ver-se-a a seguir, o diagndéstico e a
intervencao sdo tardios.

O método diagndstico reportado como
o mais utilizado foi a audiometria de tronco
(BERA), em 67,5% dos casos (Figura 1). Tal fato
e praticamente a auséncia de diagndstico por
otoemissao actstica podem ser explicados em
funcao da idade média da amostra. Porém tam-
bém deve ser ponderada a cultura médica que
considera a audiometria de tronco como o tinico
exame capaz de confirmar a surdez.

Na avaliagdo das provdveis etiologias, as in-
feccoes congénitas foram prevalentes, salientan-
do-se arubéola. Cabe ressaltar, todavia, que qua-
se ametade dos casos avaliados foram diagnosti-
cados por parametros clinicos, ndo comprovados
por exame laboratorial. As meningoencefalites
também se apresentaram como importante cau-
sa de surdez.

A Tabela 2 exemplifica, através de nossos re-
sultados, a importancia das causas ambientais e
em conseqiiéncia passiveis de sofrerem a acao
de medidas preventivas primadrias, tais como a
vacinagdo em massa se atentando, mormente,
para os nimeros referentes a rubéola.

Discussao

Em estudo recente, Parving et al. 14, apds reverem
a perda de audicao em criancas ao longo de trin-
ta anos, na cidade de Copenhague, Dinamarca,
reportaram que a média de idade do diagnés-
tico das criancas nascidas de 1990 a 1999 foi de
18 meses, de 1980 a 1989 foi de 16 meses e de
1970 a 1979 foi de 43 meses. Concluem que, jd se
aproximando da virada do século XX para o XXI,
o diagnéstico precoce era raro, pois, o inquérito
realizado apontou que antes dos seis meses s6
foram identificados 6% dos casos de deficiéncia
auditiva congénita, e somente 27% foram estabe-
lecidos aos 24 meses de vida.

Os dados referentes as causas ambientais au-
feridos por nossa pesquisa salientam ainda mais



Figura 1

ESTUDO SECCIONAL DESCRITIVO DE UMA POPULAGAO DE SURDOS

Método diagnédstico da surdez em 199 alunos matriculados no Instituto Nacional de Educagéo de Surdos (INES),

Rio de Janeiro, Brasil.

I Audiometria comportamental

I Otoemissao

I BERA

Tabela 2

Classificagédo clinico-etiolégica de 232 alunos * com surdez em escolas de educagédo especial no Estado do Rio de Janeiro, Brasil.

Genético (N = 50; 20,70%)

Ambiental (N = 132; 56,00%) **

Sindrome n % Evento n %
Historia familiar 24 48,00 Rubéola 34 25,75
Sindromes especificas *** 10 20,00 Meningite 28 21,20
Dismorfias faciais 8 16,00 Prematuridade 20 15,10
Consangtinidade 5 10,00 Uso de antibiético 15 11,36
Waardenburg 2 4,00 Asfixia 11 8,33
Usher 1 2,00 Otites 7 5,30
Hiperbilirrubinemia 7 5,30
Infecgdes congénitas 4 3,00
Traumatismo craniano 2 1,50
Sindrome hipdxico-
isquémica pos-natal 2 1,50
Sarampo 1 0,75
Sifilis 1 0,75

* Cinguienta alunos (20,70%) foram considerados de causa idiopética;

** De acordo com informacdes colhidas;

*** Sindromes especificas = Saethre-Chotzen, Shprintzen, Treacher Collins, cranio-fronto-nasal, espectro éculo-auriculo-vertebral, associagdo com Dandy-

Walker, Klipel-Feil, Johasson Blizard, neurofibromatose tipo Il e Coffin-Lowry.
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a importancia do diagnéstico e da intervencao
precoce, o que, obviamente, tem impacto no
progndstico. Em funcao disso o Joint Comitee on
Infant Hearing 15 elaborou uma lista de indicado-
res associados a perda auditiva para incentivar a
identificacdo precoce das criancas com surdez.
Esta lista compreende: constru¢do da histdria fa-
miliar para perda auditiva sensério-neural here-
ditdria; checagem de possivel histérico de infec-
¢ao intra-uterina atentando-se para citomegalo-
virus, rubéola, sifilis, herpes e toxoplasmose; in-
vestigacao de anomalias cranio faciais, incluindo
anormalidades morfoldgicas da pina e do canal
auditivo; atencao para peso ao nascer inferior ao
1.500g; checagem de hiperbilirubinemia num ni-
vel seroso que requisitou exasanguineo transfu-
sdo; histéria de meningite bacteriana; registro de
Apgar de 0 a 4 no primeiro minuto ou 6 aos cinco
minutos; uso de ventilagdo mecénica por cinco
dias ou mais; sinais clinicos ou outros achados
associados a sindromes que reconhecidamente
incluem perda auditiva sensério-neural ou con-
dutiva e, por fim, relato do uso de substancias
ototdxicas, incluindo os aminoglicosideos.

