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RESUMO
A Protese Implantavel de Conducdo Ossea (BAHA) tem sido descrita como uma
excelente alternativa na reabilitacdo auditiva de pacientes com perda auditiva
condutiva e mista uni ou bilateral, especialmente quando os aparelhos de amplificacdo
sonora individuais convencionais se tornam inviaveis por ma formacédo da orelha
externa e/ou média. Teve por objetivo apresentar um caso de reabilitacdo auditiva
com BAHA em perda auditiva congénita em paciente com delecdo do brago longo do
cromossomo 18qg22. Paciente do sexo feminino, atualmente com 14 anos,
diagnosticada aos 4 anos com perda auditiva de grau moderadamente severa,
bilateralmente e impossibilitada de uso de AASI convencional devido a otorréia e
atresia do meato acustico externo bilateral. A avaliacio médica e audiold6gica
indicaram o beneficio do BAHA. Realizada a implantacdo do sistema BAHA na orelha
esquerda aos 12 anos de idade, apresentou melhora significativa nos limiares
audiométricos. Em terapia fonoaudioldgica ha dois anos para correcao de alteracdes
fonéticas/fonologicas, relata melhora na percepcao, discriminacdo e relacao sinal
ruido, além de satisfacdo relacionada ao fator estético. Destaca-se entdo, a
importancia do diagndéstico precoce e adaptacdo de dispositivos de amplificacdo
sonora ainda na fase inicial da aquisicdo e desenvolvimento de linguagem
favorecendo o prognéstico da terapia fonoaudiolégica além de beneficios do convivio

social, qualidade de vida e rendimento pedagogico.

Palavras-chave: aparelho auditivo, condugéo 0ssea, perda auditiva condutiva,

reabilitacdo da deficiéncia auditiva e delegdo cromossémica.



SUMMARY

Implantable Prosthesis Bone Conduction (BAHA) has been described as an
excellent alternative in the auditory rehabilitation of patients with conductive and mixed
hearing loss unilateral or bilateral, especially when devices of conventional individual
sound amplification become unviable by malformation of the ear external and / or
average. The aim of this study is to present a case of hearing rehabilitation with BAHA
in congenital hearing loss in patient with deletion of chromosome 18g22 over arm. A
female patient, now 14 years old. Diagnosed at age 4 with hearing loss moderately
severe degree of bilaterally. Inability to conventional hearing aids use due to otorrhea
and bilateral atresia of the external auditory meatus. The medical and audiological
evaluation indicated benefit of BAHA. Performed the implantation of BAHA system in
the left ear to 12 years old. The patient showed significant improvement in the
audiometric thresholds. In speech therapy two years ago to correct phonetic /
phonological disorders. Reported improvement in perception, discrimination and signal
to noise ratio, and satisfaction related to the aesthetic factor. We emphasize the
importance of early diagnosis and adapting sound amplification devices still in the early
stages of language acquisition and development favoring the prognosis of speech
therapy in addition to benefits from social life, quality of life and educational

performance.
Keywords: hearing aids, bone conduction, conductive hearing loss, hearing

impairment and rehabilitation of the chromosomal deletion.



INTRODUCAO

As aberracbes cromossOmicas constituem uma causa frequente de
abortamento, defeitos congénitos e retardo mental. Nos casos compativeis com a
sobrevivéncia, em geral, verificam-se diversas alteracdes fenotipicas. Dentre as
aberracdes cromossdmicas estruturais, a delecdo parcial do braco longo do
cromossomo 18, também denominada de sindrome 18q, que caracteriza-se como
uma sindrome rara e que nao possui nome, por isso € classificada pelo namero do
cromossomo 1. Estudos sugerem que a perda da banda 18g21.3 é critica para o
aparecimento das caracteristicas fenotipicas e alteracfes de outra natureza. No
entanto, é dificil relacionar a perda de uma unica banda com a ampla variedade
fenotipica encontrada. Diversos autores estudaram alteracdes relacionadas a delecéo
do cromossomo 1822 evidenciando, além de problemas de desenvolvimento
cognitivo, alteracdes auditivas podendo ser de natureza condutiva, sensorioneural ou
mista. As alteracGes auditivas de natureza condutiva geralmente estdo relacionadas
a atresia congénita do conduto auditivo 3%, Nesses casos, diversos tipos de
tratamentos podem ser aplicados, dentre elas as préteses do tipo ancoramento 6sseo.

As préteses auditivas osteo-ancoradas (BAHA — Bone Anchored Hearing Aid)
foram resultados do trabalho clinico e de investigacdo do Professor Anders Tjellstom
e sua equipe na universidade de Implantes do departamento de Otorrinolaringologia
do Hospital da Universidade de Sahalgrenska, em Gotemburgo na Suécia ©®,

O sistema BAHA® é constituido de duas partes principais: um parafuso de
tithnio com pilar de sustentacdo implantado na cortical do 0sso mastoideo e uma
unidade externa, chamada de processador, que se conecta ao pilar. O processador
tem por finalidade captar os sons do ambiente e converte-lo em energia mecanica, o

que se traduz em vibracdo, sendo transmitida ao pilar que, por sua vez, estimulara a



cortical do osso temporal. Esta vibracdo € absorvida pelo cranio, e estimula
diretamente as coOcleas sem envolver a conducdo auditiva aérea, ou seja, 0 meato
acustico externo e orelha média ).

As principais indicacdes para 0 uso dessa tecnologia implantavel sdo surdez
de transmissao condutiva ou mista, uni ou bilateral por malformacao do ouvido médio
e/ou externo ou outras situacdes em que néo é possivel a utilizacdo de proteses
auditivas convencionais ©).

Segundo Vieira ®), a perda auditiva € a reducdo da audigcdo em qualquer grau
gue diminua a inteligibilidade da mensagem falada. Em criangas, ainda que discretas,
as reducdes da acuidade auditiva podem comprometer a linguagem, o aprendizado,
o desenvolvimento cognitivo e a inclusédo social. Desta forma, o diagndstico precoce
€ vital para minimizar o impacto da perda auditiva sobre o desenvolvimento da
linguagem.

E de grande relevancia a divulgacéo e o compartilhamento de condutas acerca
de sindromes raras e das solucbes de reabilitacdo, pois favorecem a troca de
informacdes entre profissionais da area além de orientar a comunidade cientifica em

futuras intervencdes.

APRESENTACAO DO CASO CLINICO

Este estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do Instituto de
Ciéncias da Saude da Universidade Federal da Bahia, sob N° 1.554.169/ 2016
conforme Resolucdo do Conselho Federal de Fonoaudiologia n° 305/2004 que
regulamenta os principios éticos gerais da profissdo de fonoaudiologo e a resolucéo
466/2012 do Conselho Nacional de Saude, que dispdem sobre as diretrizes e normas

gue regulamentam as pesquisas realizadas com seres humanos.



O menor e 0 seu responsavel assinaram o Termo de Assentimento Livre e
Esclarecido e o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido, respectivamente.

Trata-se de um individuo do sexo feminino, atualmente com 14 anos. Aos
guatro anos de idade a genitora procurou atendimento meédico visto que a crianca nao
apresentava desenvolvimento da linguagem compativel com a sua faixa etaria. Nesta
oportunidade, foi diagnosticada uma perda auditiva bilateral de natureza condutiva de
grau moderadamente severo. A orientacdo médica foi de acompanhamento anual
para monitoramento, pois evoluia com caracteristica progressiva (SIC). Foi realizada
ressonancia magnética dos meatos acusticos externos, cujo laudo descreve
gigantismo dos ossiculos da orelha média.

