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Introducao

A Sindrome de Rett foi inicialmente descrita por Andreas Rett em
1966. Os sintomas por ele apontados foram: autismo, deméncias preco-
ces, estereotipias manuais caracteristicas e curso progressivo.

Atualmente, os pesquisadores descrevem os mesmos sintomas apon—
tados por Andreas Rett e acrescentam que parecem tratar-se de uma
sindrome restrita ao sexo feminino.

Aparentemente o desenvolvimento é normal no inicio da vida da
crianga, e os primeiros sinais da sindrome aparecem no periodo entre o
6° e 0 18° més.

Aevolucdoda smdrome ocorreem quatro estaglos (Schwartzman, 1991;
Pereira, 1993), sendo que primeiro ocorre um estagio de desaceleragio
precoce, em que se observa uma parada no desenvolvimento psicomotor,
desaceleracio do crescimento craniano, desinteresse por brincadeiras,
hipotonia, mudancas da comunicabilidade e contato ocular.

O segundo estdgio, que em geral ocorre entre 1 e 3 anos de idade, é
rapidamente destrutivo e caracteriza-se por rapida regressio no desen-
volvimento, com irritabilidade, perda do uso prédxico das méos, manifes-
tagdes autistas, respiragiio irregular com periodos de hiperpnéia, perda
da linguagem expressiva, insnia e auto-agressio.

O terceiro estdgio é descrito como pseudo - estacionirio e ocorre geral-
mente entre os 2 e os 10 anos de idade, caracterizando-se por retardo
mental severo ou deméncia, melhora das caracteristicas autisticas, crises
convulsivas, estereotipias tipicas das mios, apraxia e ataxia, espasticida-
de, hiperventilac¢do, perda de folego, aerofagia, apnéia durante a vigilia,
perda de peso, apesar de excelente apetite, escoliose e bruxismo.

O quarto estdgio caracteriza - se pela deteriora¢io motora, com sinais
combinados de lesdo do neurtnio motor central e periférico, escoliose,
atrofia muscular e rigidez progressiva, mobilidade diminuida (sendo,
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em geral, essencial o uso de cadeira de rodas), retardo
no crescimento, melhora no contato visual, olhar fixo
intenso, linguagem expressiva/receptiva praticamen-
te ausente, distiirbios tréficos dos pés, melhora das
manifestagoes epilépticas, instalagdo normal da pu-
berdade e, ocorre, geralmente, a partir dos 10 anos de
idade.

As criancas portadoras dessa sindrome séo fre-
giientemente diagnosticadas como autistas com dis-
tirbios motores ou como portadoras de paralisia cere-
bral, pois os dados referentes 4 Sindrome de Rett s&o
muito escassos, recentes e pouco divulgados. A grande
maioria das publicacdes encontradas é da 4rea de
psiquiatria e neurologia, focalizando, principalmente,
diagnéstico diferencial e quadro clinico,

Existe uma lacuna na literatura no que diz respeito
a investigagdo dos aspectos perceptuais auditivo. Tal
constatacio motivou a realiza¢do deste trabalho que
consiste na investigac¢do da percep¢io auditiva espe-
cificamente, quanto aos aspectos de sensibilidade e
processamento auditivo.

Hagberg & colaboradores (apud Schwartzman,
1991) encontraram altera¢des em Audiometria de
Tronco Cerebral e em Potencial Auditivo Evocado em
todas as nove criangas portadoras de Sindrome de Rett
estudadas por eles. Essas criangas, entretanto, esta-
vam j4 nos 3°e 4° estagios da sindrome e ndo ha relatos
a respeito das possiveis implicagdes de tais alteragdes
nos processos perceptuais.

Segundo Pereira (1993) o processamento auditivo diz
respeito a uma serie de operagdes que o sistema auditivo
realiza para interpretar vibragdes sonoras por ele detec-
tados e consiste nas seguintes etapas: detec¢éio de som,
atencdo seletiva, localizagdo, discriminacéo, reconheci-
mento e memoria. Nossa proposta, neste trabalho, con-
sistiu em investigar a detecgfo do som (identificar pre-
senca ou auséncia de som), atengéo seletiva (preferéncia
por algum tipo de estimulo sonoro), localizagéo da fonte
sonora e reflexo cicleo palpebral.