No que tange as possiveis causas da surdez,
o relatério anual de criancas e jovens deficientes
auditivos de 1988 a 1989, recuperado por Mara-
zita et al. 4, compreendendo 47.864 individuos,
nos Estados Unidos, apresentava a seguinte dis-
tribuicao: 37% dos casos eram de causa ambien-
tal (ou surdez adquirida), 49,5% inseriam-se no
grupo idiopatico e 13,2% dos casos tinham causa
genética. Esses dados ja chamavam a atencao
para a tendéncia de diminuicao do grupo de ca-
rater ambiental, que em relatério prévio, datado
de 1970, correspondia a 49,3% dos casos estu-
dados. Os dados referentes ao grupo ligado as
causas desconhecidas, quando posteriormente
analisados, através de técnicas estatisticas mais
apuradas, revelaram possiveis fatores genéticos
como determinantes do déficit auditivo. Deve-se
ressaltar o fato de que apenas 30% dos pacien-
tes, cuja surdez era geneticamente determinada,
possuiam sindromes especificas, dificultando o
diagnostico em bases meramente clinicas, pois o
restante ndo apresentava outra alteracao que nao
a propria deficiéncia em questao. Pode-se, por-
tanto, inferir que as recomendacgdes do Joint Co-
mitee on Infant Hearing, publicadas em 2002 15,
acentuam a manutenc¢ao dos esfor¢cos que vém
sendo empreendidos, enfatizando, sobretudo, a
importancia do rastreamento neonatal.

Com o advento de novas propedéuticas mé-
dicas e a maior disponibilidade de servicos es-
pecializados, principalmente os concernentes as
medicinas fetal e neonatal, assistimos, nos ulti-
mos anos, ao crescimento da populacao de risco
para o desenvolvimento de doencas crénico-de-
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generativas, com a correspondente ampliacao da
expectativa de vida. Essa nova realidade vem so-
frendo revisdes tanto no que diz respeito as acoes
médicas quanto as suas implicacdes éticas 16,17,
tecnobiocientificas 18,19 e s6cio-econdmicas 20,21,
sendo alvo de debates e discussdes em todos os
meios de troca e difusdo, desde artigos em revis-
tas especializadas a reunioes, simpdsios, mesas
redondas, congressos, entre outros, compreen-
dendo as mais variadas dreas das chamadas ci-
éncias humanas e da vida 22,23

Os esforcos tém cada vez mais se dirigido pa-
ra tentar detectar as populacgdes de risco, partin-
do-se de protocolos clinicos ou através de inven-
tarios de risco perinatal, empreendendo-se toda
uma acao no sentido de intervir o mais precoce-
mente possivel 24,25,

No que tange a presenca de familiares surdos,
na drvore genealégica dos alunos componentes
de nossa amostra, a explicacdo comumente en-
contrada é a de que entre os deficientes auditivos
registra-se a tendéncia de agregarem-se como
uma espécie de etnia, vivendo em comunidades
especificas. Na verdade, o grupamento formado
por deficientes auditivos representa para alguns
socidlogos, antropdlogos e lingtiistas uma varia-
¢do cultural dentro da prépria sociedade 13.

Diante de nossos resultados, acreditamos
que a incidéncia de partos normais esteja supe-
restimada, uma vez que temos dados relativos ao
ano de 1996, isto é, existem, dentre aqueles que
compuseram a amostra, alunos nascidos hd mais
de vinte anos, e sabidamente o niimero de partos
cesdreos no Brasil vem aumentando 26.

Embora a prematuriade seja fator de risco
reconhecido para a surdez tanto direta quanto
principalmente indireta devido as complicagdes
associadas (asfixia, uso de antibiéticos, hemor-
ragias periventriculares, dentre outras), o melhor
desempenho médico nos cuidados aos prematu-
ros, asfixiados, com anomalias e malformacodes
congeénitas, afetados por doencas genéticas en-
tre outras, tem propiciado uma maior longevi-
dade 2728, com melhoria na qualidade de vida.
A maior difusdao das UTIs neonatais e o avango
das tecnologias disponiveis tém aumentado a
sobrevida dos recém-nascidos de peso cada vez
menor, portanto, gradativamente e em nimero
cada vez maior, criancas que anteriormente nao
tinham a perspectiva de nenhum tipo de treina-
mento, aperfeicoamento ou insercao escolar, ho-
je, encontram meios de desenvolver suas poten-
cialidades nas principais capitais brasileiras.