Em setembro de 2011, ja com 9 anos, procurou atendimento fonoaudiolégico
em um servi¢o privado com queixas de dificuldade na fala e necessidade do uso de
leitura orofacial para auxiliar na comunicacdo. Referiu otites recorrentes, com
supuracao, que impossibilitavam o uso do aparelho de amplificacdo sonora individual
(AASI) e por também apresentar estreitamento de conduto dificultando a adaptacéo
do molde. Relatou gue ja havia sido submetida a dois procedimentos cirargicos de
timpanomastoidectomia, em cada orelha, realizadas para correcédo do gigantismo de
ossiculos (sic).

Nas audiometrias subsequentes, ndo foi observada melhora dos limiares
auditivos, bem como evidenciou-se uma evolucao da perda, que passou a ser do tipo
mista, indicando o comprometimento da coclea. Neste periodo, apés um ano de
atendimento semanal, a evolucéo da terapia fonoaudiolégica foi limitada. Desta forma,
a genitora foi aconselhada a consultar o otorrinolaringologista para avaliar a

possibilidade de colocacao da protese auditiva de ancoramento 6ésseo (PAAO) com o



objetivo de garantir a amplificagdo sonora continua, independente da condicdo da
orelha média.

Em setembro de 2012 a crianca foi submetida a cirurgia do implante na orelha
esquerda a qual possuia uma perda auditiva do tipo mista, de grau moderadamente
severo. Trés meses apos o implante do pino de titanio, foi realizada a ativacédo do
aparelno e em audiometria realizada em campo livre pode-se constatar limiares
compativeis com perda auditiva de grau leve.

A paciente relatou que apos colocacdo da PAAO diminuiu a necessidade de
apoio da leitura orofacial para entender as pessoas, que 0 som é mais limpo com
menos interferéncia dos ruidos externos. Houve melhora no desempenho escolar e
relata ainda que as pessoas nao percebem que ela faz uso de um tipo de aparelho
auditivo, pois este € discreto e o cabelo cobre o implante.

Aos 11 anos de idade obteve diagndstico genético de delecao terminal do
cromossomo 18 na regido 18g22. Segundo a descricdo do fendtipo apresenta
assimetria corporal, implantacdo baixa de orelhas, perda auditiva condutiva bilateral e

afastamento entre o 1° e 2° pododactilos.

Avaliacéo audiolégica

A primeira avaliagcdo audiologica foi realizada em 2006, utilizou-se como técnica
a audiometria ludica e foi obtido um limiar de 70 dBNA em orelha direita (OD) e de 80
dBNA em orelha esquerda (OE), apresentando limiares 0sseos normais,
caracterizando uma perda condutiva de grau severo de acordo com Lloyd e Kaplan
(9, em ambas orelhas. Foi indicado o uso do AASI convencional, todavia a dificuldade
em adaptar o molde no conduto auditivo demasiadamente estreito, inviabilizou o uso

continuo da protese.
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Em marco de 2008, foi realizada uma audiometria tonal pré-cirirgica, com
limiares semelhantes aos de 2006. Na imitanciometria observou-se curvas
timpanométricas tipo “B”, com auséncia de reflexos acusticos estapedianos,
compativel com o histérico de otites recorrentes apresentado pela crianca.

Segundo a genitora, a primeira cirurgia de timpanomastoidectomia foi realizada
em ambas orelhas e ndo resultou em melhora da audi¢do, conforme pode-se observar
em audiometria realizada dois meses apds o procedimento.

Em 2010, foi realizada uma nova intervencao cirargica em ambas orelhas,
obtendo-se melhora dos limiares aéreos da OD. Todavia, neste exame, observou-se
um agravamento na audicdo da orelha esquerda, com aumento dos limiares de via
Ossea e aérea, caracterizando uma evolucdo da perda auditiva do tipo condutiva para
mista.

Em 2012 foi feita a intervencdo para colocacdo da PAAO do tipo BAHA®3
BP100, na orelha esquerda, com ativacdo em janeiro de 2013. Na primeira
audiometria em campo livre para o teste de ganho funcional, obteve-se resultado de
65 dBNA sem ativacdo da prétese e apos ativacdo do BAHA®3 — no programa 1-
verificou-se um limiar de 35 dBNA, alterando o grau da perda, para leve.

(Figura 1)

(Figura 2)

Avaliacao fonologica

Para a primeira avaliagcao fonologica, realizada em 2011, foi aplicado o teste de
linguagem infantil ABFW de acordo com a descri¢do proposta no teste e observou-se

no teste de habilidades fonologicas e articulagéo: 100% de omissdo do arquifonema
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ou apagamento da fricativa final /S/ além de 100% de plosivacdo de consoante

fricativa

Dois anos apos o implante e com sessdes semanais de terapia fonoaudiolégica,
foi realizada a segunda avaliacao fonologica em agosto de 2014. Foram avaliadas as
habilidades de fonologia e articulacdo utilizando-se o aplicativo “Avaliacdo da

Fonologia e Articulacdo do Portugués (AFAP)”.

Pode-se perceber nesta avaliacdo que a crianca nao mais apresentou
plosivacdo das consoantes fricativas, porém, evoluiu para 100% de distor¢des destas
consoantes. Também no arquifonema /S/ no meio e no final da palavra, que

anteriormente néo articulava, esta evoluiu com 50% de acerto no teste proposto.

DISCUSSAO

A integridade anatémica e funcional dos sistemas auditivos periférico e central
e as exposicdes as diversas experiéncias auditivas sdo imprescindiveis para a
aquisicdo e desenvolvimento normal da linguagem (9.

A privacdo sensorial na vida de qualquer individuo € prejudicial, pois esta nao
afeta somente a capacidade de compreender adequadamente as informacgdes
sonoras, podendo também afetar o modo como ele se relaciona com seu meio e sua
cultura. Além disso, segundo Kappel (%) essa privacdo sensorial provoca alteracdes
bioldgicas, psicoldgicas e sociais.

Pesquisas tem demonstrado que tanto a plasticidade quanto a maturacao séo,
em parte, dependente de estimulac¢des, uma vez que as experiéncias auditivas ativam
e reforcam vias especificas. Assim, como as fases de maturacédo e plasticidade do

sistema auditivo central ocorrem de forma mais significativa nos primeiros anos de

12



vida, torna-se imprescindivel garantir uma estimulacdo adequada neste periodo
favorecendo a aquisicdo e o desenvolvimento da linguagem (0,

As malformacdes de orelha externa e média podem estar associadas a perda
auditiva do tipo neurossensorial ou condutiva. Esta ultima, frequente quando ha
atresia ou estenose de conduto auditivo externo ou malformacao da cadeia ossicular.
Diversos autores demonstraram os resultados da cirurgia de BAHA® e de intervencdes
cirirgicas reconstrutivas de orelha externa e/ou média na reabilitacdo auditiva (612,

O que parece ainda ndo ser um consenso para a maioria dos autores, € a idade
para a intervencao com as proteses implantaveis ou da reconstrucéo ciruargica. Alguns
autores defendem a intervencdo aos cinco anos de idade, porém nos encontros
cientificos da area e em alguns artigos observa-se uma tendéncia em antecipar a
indicacdo para aproveitar o periodo critico de desenvolvimento da linguagem. No
caso em discusséo o implante foi realizado aos 11 anos, podendo-se considerar uma
intervencao tardia em relagdo ao preconizado pela literatura. Considerando que nao
foi possivel a utilizacdo da protese convencional apdés o diagndstico, o periodo e
privacdo sensorial prolongou-se por oito anos sedimentando as alteracdes
fonolodgicas.