Material e Método

Em S#o Paulo existem 60 criancas diagnosticadas
com Sindrome de Rett por neurologistas, segundo a
Associagéio Brasileira de Rett (Abre-te). A amostra
deste estudo consistiu em 9 dessas meninas, entre 4 e
11 anos de idade.

Para a investigacido das condigdes andtomo - fisio-
légicas da orelha externa e média foram realizados os
exames de otoscopia, curva timpanométrica e pesqui-
sa de reflexo estapediano *.

Quanto ao processamento auditivo utilizaram-se os
estfmulos sonoros nfo calibrados de espectro amplo,
medidos e registrados previamente em trabalhos de
algumas das autoras. Foram selecionados os seguin-
tes instrumentos:

instrumento intensidade (dB) |freqii€ncia
guiso 50 aguda
reco-reco 84 média
agogd (peq) 92 aguda
prato 96 média
agogd (grande) 100 grave
tambor 100 grave

Estes estimulos foram apresentados no plano lateral
(superior, inferior ou na altura da orelha), a distancia de
10 cm da orelha durante dois segundos, com intervalos
de estimulacfio de trinta segundos, conforme sugerido
por Northern e Downs (1984). Estimulos vocais signifi-
cativos (como p. ex., 0 nome da crianca) também foram
apresentados. Utilizou - se a "técnica da distragéo" em
que a crianga, colocada no colo de sua mée, era entretida
por uma pesquisadora  sua frente e havia outra pesqui-
sadora as suas costas que apresentava o estimulo sonoro
quando a crianga estava distraida.

Na tentativa de reduzir as varidveis que pudessem
interferir nos resultados, foram tomados alguns cui-
dados na apresentacio dos estimulos sonoros quanto
a3 alternéncia dos lados testades, ruido ambiental,
for¢a da percussédo dos instrumentos, estado de humor
da crianca e interferéncia dos pais.

Através desse procedimento observamos a detecgéio
dosom, a atencio seletiva e alocalizagfio da fonte sonora.
Na classifica¢dio dos processos de localizagfio da fonte
sonora, foram classificades como de localiza¢do direta
quandoa crian¢a olhou diretamente para a fonte sonora,
edelocalizagfioindireta quando a crianga olhou primeiro
para o lado e depois para a fonte sonora.

Além da localizagio, foi também observada a presen-
¢a ou auséncia de reflexo céclea-palpebral ede "starttle".
Nas situagdes em que ocorreram a presenga de "starttle”
foi realizada a prova de habituacéo, que consistiu em
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reapresentar o estimulo sonoro em intervalos de 5
segundos até que o comportamento desaparecesse.

Resultados

Na avalia¢fio da orelha externa e média (otoscopia
e timpanometria com pesquisa de reflexo estapediano)
foram encontradas algumas alteracgées.

Das nove criangas examinadas, uma apresentou
retracdo de membrana timpénica e outras duas apre-
sentaram rolha de cera em uma das orelhas, tendo
sido encaminhadas para realizag¢éo de lavagem e pos-
terior reavaliagio.

A timpanometria e a pesquisa de reflexo estape-
diano revelaram seis resultados normais, enquanto
trés avaliagdes resultaram em curvas timpanométri-
cas alteradas.

Entre os resultados alterados, dois referem-se a
curvas sugestivas de otite média com auséncia de
reflexos estapedianos ipsi e contralaterais, sendo que
em um dos casos ja havia sido observada retracio de
membrana timpénica. O outro exame alterado refere-
se a curvas sugestivas de hipercomplacéncia de mem-
brana timpénica e presenca de reflexos estapedianos
ipsi e contralaterais.

Condic¢oes Anatomo-Fisiolégicas
das Orelhas Externas e Médias

normal alterado* _{total
otoscopia 6 3 9
timpanometria 6 3 9
reflexo 7 2 9

* Os casos em que foi constatada alguma alteragdo foram

encaminhados para otorrinolaringologista.

Na investigacio do processamento auditivo, quanto
a deteccdo do som, todas as criangas reagiram ao esti-
mulo sonoro com as seguintes manifestagbes: sorriso,
interrupe¢éo ou inicio da atividade motora de érgéo fono-
articulatério (bruxismo ou movimento de lingua), inter-
rupcéo da atividade motora global e procura da fonte
sonora. Tais manifestagdes foram interpretadas subje-
tivamente como reactes 4 presenca do som pelas exami-

nadoras que ja estavam familiarizadas com as reagbes
das criangas em situagéo terapéutica.