No Brasil, até o presente momento, 0s servi-
cos de estimulacdo essencial estdo organizados
em creches, escolas especiais, organizacdes nao
governamentais e até no préoprio ambiente do-
méstico, sempre contando com o apoio de equi-



pes especializadas, porém, em sua maioria, sem
notificacdo oficial ao Estado, denotando o que de
muito tem sido feito, mas o que ainda de muito
hd para fazer.

Multiplicam-se os estudos de levantamento
das populacdes de risco pré, peri e pés- natais,
como a de prematuros, asfixiados, portadores de
malformacdes variadas, pacientes com trauma-
tismo cranio encefélico, vitimas de infec¢coes do
sistema nervoso central, dentre outras 29,30,31,32,
Avaliacoes clinicas (inventdrios de risco) 33, de
imagem (ultra-som transfontanela, tomografias,
ressonancias) 3435, neurofisiolégicas (eletroence-
falogramas e potenciais evocados) 36 e laborato-
riais (teste do pezinho, medidas de consumo de
oxigénio) 37,38 s30 meios importantes na investi-
gacao de marcadores objetivos que podem auxi-
liar a diagnosticar eventuais seqiielas ocorridas,
a fim de facilitar projetos eficazes de intervencao
precoce. Ao revisar-se a literatura internacional
especializada, observa-se o declinio das causas
chamadas ambientais, justamente pela interven-
¢ao precoce ativa no sentido de prevenir essas
patologias, por meio do uso de vacinas contra
a rubéola e o Haemophilus, reconhecidamente
o agente causal mais comum de meningite em
criangas e que apresenta a surdez como princi-
pal morbidade correlata. No Brasil, entretanto,
s6 recentemente tais vacinas se tornaram obri-
gatorias e as campanhas de vacinacao atingiram
patamares de adesdo mais elevados.

O impacto do uso indiscriminado e da mé
utilizacdo da antibioticoterapia também pode
ser atenuado, através da melhoria das praticas
meédicas, devendo também se atentar para o ma-
nuseio, por muitas vezes equivocado, das otites
de repeticdo. Medidas educacionais e informa-
tivas gerais voltadas para a populagdo como um
todo, tais como educacdo para o transito e cui-
dado com acidentes domésticos, atuarao sobre
os casos de surdez devidos a traumatismo cranio
encefdlico ou a parada cardiorrespiratdria.

No grupo de alunos do INES, com déficit audi-
tivo por causas genéticas, encontramos casos de
sindrome de Waardenburg, que é a causa sindro-
mica habitualmente mais encontrada, assim co-
mo casos de doenca de Usher, Sahetre-Chotzen,
entre outros. A maior dificuldade em estabelecer
um diagndstico etiolégico genético especifico
era esperada, pois 70% dos pacientes com surdez
genética ndo apresentam quaisquer outros sinais
clinicos associados, passiveis de serem utilizados
como critério diagnéstico, e embora a surdez ge-
nética de cardter sindromico seja conhecida des-
de o século XIX, os primeiros genes associados a
surdez nao sindréomica s6 foram descobertos a
partir de 1996, estando ainda longe da nossa rea-
lidade a possibilidade de exames biomoleculares
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precisos que corroborem o processo de diagnose
e oferecam diretrizes mais seguras para a realiza-
¢do do aconselhamento genético.

Nesse sentido, a maior parte de nossos diag-
nosticos foi feita através de critérios clinicos. A
utilizacdo de exames complementares como
tomografias, ressonancias, erros inatos do me-
tabolismo, audiometrias, caridtipos, dentre ou-
tros, embora indicada para a avaliagao clinica da
amostra, encareceria muito o projeto e possivel-
mente ndo traria tantos beneficios, como ja ava-
liado pelo estudo de Reardon 39 para a surdez.

Uma série de dificuldades para a conclusao
dos protocolos de pesquisa foi encontrada pe-
la equipe. Muitas das informacdes foram obti-
das a partir da mae, confiando-se na memoéria
de eventos que por vezes ocorreram hd muitos
anos. Entre as diversas intercorréncias perinatais
descritas pelas familias, a ndo confiabilidade das
informacdes nos levou apenas a considerar fatos
inequivocamente marcantes, como, por exem-
plo, internacdo no bergario logo apds o nasci-
mento. Mesmo nestas circunstancias, a falta de
relatérios médicos ndo nos permitiu uma discus-
sdo mais aprofundada a este respeito.