Deve-se observar que processo de aquisicdo da linguagem é bastante
complexo e envolve uma série de neurdnios em diferentes regides cerebrais. Além
disso, 0 ouvido tem um importante papel nesse processo, sendo responsavel por
sintonizar o sinal acustico complexo, decodifica-lo e transforma-lo em impulsos
elétricos, os quais sdo conduzidos por células nervosas as areas auditiva e de
associacao do cortex. Esses impulsos séo reprocessados e transmitidos para as areas
da linguagem e provavelmente armazena a versao do sinal acustico por um certo

periodo de tempo 13),
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Por outro lado, a deficiéncia auditiva, por muitas vezes, € invisivel até que a
crianca chegue na fase de comunicacgao oral e apresente algum comprometimento na
linguagem, impactando na privacdo de sentidos e por vezes causando danos
irreversiveis na maturacdo do processamento auditivo e neuroldgico da crianca 4,

O processamento auditivo é definido como mecanismos e processos do
sistema nervoso auditivo, 0os quais capacitam a decodificacdo e o entendimento da
fala, especialmente em situaces desfavoraveis, como na presenca de ruido ou em
fala competitiva trazendo danos as criancas que ainda estédo na fase da maturacao da
via auditiva que se da desde o nascimento até aproximadamente 12 anos, quando os
padrdes se tornam préximos ao do adulto @),

A Triagem Auditiva Neonatal Universal (TANU) tornou-se obrigatdria no Brasil,
por meio da Lei Federal 12.303, publicada em agosto de 2010 com o objetivo de tornar
as etapas, teste, reteste, encaminhamento para diagnostico, tratamento e intervencao
0 mais precoce possivel (16), Avancos cientificos e tecnolégicos tornaram possivel a
deteccao e o tratamento precoce da surdez, com evidéncias cientificas incontestaveis,
para a qualidade de vida da crianca surda. Como pode ser observado no caso
relatado, em que o diagndstico audioldgico e a intervencdo foi tardia, houve prejuizo
principalmente no desenvolvimento da fala. Outras possiveis consequéncias oriundas
da privagdo auditiva por periodo prolongado, ndo foram evidenciadas nesse relato
visto que ndo havia notificacdo em prontuario, bem como néo eram objetivo desse
estudo.

No caso em discussdo, a paciente submeteu-se a dois procedimentos
cirdrgicos para correcdo do gigantismo dos ossiculos, todavia, porém 0s exames
audiologicos de seguimento ndo indicam melhora da acuidade auditiva. Segundo

Bento, Tsuji, Neto e Jurado ®), nos casos de malformacgdo severa de orelha média
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com mal prognastico cirurgico, o uso do BAHA teria preferéncia a cirurgia de cadeia
ossicular, devido ao mal progndstico funcional nestes casos.

No Brasil, atualmente, sdo comercializadas apenas duas marcas de aparelhos
de implante por osteointegracédo, sendo uma delas o BAHA®. Estdo disponiveis trés
modelos com penetracdo pela pele, como o utilizado pela paciente, e um mais novo

sem penetracao pela pele, fixado com ima (7).

Nos casos de surdez pré lingual é imprescindivel a terapia fonoaudiol6gica pés
implante. Possivelmente, nos casos em que a privacdo sensorial tenha sido mais
prolongada, supde-se a necessidade de um maior tempo de terapia fonoaudioldgica.
No caso apresentado, ndo ha como prever o final da terapia de reabilitacdo, pois

apesar dos progressos descritos os fonemas ainda nao foram sistematizados.

Segundo a genitora, a OD também sera implantada até o final de 2016. Supde-
se que o cirurgido tenha escolhido implantar o BAHA® primeiro a OE por ser a pior

orelha.

COMENTARIOS FINAIS

Destaca-se a importancia do diagnostico precoce e adaptacédo de dispositivos
de amplificacdo sonora ainda na fase inicial da aquisicdo e desenvolvimento de
linguagem, favorecendo o progndostico da terapia fonoaudiolégica além de beneficios

do convivio social, qualidade de vida e rendimento pedagogico.

O caso apresentado se trata de um procedimento ainda pouco discutido em
artigos nacionais. Considerando a diversidade dos genétipos e fendtipos

consequentes as perdas auditivas de origem congénita, torna-se importante o

15



compartilhamento de experiéncias acerca dos métodos de avaliacdo, tratamento e

reabilitacdo auditiva.
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TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

0{a) menor i Clow ek sl O (omus , sob

sua responsabilidade, estd sendo estd sendo consultado{a) no sentido de autorizar a utilizagdo de
dados dinicos, exames audlolégicos do seu caso clinico/cirdrgico e documentagdo radioldgica que se
encontram em sua ficha de prontuério médico, para apresentagio do mesmo em encontro médico
cientifico e publicagSo do caso em revista cientifica como “Relato de caso™ . Nosso objetivo € discutir
as caracteristicas audiologicas nas deleses do brago longo do cromossomo 18g22, em melo
cientifico, devido 45 particularidades ¢ metodologia de diagndstico e tratamento desta condigdo
clinica, Nesta pesquisa intitulada  “Reabilitacio auditiva com protese auditiva de ancoramento
oOsseo (BAHA) em paciente com delecio do braco longo do 1Bq22: relato de caso” pretendemos
apresentar o relato do caso dafo) suz(eu) filhale) visande contribuir na divulgacdo e
compartithamento de informag¢des acerca de sindromes raras ¢ das solugtes de reabilitagio e
tratamento.

A sua autorizag3o é voluntdria e 3 recusa em autorizar n2o acarretard qualquer penalidade ou
modificagdo na forma em que é atendido {(a) pelos meédicos assistentes e pesguisadores. Os
pesquisadores irdo tratar a sua identidade com os padries profissionais de sigito. O relato do caso
estard & sua disposicio quando finalizade. Os dados e instrumentos utilizados na pesquisa ficardo
arquivados com o pesquisador responsivel por um periodo de 5 (cinco) anos, e apds esse tempo
serao destruidos. Os pesquisadores tratardo a identidade do Menor sob sua responsabilidade com
padrdes profissionais de sigilo, atendendo a legislacBo brasileira (Resolugio N2 466/12 do Conselho
Nacional de Saade), mlkzando as Informacdes somente para os fins académicos e cientificos.