O reflexo cécleo-palpebral foi observado nas seis
criancas sem alteracfo de orelha externa e média,
sendo que duas delas apresentaram reagéo de "start-
tle" simultdnea ao reflexo. A extenséo dessa reagéo foi
observada em uma das criancgas no segundo estimulo
e no quarto estimulo em outra.

Nas criancas com alteracdes de orelha média e/ou
externa também foi observado o reflexo cécleo-palpe-
bral, sendo que em duas delas ele foi acompanhado de
"starttle", cuja extingéo foi observada no segundo es-
timulo em uma das criangas e no terceiro em outra.

No que se refere a investigagio da audigfo seletiva,
as reagdes mais evidentes foram observadas com a uti-
lizacdo de estimulos vocdlicos quando comparadas as
situa¢Ses em que foram utilizados os estfmulos instru-
mentais.

Para a avaliagdo da habilidade de localizag¢do da
fonte sonora, os casos em que foram constatadas alte-
racdes audiolégicas foram separados dos que apresen-
tavam exames audiolégicos normais. Nesse tltimo
grupo (6 criangas), a localizacéo lateral foi observada
em todas as criangas, enquanto a localizagéo inferior
pode ser constatada em apenas uma delas, e outra
apresentou localizacdo indireta da fonte sonora. No
grupo das criancas com alteragdes auditivas, apenas
duas apresentaram localizagdo lateral, enquanto a
outra ndo manifestou tentativas de procura ou locali-
zac¢do da fonte sonora. E importante salientar que em
todos os casos as respostas foram observadas de forma
assistemética, porém consistente de acordo com a
avaliacéo subjetiva das terapeutas/investigadoras.

Discussao

Constatou-se que, na populac¢do estudada, néo fo-
ram observadas altera¢des importantes na orelha ex-
terna e média na grande maioria dos casos. Entretan-
to, chama a atencfo a constatacdo de uma curva tim-
panometrica sugestiva de hipercomplacéncia exata-
mente na crianca em estdgio mais avancado da
sindrome. Tal fato sugere que a degeneragio motora
caracteristica dessa populagdo afete também a inte-
gridade de instancias envolvidas no processamento
auditivo. A verifica¢do dessa hipétese sé serd possivel
através do acompanhamento clinico-audiolégico dos
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demais sujeitos envolvidos no estudo, que encontram-
se em fases anteriores do curso da patologia.

A investigacdo do processamento auditivo nessas
criangas esbarra em dificuldades metodolégicas signi-
ficativas. As limita¢des motoras observadas nas crian-
¢as sdo varidveis importantes: até que ponto os sujei-
tos ndo respondem adequadamente (segundo os para-
metros sugeridos por Azevedo, 1992 e Parlato, 1992),
devido a uma alteragéo perceptual ou a uma dificul-
dade motora impeditiva de um comportamento rele-
vante frente ao estimulo sonoro? E seguro afirmar que
todas as criancas detectam sons e distinguem sons
ambientais e instrumentais dos da fala, implicandona
possibilidade de atengéo seletiva.

Na discusséo a respeito da questio da localizagéo
da fonte sonora duas questdes colocam - se como as
mais relevantes: a baixa freqiiéncia de respostas posi-
tivas e uma questio motivacional/motora ou uma res-
posta degenerada, um comportamento extinto pela
prépria sindrome? As alterag¢des motoras influenciam
no desenvolvimento perceptual auditivo primdrio?

Conclusivamente, parece que os sujeitos apresen-
tam condi¢des andtomo-fisiol6gicas normais de orelha
externa e média e sdo, potencialmente, capazes de
detectar e analisar audicéo, entretanto, é uma divida
que talvez estudos posteriores possam esclarecer.

SUMMARY .

The authors studied 9 girls with Rett Syndrome in order to explore the
fisiologic and anatomic condition of the external and medium ear and the
auditory process. The data obtained suggest a capacity to detect, localize

and to response selectivly to sounds, althogh the functional utilization of
these abilities in these children must be investigated.!
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* Otoscépio standard N 2,5 V Heine e Impedancidmetro GSI - 33 Grason
Stadler.
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