Consideracdes finais

Nosso estudo visa aumentar os conhecimentos
com relacdo a populacao de deficientes auditi-
vos. Tal conhecimento é fundamental para tra-
car agoes de intervengdo no problema em seus
vérios niveis: primariamente na prevencao, via
campanhas de esclarecimento e aconselhamen-
to genético; no nivel secunddrio, na identificacao
precoce e, terciariamente, em termos de reabi-
litacdo no tratamento de condicdes associadas
objetivando a melhoria do prognéstico.

Torna-se necessdrio alertar para o fato de que
a surdez é vinte vezes mais prevalente do que a
fenilcetontria, uma condicao que os programas
de triagem neonatais brasileiros estao corrente-
mente rastreando. Os avancos tecnoldgicos para
screening da perda auditiva em recém-natos sao
relativamente baratos e envolvem, basicamen-
te, o método de emissdes otoacusticas, indolor,
que leva cerca de cinco minutos para ser feito,
podendo, inclusive, ser realizado com a crianca
dormindo 2.

Com relagao ao aconselhamento genético, hd
que se ter em mente seu propésito de garantir
que pacientes/pais compreendam os achados e
limitagdes inerentes a qualquer avaliagdo gené-
tica. Prestar servicos genéticos eficientes requer
que os profissionais sejam sensiveis as diferencas
culturais e as necessidades psicossociais dos pa-
cientes, assim como estarem permanentemente
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alertas para o processo social da comunicacao
e seus entraves. Pelo menos 10% das criancas
surdas nascem de pais também surdos, cuja
concepcao que tém de si mesmos pode ser a de
culturalmente serem deficientes auditivos. Nesse
caso, a compreensao da diferenca de estilos de
pensamento deve ser sempre considerada, as-
sim como o principio da autonomia, o que nao
significa o abandono da énfase nas iniciativas de
gestao publica. Riscos sociais também precisam
ser pensados. Apesar do avanco na legislacao
e da obrigacdo da confidencialidade das infor-
macoes, a discriminagao e até a impossibilidade
de obtencdo de seguro saide sdao preocupacoes
comuns as pessoas que procuram o aconselha-
mento.

H4 a necessidade premente de novos estudos
a serem feitos com a parcela considerada idio-
pética, o que, provavelmente, levard a amplia-
¢do do reconhecimento dos casos de surdez de
etiologia genética, e conseqilientemente ao esta-
belecimento, dentro dos principios constituintes
do Sistema Unico de Satide (SUS), da assisténcia

Resumo

O estudo das deficiéncias miiltiplas em geral e da sur-
dez em especial é escasso em nosso pais. Os pesquisa-
dores iniciaram estudo pioneiro desde 1992, avaliando
alunos da educagao especial das redes governamentais
de ensino do Estado, estando atualmente focados na
surdez. Avaliamos 232 alunos com idade variando de
1 a 39 anos, com média de 10,9 anos. O sexo masculi-
no prevaleceu na amostra. A consangiiinidade ocorreu
7,6% e a historia familiar de surdez em 19% dos ca-
sos. Observamos 33% de intercorréncias gestacionais.
O parto normal foi utilizado em 59% de nossos casos,
sendo a termo em 75%. As intercorréncias neonatais
estiveram presentes em 35% das vezes. As causas am-
bientais foram responsdveis por 58,5% da amostra, as
causas genéticas por 20,7% dos casos. Sendo o restante
considerado idiopdtico. Nossos achados corroboram os
dados da literatura. Acreditamos que este estudo possa
servir como o inicio de uma preocupagdao maior com
esta populagdo, e que através do melhor conhecimen-
to de suas caracteristicas seja possivel implementar
estratégias de intervengao facilitando a sua interagdo
produtiva na sociedade.

Pessoas com Insuficiéncia Auditiva; Estudos Transver-
sais; Educagdo Especial
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integral a esse grupo populacional, em centros
de referéncia, no nivel regional.

As criangas identificadas com perda de au-
ditiva podem se beneficiar com os meios de am-
plificacdo, a partir dos quatro de anos de idade.
Com apropriada intervengdo precoce poderao
freqiientar escolas regulares de ensino funda-
mental, médio e universitario. Comunicado da
Hearing Loss Organization 2 aponta que estudos
recentes concluiram que criangas com deficién-
cia auditiva congénita, diagnosticada antes dos
seis meses de idade, demonstram compreensao
de linguagem e leitura superior aquelas identifi-
cadas posteriormente.

Esperamos que este estudo, ainda em evolu-
¢do, possa servir como uma chamada de aten-
¢do que leve a necessdria preocupagao com es-
ta populagdo. O melhor conhecimento de suas
caracteristicas tornard possivel implementar es-
tratégias de intervencdo impulsionadoras de sua
interacao na sociedade, comecando por instituir,
na prética, protocolos para a detecgao precoce
da perda auditiva.
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