Nos comprometemos ainda a esclarecer ao menor sob sua responsabllidade os objetivos & etapas
desta pesquisa de forma clara e adequada a sua idade, antes da sua incluso neste estudo,

s

eu, T gt,,agg, d0 g i (ivgues ines Gryras,  portador do documento de identidade
oS 9equeY -6 responsdvel pelo Menor

(o e : (; fui informado(a) dos objetves

da pesquisa "Reabilitacdo auditiva com prétese auditiva de ancoramento dsseo (BAHA) em
paciente com deleg3o do brago longo do 18q22: relato de caso” de maneira clara e detalhada e
esclarec minhas dividas. Sei que & gqualquer momento poderei solicitar novas informacdes e
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maodificar minha decisdo de consentimento de participacio do Menor sob minha responsabilidade,
se assim o desejar, Recebi umna copia deste termo de consentimento livre e esclarecido e me fol dada

& oportunidade de ler e esclarecer as minhas duvidas.

Salvador, 23  de_Liucii( Mo de 2016 .

Nome completo (participante) Data 23 /0% 201€
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que os seus dados [ coletados referentes a resultados de exames, questiondrios respondidos ¢
similares ainda sejam utilizados na pesquisa, com os mesmos propdsitos i apresentados neste TCLE,

) \
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Nome completo |participante) Data L3 /0illoI6

Em caso de duvidas com respelto aos aspectos éticos deste estudo, vocé poderd consultar o CEP ICS
~ Comité de Etica em Pesquisa do Instituto de Ciéncias da Saude situado na Av, Reitor Miguel
Calmon, §/N Canela - SSA/BA CEP 40.110-100 {071)3283-8951 E-mail: cepics@ufba. br
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Pesguissdor Colaborador = Lays Freitas Siiva, Rua Amasonas, 262, Pibaba @ telefome
[71) ¥9300-32434

22



Instituto de Ciéncias da Saude - UFBA

Eu, o Cf leye (acaoa Genud portador(a) do documento de ldentidade
\4.639 . 852 - ©3 fui informado(a) dos objetivos deste trabalho, de maneira clara e detalhada e
ndo tenho dividas. Sei que a qualguer momento poderei pedir novas informagdes, e 0 meu
responsdvel poderd modificar a decisio de participar se achar melhor para mim. Tendo a
autorizagdo em participar do(a) meu(minha) responsdvel ja assinada, declaro que concordo em

participar dessa pesquisa. Recebi uma copia deste documento assinado.

Salvador, A5 de Epowire de 2016.

bilan IBeva (20450 y")n.‘r. g, Coprrtgsn
|}

Q
Assinatura do (a) menor

0‘&&{ \_JAJCQ/{WQQII@D’} A

\Assinatura do Pesquisador Responsavel

23



APENDICE D — PRE PROJETO DE PESQUISA

UNIVERSIDADE FEDERAL DA AHIA
INSTITUTO DE CIENCIAS DA SAUDE
DEPARTAMENTO DE FONOAUDIOLOGIA

CURSO DE FONOAUDIOLOGIA

LAYS FREITAS SILVA

REABILITACAO AUDITIVA COM PROTESE AUDITIVA DE ANCORAMENTO
OSSEO (BAHA) EM PACIENTE COM DELECAO DO BRACO LONGO DO 18q22:
RELATO DE CASO

SALVADOR - BA

2015

24



LAYS FREITAS SILVA

REABILITACAO AUDITIVA COM PROTESE AUDITIVA DE ANCORAMENTO
OSSEO (BAHA) EM PACIENTE COM DELECAO DO BRACO LONGO DO 18q22:
RELATO DE CASO

Pré-projeto apresentado na Disciplina Projeto de Pesquisa
| como requisito basico para a apresentacao do Trabalho
de Conclusédo de Curso do Curso de Fonoaudiologia da

Universidade Federal da Bahia.

Orientador (a): Prof2. Dr2 Ana Lucia Borja

Co- Orientador (a): Fonoaudiéloga Juliana Santos Reis

SALVADOR -BA
2015

25



SUMARIO

1. INTRODUGAOD.......coeitecereiiireenesseessesseesessssssesssessessseessessssssasssessesssessassnes 27
2. OBJETIVOS....ocueueuerrererersesesssssssssssssesesssssssssssssesessssssssssssssssenssssssessnsssns 28
3. REFERENCIAL TEORICO......c.cceeerrrerrrerrereeersssssssssssssssssnsssssssssssssnssensnsnes 28
4. QUADRO TEORICO......ceeererrrerrererereersssssssssssssssssssssssssssssssssssssensnsssssesens 31
5. METODOLOGIA DA PESQUISA........cceurrrueeeerersereessssssesssssssssnsssssssssenes 33
6. ASPECTOS ETICOS DA PESQUISAL........c.coveurerrrreerererssssssssssssssssssssessnsnsees 34
7. CRONOGRAMAL........cccoererererrrrersesesssssssssssssasssesssessnsssssssssssssssnssssssssens 35
8. ORCAMENTO......coveveueueeeeeertrassesesssssessssesessnssssesessasssssssssassenssssssssens 36
9. ANEXOS......coererrrerrereesrererssssssssssssssssssssesssssnsssssssessnsnsnssssssssssssnsrsssnsesens 37
REFERENCIAS ..ottt ettt eae st aae e eeenee e

26



1. INTRODUCAO

As aberragdes cromossOmicas constituem uma causa frequente de
abortamento, defeitos congénitos e retardo mental. Nos casos compativeis com a
sobrevivéncia, em geral, verificam-se diversas alteracdes fenotipicas. Dentre as
aberracdes cromossdmicas estruturais, a delecdo parcial do braco longo do
cromossomo 18, também denominada de sindrome 18qg-, € umas das mais comuns.
Estudos sugerem que a perda da banda 18g21.3 € critica para o aparecimento das
caracteristicas fenotipicas e alteragcbes de outra natureza. No entanto, é dificil
relacionar a perda de uma Unica banda com a ampla variedade fenotipica encontrada.
Diversos autores estudaram alteracdes relacionadas a delecdo do cromossomo 1822
evidenciando, além de problemas de desenvolvimento cognitivo, alteracbes auditivas
podendo ser de natureza condutiva, sensorioneural ou mista. As alteracdes auditivas
de natureza condutiva geralmente estéo relacionadas a atresia congénita do conduto
auditivo. Nesses casos, diversos tipos de tratamentos podem ser aplicados, dentre
elas as préteses do tipo ancoramento 6sseo. RITTINGER, O. 2015; ATIK, T. 2013 e
NGUYEN-MINH, S. 2013)

As préteses auditivas osteo-ancoradas (BAHA — Bone Anchored Hearing Aid)
foram resultados do trabalho clinico e da investigacdo do Professor Anders Tjellstom
e sua equipe na universidade de Implantes do departamento de Otorrinolaringologia
do Hospital da Universidade de Sahalgrenska, em Gotemburgo na Suécia. (BENTO,
R.F. 2008)

As principais indicagdes para o uso dessa tecnologia séo: casos de criangas
com mais de cinco anos de idade com surdez de transmissao ou mista ou bilateral,
por malformacgdo do ouvido médio e/ou externo ou outras situagdes em que ndo é
possivel a utilizacdo de proteses auditivas convencionais. Nos ultimos 20 anos
observa-se um aumento do numero de criancas operadas em todo o mundo e o
crescimento das indicacdes cirurgicas desse tipo de préoteses (BENTO, R.F. 2008).

Segundo VIEIRA 2007, a perda auditiva é a reducdo da audigcdo em qualquer
grau que diminua a inteligibilidade da mensagem falada. Em criangas, ainda que
discretas, as reducdes da acuidade auditiva podem comprometer a linguagem, o
aprendizado, o desenvolvimento cognitivo e a incluséo social da crianca. Desta forma,

o diagnostico deve ser realizado precocemente. Criangas com perdas auditivas, ainda
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que discretas podem apresentar problemas no desenvolvimento da linguagem,
dificuldades de leitura e até distirbios comportamentais.

O a divulgacdo e o compartilhamento de informacfes acerca de sindromes
raras e das solucdes de reabilitacdo sdo importantes ferramentas para orientar a

comunidade cientifica em futuras intervencoes.

2. OBIJETIVO

2.1 GERAL

Descrever o caso de uma paciente com diagndstico genético de delecao do
braco longo do cromossomo 1822 reabilitada com protese 6steo-ancorada (BAHA).

2.2 ESPECIFICOS

Analisar a da evolucao da perda auditiva antes do implante.

Comparar os achados audiol6gicos e linguisticos pré e pos-cirurgicos.
Avaliar a percepcao da paciente e da familia em relacéo aos resultados

auditivos obtidos pés implante e a evolucao da terapia fonoaudioldgica.

3. REFERENCIAL TEORICO

A delecdo do 18q tem sido relacionada a microcefalia, retardo mental, baixa
estatura, dismorfismo facial, distirbios de mielinizacdo e atresia aural congénita
(NGUYEN-MINH, S. 2013). Vérios artigos descrevem a relacdo da delecdo do
cromossomo 18g22 com problemas auditivos, podendo ser de natureza condutiva,
sensorioneural. (RITTINGER, O. 2015; ATIK, T. 2013 e NGUYEN-MINH, S. 2013)

A sindrome de delecdo do 18q é uma sindrome que possui em suas
caracteristicas atraso mental e multipla anomalia associada com atresia aural
congénita. Em uma investigacao feita por DOSTAL, A., juntamente com os resultados
dos relatérios publicados sobre a sindrome de delecdo do 18qg, mostra que a
frequéncia média de atresia aural congénita é de aproximadamente 52%. A atresia
aural congénita € um indicio de diagnostico relevante e uma das principais
caracteristicas reconheciveis da sindrome de delecdo do 18q. O diagndstico precoce
da sindrome de delecdo 18q podem permitir a aplicacdo de proteses auditivas.
(DOSTAL, A. 2006)

28



No Brasil, a equipe do Centro de Diagndstico Audiolégico do Hospital Iguagu
(CDAHI) de Curitiba, foi a primeira a implantar o BAHA apos liberacdo do mesmo pela
Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria. Ainda ha poucos casos operados e escassa
publicacdo nacional. (PEDRIALE, 1.V. 2011)

As proéteses auditivas osteo-ancoradas (BAHA — Bone Anchored Hearing Aid)
foram resultado do trabalho clinico e da investigacdo do Professor Anders Tjellstém e
de sua equipe na universidade de Implantes do departamento de Otorrinolaringologia
do Hospital da Universidade de Sahalgrenska, em Gotemburgo na Suécia. (BENTO,
R.F. 2008)

BENTO 2008, caracteriza o sistema BAHA sendo constituido de duas partes
principais: um parafuso de titanio com pilar de sustentacéo (abutment) implantado na
cortical do osso mastoideo e uma unidade externa, chamada de processador, que se
conecta ao pilar. O processador tem por finalidade captar os sons do ambiente e
converte-lo em energia mecanica, o que se traduz em vibracéo, sendo transmitida ao
pilar que, por sua vez, estimulard a cortical do osso temporal. Esta vibracdo é
absorvida pelo créanio, e estimulada diretamente as cécleas sem envolver a conducao

auditiva aérea, ou seja, 0 meato acustico externo e orelha média.

As principais indicagdes sao criangas com mais de cinco anos de idade com
surdez de transmissdo ou mista, por malformacdo do ouvido médio e/ou externo ou
outras situacdbes em que ndo é possivel a utilizacdo de proteses auditivas
convencionais. (BENTO, R.F. 2012 e PIARELLI, I. V. 2007)

A média da via 0ssea nas frequéncias de 0.5, 1, 2, e 3 KHz deve ser melhor
ou igual 45dBNA, para uso do processador acoplado ao pilar, ou ate 65 dBNA para o
uso do processador de caixa. (BENTO, R.F. 2008 e PIARELI, I. V. 2007)

COUTINHO 2004, relata que a utilizacdo dessas proteses trouxe um grande
beneficio as criangas com mal formacdes congénitas do ouvido médio e/ou externo,

cuja prevaléncia é de cerca de 1:10.000 nascidos vivos.

A revista Nascer e Crescer, revista do Hospital de Criancas Maria Pia em 2004
descreveu as indicagfes das proteses auditivas osteo-ancoradas (BAHA). Entre elas
estdo a malformacéo congénita bilateral do ouvido médio/externo, estenose adquirida

do canal auditivo externo bilateral, supuragcédo crénica do ouvido bilateral que nao
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permita 0 uso de uma prétese convencional, status pos mastoidectomia radical
bilateral, descontinuidade ossicular sem indicagdo de cirurgia, otosclerose, otite
externa cronica, alteracdes dermatologicas do canal auditivo externo (ex: psoriase),

combinacéo de dois dos fatores ja citados.

Criangas que possuem uma patologia inflamatoria crénica, como otite externa
por exemplo, que ndo toleram o efeito de oclusdo do canal auditivo externo por uma
prétese convencional, também sdo candidatas ao implante do BAHA.

A cirurgia é considerada simples. Em adultos o procedimento é realizado em
uma Gnica cirurgia, com anestesia local. J& nas criancas é realizado com anestesia
geral, e dividido em duas etapas separadas no tempo de 3 a 6 meses, que
corresponde ao periodo de osteointegracdo do implante de titdneo ao osso da
mastoide, como descrito no quando abaixo. (COUTINHO, M. B. 2004)

Pré-operatério | 1° tempo Periodo de 2° tempo Adaptacao da
cirargico osteointegracéo | cirirgico prétese
- Testes - Colocacéo - 3 a6 meses - Preparacgéo -4a6
audioldgicos do implante do local para semanas apos
ancoragem da | o 2° tempo
i A_spe,ctps prétese cirurgico
psicoldgicos

- Selecdo do lado
a implantar

- TAC

Nascer e Crescer revista do Hospital da Crianca
Maria Pia, ano 2004, vol.XIII, n°3

Nos ultimos 20 anos centenas de criangas ja foram operadas em todo o mundo
e as indicagOes cirargicas foram ficando mais abrangentes.

A importancia que orgaos publicos, nacionais e internacionais, apresentam em
relacdo a restauracédo da audicdo pode ser exemplificada pela portaria que instituiu a
Politica Nacional de Atencdo a Saude Auditiva, Portaria GM/MS n° 2.073 de
28/09/2004 do Ministério da Saude, e pela resolucdo aprovada pela Organizacao
Mundial de Saude (OMS), recomendando que 0s paises tomassem iniciativas para
diminuir 50% as causas adquiridas de surdez até 2010 e desenvolvessem ac¢des para
melhorar a audicdo da populacdo. Dentre essas acdes esta o aparelho de

amplificacdo sonora individual (AASI).
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Porém existem alguns pontos negativos que podem ser ressaltados em
relacdo ao AASI, como: aspecto estético, dificuldade de manuseio, perda do aparelho,
troca constante da bateria e até as impossibilidades de uso como otites recorrentes e
atresia de conduto auditivo. (VIEIRA, A. B. 2007)

J& se era usada a mais tempo uma prétese de vibracdo éssea tipo tiara, que
era o unico recurso disponivel para casos de perda condutiva que ndo se beneficiavam
com o uso de AASI. Porém também apresenta algumas desvantagens que acabam
impedindo uma boa adaptacédo: desconforto pela pressdo constante exercida pela
tiara, qualidade sonora pobre pela atenuacdo através da pele dos sons de alta
frequéncia, dificuldade de posicionamento em algumas criancas e a estética. As
préteses auditivas osteo-ancoradas diminuem alguns destes problemas: ndo produz
pressdo alguma na pele, melhor qualidade sonora, permanecem firmemente
posicionadas no osso temporal e esteticamente sdo mais aceitaveis. (BENTO, R. F.
2008/2012)

Como nas proéteses osteo-ancoradas a estimulacdo auditiva € realizada via
0ssea, nao existe limite de perda condutiva para a sua utilizacdo. Na avaliacao auditiva
com testes audiométricos, é importante avaliar o limiar 6sseo, devido as limitagdes do

aparelho nas disacusias neurossensoriais.

4. QUADRO TEORICO

VIEIRA 2007 vai caracterizar o sistema auditivo, que é constituido de estruturas
sensoriais e conexdes centrais responsaveis pela audicdo. Este sistema pode ser
dividido em duas porc¢ées, sistema auditivo periférico, que compreende estruturas da
orelha externa, orelha média, orelha interna e do sistema periférico, ou seja, nervo
vestibulococlear e sistema auditivo central, que refere-se as vias auditivas localizadas
no tronco encefalico e areas corticais.

O sistema auditivo periférico envolve a captacéo e transmissao da onda sonora
pela orelha através do meato acustico externo (orelha externa), a transdugéo sonora
na membrana timpéanica, cadeia ossicular e musculos intratimpanicos (orelha média),
e 0 processamento da informacdo auditiva na coclea e porcédo coclear do nervo
vestibulo coclear (orelha interna e sistema nervoso).

As estruturas periféricas relacionadas a audicdo estéo localizadas na regido
temporal da cabeca, constituida do osso temporal. Este que por sua vez apresenta
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relagbes 6sseas com o restante do crénio e pode ser dividido em quarto partes:
escamosa, timpanica, mastoidea (processo mastoide) e petrosa.

A onda sonora € inicialmente captada pela orelha e conduzida a membrana
timpanica pelo meato acustico externo. A coclea recebe a transmissao sonora por
meio da vibracdo da membrana timpanica e da cadeia ossicular (via aérea) ou pela
vibracao direta dos ossos do cranio (via 6ssea).

A perda auditiva € a reducdo da audicdo em qualquer grau que reduza a
inteligibilidade da mensagem falada. Qualquer tipo de perda auditiva pode
comprometer a linguagem, o aprendizado, o desenvolvimento cognitivo e a incluséo
social da crianca. Por esses motivos o diagnostico deve ser realizado de forma mais
rapida possivel, e neste sentido as Politicas Publicas tem desenvolvido o Programa
de Triagem Auditiva Neonatal, mais popularmente conhecido como “teste da
orelhinha”.

As perdas auditivas podem ser classificadas segundo o local do aparelho
auditivo em que ha disfuncéo, seu acometimento uni ou bilateral e a intensidade ou o
grau.

As perdas auditivas que decorrem de alguma afeccéo das orelhas externa e
média sdo denominadas condutivas ou de transmissao. (VIEIRA 2007)

Para diagndstico dessa perda alguns exames devem ser realizados, o0s testes
subjetivos (dependem da resposta do paciente) mais importantes sdo a audiometria
comportamental, a audiometria tonal e a audiometria vocal.

Os testes audiol6gicos objetivos (independem da resposta do paciente) sédo
mais precisos e compreendem a imitanciometria, a avaliacdo das emissdes
otoacusticas e 0s potenciais auditivos evocados.

A perda auditiva sensorioneural resulta da falta ou dano de células ciliadas na
coclea e geralmente € permanente. Também conhecido como "surdez neural”, a perda
auditiva sensorioneural pode ser de grau leve, moderada, severa ou profunda.

J4 a perda auditiva mista € uma combinacdo de uma perda auditiva
sensorioneural e condutiva. E o resultado de problemas em ambos os ouvidos: interno
e externo ou médio. As opc¢des de tratamento podem incluir medicamentos, cirurgia,
aparelhos auditivos ou implantes auditivos de ouvido médio.

Por fim, VIEIRA 2007 tras que a perda auditiva na infancia, mesmo leve, origina
dificuldades escolares. Criangas com perdas auditivas discretas podem apresentar
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problemas de desenvolvimento de linguagem, dificuldades de leitura e até disturbios
comportamentais.

A perda auditiva leve, limiar de 25 a 30 dB, faz com que alguns sons da fala e
consoantes sonoras nao sejam percebidas.

A perda moderada, limiar de 30 a 50 dB, com esse limiar ndo se consegue
ouvir a maioria dos sons da fala e apresenta problemas como omissdes, substituicoes
e distor¢cbes de sons na fala.

Na perda auditiva severa, limiar de 50 a 70 dB, ou profunda, limiar >70 dB, a
crianca ndo consegue perceber nenhum som da fala em uma conversagéao normal.

Quando a PA congénita ocorre como um sintoma isolado, esta é referida como
perda auditiva ndo sindrbmica (PANS). Quando a PA esta associada a outros
sintomas, esta € referida como perda auditiva sindrébmica (PAS). As PANS sao
responsaveis por aproximadamente 70% das perdas auditivas genéticas. Esta PA
genética é predominantemente monogénica e apresenta elevada heterogeneidade,
com uma estimativa do nimero de genes envolvidos entre 50 e 1008.

Ricardo Godinho diz que cerca de 30% das perdas auditivas genéticas ocorre
associada a uma sindrome e aproximadamente 400 sindromes estao associadas com
perda auditiva. Frequentemente, a perda auditiva em criangas sindromicas pode ser
condutiva, mista ou neurossensorial. As ma-formacdes embriolégicas da orelha
também podem estar presentes.

Os testes genéticos agora sdo uma opcao para individuos ou familias com
surdez ou PA. Sabe-se que 95% das criancas surdas sdo nascidas de pais sem
problemas auditivos e 31% de casos de surdez esporadica € causada por mutacdes.
Portanto, € muito importante fornecer a estes pais ou aos pais portadores de PA ou
surdez os testes genéticos e as informacdes relacionadas ao diagndéstico pré-natal,
diagnoéstico de mutacgdes, status de portador e chances de recorréncia. (BRUNGER,
J.W.)

5. METODOLOGIA DA PESQUISA

5.1 Delineamento da pesquisa

A pesquisa serd um estudo de caso Unico, descritivo, e de abordagem

qualitativa e documental
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Amostra: Paciente do sexo feminino, com 13 anos e 3 meses de idade,
implantada no dia 12 de agosto de 2014.

Fonte/Coleta de dados/instrumentos: Dados do prontuario, exames pré e pés-
operatorios

Principais Variaveis: Resultados das avalia¢cdes audioldgicas, comparacao do
quadro fonético e fonoldgico antes e depois do implante.

Plano de Andlise: Andlise descritiva dos resultados de exames e descricdo da

avaliacao fonoaudiolégica processual.

6. ASPECTOS ETICOS DA PESQUISA

O presente estudo sera realizado de acordo com a Resolugdo do Conselho
Federal de Fonoaudiologia n® 305/2004 que regulamenta os principios éticos gerais
da profissao de fonoaudiblogo e a partir da resolugcédo 466/2012 do Conselho Nacional
de Saude, que aprova as diretrizes e normas que regulamentam as pesquisas
realizadas com seres humanos.

A coleta de dados tera inicio apés submissdo e aprovacdo do projeto de
pesquisa pelo Comité de Etica em Pesquisa /Universidade Federal da Bahia, e apés
obtencdo da assinatura do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido pelo
responsavel pela menor (ANEXO 1)

As publicacdes relativas a pesquisa obedeceréo as normas de sigilo e protecdo
da identidade dos sujeitos participantes, sem identificacdo de dados pessoais e

nomes.
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7. CRONOGRAMA

2015 2/ 2016.2 JAN. FEV. MAR. ABR. JUN. JUL. AGO. SET. OUT. NOV. DEZ. JAN. FEV.

Submissdo ao X
comité de Etica e

Pesquisa

Qualificacdo X

Coleta de dados X

Analise dos dados X X X

Elaboragado do X| X | X

artigo

Revis3o do artigo X | X

Apresentac3o do X
trabalho de

conclusdo de curso
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8. ORCAMENTO

A elaboracdao deste projeto sera realizada com utilizacdo dos seguintes

recursos de financiamento préprio:

Recursos Quantidade Valor Unitario Material de Valor total
permanentes Consumo
Notebook WAIO - 1 RS 2.800,00 Resma de papel R$16,50
sony Ad
Impressora HP 1 RS 600,00 Materiais de RS 20,00
Multifuncional escritorio (lapis,
borracha, caneta,
grampeador).
Ipad Apple 1 RS 2.000,00 Tinta preta para RS 90,00
impressao
Tinta colorida R$125,00
para impressao
Encadernagdo RS 15,00
Total: RS 5.400,00 TOTAL RS 266,50
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9. ANEXOS

Anexo 1

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

O(a) menor

,Sob  sua

responsabilidade, estd sendo estd sendo consultado(a) no sentido de autorizar a
utilizacdo de dados clinicos, exames audioldégicos do seu caso clinico/cirdrgico e
documentacéo radiologica que se encontram em sua ficha de prontuério médico, para
apresentacdo do mesmo em encontro médico cientifico e publicacdo do caso em
revista cientifica como “Relato de caso” . Nosso objetivo é discutir as caracteristicas
audiolégicas nas delec¢des do brago longo do cromossomo 1822, em meio cientifico,
devido as particularidades e metodologia de diagndéstico e tratamento desta condi¢éo
clinica. Nesta pesquisa intitulada “Reabilitacdo auditiva com protese auditiva de
ancoramento 6sseo (BAHA) em paciente com delecdo do braco longo do 18g22:
relato de caso” pretendemos apresentar o relato do caso da(o) sua(eu) filha(o)
visando contribuir na divulgacdo e compartilhamento de informagdes acerca de
sindromes raras e das solu¢des de reabilitacdo e tratamento.

A sua autorizacdo é voluntaria e a recusa em autorizar ndo acarretara qualquer
penalidade ou modificacdo na forma em que é atendido (a) pelos médicos assistentes
e pesquisadores. Os pesquisadores irdo tratar a sua identidade com os padrbes
profissionais de sigilo. O relato do caso estara a sua disposi¢cao quando finalizado. Os
dados e instrumentos utilizados na pesquisa ficardo arquivados com o pesquisador
responsavel por um periodo de 5 (cinco) anos, e apds esse tempo serdo destruidos.
Os pesquisadores tratardo a identidade do Menor sob sua responsabilidade com
padrées profissionais de sigilo, atendendo a legislacdo brasileira (Resolugdo N°
466/12 do Conselho Nacional de Saude), utilizando as informac¢des somente para 0s
fins académicos e cientificos.

Nos comprometemos ainda a esclarecer ao menor sob sua responsabilidade os
objetivos e etapas desta pesquisa de forma clara e adequada a sua idade, antes da

sua inclusao neste estudo.
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Eu, , portador do documento

de lIdentidade responsavel pelo  Menor

, fui

informado(a) dos objetivos da pesquisa “Reabilitagdo auditiva com prétese
auditiva de ancoramento 6sseo (BAHA) em paciente com delecdo do braco
longo do 18q22: relato de caso” de maneira clara e detalhada e esclareci minhas
duvidas. Sei que a qualquer momento poderei solicitar novas informacfes e modificar
minha decisdo de consentimento de participagdo do Menor sob minha
responsabilidade, se assim o desejar. Recebi uma coOpia deste termo de
consentimento livre e esclarecido e me foi dada a oportunidade de ler e esclarecer as

minhas duavidas.

Salvador, de de 2016
Nome completo (participante) Data
Nome completo (pesquisador responsavel) Data
Nome completo (testemunha) Data

Em caso de desisténcia do Menor sob minha responsabilidade em permanecer na
pesquisa, autorizo que os seus dados ja coletados referentes a resultados de exames,
guestionarios respondidos e similares ainda sejam utilizados na pesquisa, com 0s

mesmos propositos ja apresentados neste TCLE.

Nome completo (participante) Data

Em caso de davidas com respeito aos aspectos éticos deste estudo, vocé podera
consultar o CEP ICS — Comité de Etica em Pesquisa do Instituto de Ciéncias da Salde
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situado na Av. Reitor Miguel Calmon, S/N Canela - SSA/BA CEP 40.110-100
(071)3283-8951 E-mail: cepics@ufba.br
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ANEXO A - Instrucéo aos autores — Revista CODAS

A revista CoDAS é uma publicagdo bilingue Portugués/inglés (ou
Espanhol/Inglés). Os autores sdo responsaveis pela tradugdo para o Inglés, feita por
empresas indicadas pela revista CoDAS. Os falantes nativos ou fluentes podem
submeter o manuscrito diretamente em Inglés, e neste caso a publicacdo ndo sera
traduzida para o Portugués. A qualidade da versdo em Inglés serd avaliada, e caso
haja necessidade os autores serdo responsaveis pelos custos da revisdo da versao

em Inglés.

Relatos de casos: artigos que apresentam casos ou experiéncias inéditas,
incomuns ou inovadoras com até dez sujeitos (ou casos), com caracteristicas
singulares de interesse para a pratica profissional, descrevendo seus aspectos,
histéria, condutas e resultados observados. Deve conter: resumo e descritores,
abstract e keywords, introducdo (com breve revisao da literatura), apresentacéo do
caso clinico, discussado, comentarios finais e referéncias (maximo 15). O arquivo nao
deve conter mais do que 20 paginas. A apresentacdo do caso clinico devera conter a
afirmacéo de que os sujeitos envolvidos (ou seus responsaveis) assinaram o Termo
de Consentimento Livre e Esclarecido, consentindo, desta forma, com a realizacéo e
divulgacdo da pesquisa e seus resultados. No caso de utilizacdo de imagens de
pacientes, no momento da submissdo do artigo, deve-se anexar coépia do
Consentimento Livre e Esclarecido dos mesmos, constando a aprovacdo para

reproducao das imagens em periodicos cientificos.

PREPARO DO MANUSCRITO

O texto deve ser formatado em Microsoft Word, RTF ou WordPerfect, em papel

tamanho 1ISO A4 (212x297mm), digitado em espaco duplo, fonte Arial tamanho 12,

42



margem de 2,5cm de cada lado, justificado, com paginas numeradas em algarismos
arabicos; cada secdo deve ser iniciada em uma nova pagina, ha seguinte sequéncia:
titulo do artigo, em Portugués (ou Espanhol) e Inglés, resumo e descritores, abstract
e keywords, texto (de acordo com 0s itens necessarios para a secao para a qual o
artigo foi enviado), referéncias, tabelas, quadros, figuras (graficos, fotografias e
ilustracdes) citados no texto e anexos ou apéndices, com suas respectivas legendas.
A extensdo do manuscrito (incluindo titulo, resumo e abstract, texto, tabelas, quadros,
figuras, anexos e referéncias) ndo deve ultrapassar as indicacbes mencionadas na
descricdo: 20 péaginas para Relatos de casos. Tabelas, quadros, figuras, graficos,
fotografias e ilustracbes devem estar citados no texto e apresentados ho manusctrito,
apos as referéncias e ser apresentados também em anexo no sistema de submissao,
tal como indicado acima. A parte do manuscrito, em uma folha separada, apresente a
pagina de identificacdo, tal como indicado anteriormente. O manuscrito ndo deve
conter dados de autoria — estes dados devem ser apresentados somente na Pagina

de Identificacéo.
Titulo, Resumo e descritores

O manuscrito deve ser iniciado pelo titulo do artigo, em Portugués (ou
Espanhol) e Inglés, seguido do resumo, em Portugués (ou Espanhol) e Inglés, de néo
mais que 250 palavras. Devera ser estruturado de acordo com o tipo de artigo,
contendo resumidamente as principais partes do trabalho e ressaltando os dados mais
significativos. Assim, para Artigos originais, a estrutura deve ser, em Portugués:
objetivo, métodos, resultados, conclusdo; em Inglés: purpose, methods, results,
conclusion. Para Relatos de casos o resumo nao deve ser estruturado. Abaixo do
resumo, especificar no minimo cinco e no maximo dez descritores/keywords que

definam o assunto do trabalho. Os descritores deverdo ser baseados no DeCS
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(Descritores em Ciéncias da Saude) publicado pela Bireme que é uma traducédo do
MeSH (Medical Subject Headings) da National Library of Medicine e disponivel no

endereco eletronico: http://decs.bvs.br.

Texto

Devera obedecer a estrutura exigida para cada tipo de trabalho. A citacdo dos
autores no texto devera ser numérica e sequencial, utilizando algarismos arabicos
entre parénteses e sobrescritos, sem data e preferencialmente sem referéncia ao
nome dos autores, como no exemplo: “... Qualquer desordem da fala associada tanto
a uma lesédo do sistema nervoso quanto a uma disfuncdo dos processos sensorio-
motores subjacentes a fala, pode ser classificada como uma desordem motora®1-13)
.... Palavras ou expressbes em Inglés que nado possuam tradugao oficial para o
Portugués devem ser escritas em italico. Os numerais até dez devem ser escritos por
extenso. No texto deve estar indicado o local de insercao das tabelas, quadros, figuras
e anexos, da mesma forma que estes estiverem numerados, sequencialmente. Todas
as tabelas e quadros devem ser em preto e branco; as figuras (graficos, fotografias e
ilustrac6es) podem ser coloridas. Tabelas, quadros e figuras devem ser dispostos ao
final do artigo, ap0s as referéncias e ser apresentados também em anexo no sistema

de submissao, tal como indicado acima.

Referéncias

Devem ser numeradas consecutivamente, na mesma ordem em que foram
citadas no texto, e identificadas com numeros arabicos. A apresentacdo devera estar
baseada no formato denominado “Vancouver Style”, conforme exemplos abaixo, e o0s
titulos de periédicos deverédo ser abreviados de acordo com o estilo apresentado pela

List of Journal Indexed in Index Medicus, da National Library of Medicine e
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disponibilizados no endereco: ftp://nimpubs.nim.nih.gov/online/journals/ljiweb.pdf
Para todas as referéncias, citar todos os autores até seis. Acima de seis, citar os seis
primeiros, seguidos da expressdo et al. Recomenda-se utilizar preferencialmente

referéncias publicadas nos ultimos cinco anos.

Figuras (graficos, fotografias e ilustracfes)

As figuras deverdo ser encaminhadas separadamente do texto, ao final do
documento, numeradas sequencialmente, em algarismos arabicos, conforme a ordem
de aparecimento no texto. Todas as figuras devem ser apresentadas também em
anexo, no sistema de submissdo Todas as figuras deverdo ter qualidade grafica
adequada (podem ser coloridas, preto e branco ou escala de cinza, sempre com fundo
branco), e apresentar titulo em legenda, digitado em fonte Arial 8. Para evitar
problemas que comprometam o padrdo de publicacdo da CoDAS, o processo de
digitalizacao de imagens (“scan”) devera obedecer os seguintes parametros: para
graficos ou esquemas usar 800 dpi/bitmap para traco; para ilustracdes e fotos usar
300 dpi/RGB ou grayscale. Em todos os casos, 0s arquivos deverao ter extensao .tif
e/ou .jpg. Também serdo aceitos arquivos com extensao .xIs (Excel), .eps, .wmf para
ilustracbes em curva (graficos, desenhos, esquemas). Se as figuras ja tiverem sido
publicadas em outro local, dever&o vir acompanhadas de autorizagao por escrito do
autor/editor e constando a fonte na legenda da ilustragédo. Serdo aceitas, no maximo,

cinco figuras.

Legendas

Apresentar as legendas usando espaco duplo, acompanhando as respectivas

tabelas, quadros, figuras (gréficos, fotografias e ilustragbes) e anexos.

Abreviaturas e siglas
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Devem ser precedidas do nome completo quando citadas pela primeira vez no
texto. As abreviaturas e siglas usadas em tabelas, quadros, figuras e anexos devem
constar na legenda com seu nome por extenso. As mesmas nao devem ser usadas

no titulo dos artigos e nem no resumo.
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Anexo B — Parecer Consubstanciado do Comité de Etica em Pesquisa
(CEP)

UFBA - INSTITUTO DE
CIENCIAS DA SAUDE DA '{—%m"l"
UNIVERSIDADE FEDERAL DA

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: REABILITACAD AUDITIVA COM IMPLANTE DE PROTESE AUDITIVA DE
ANCORAMENTO OSSEOQ (BAHA) EM PACIENTE COM DELECAD DO BRAGO
LONGO DO 18g22: RELATO DE CASD

Pesquisador: ANA LUCIA VIEIRA DE FREITAS BORJA

Area Tematica:

Versao: 2

CAAE: 53667016.7.0000.56862

Institui¢do Proponente: Institulo de Cidncias da Sadde da Univarsidade Faderal da Bahia
Patrocinador Principal: Financiamento Proprio

DADOS DO PARECER

Numero do Parecer: 1.554.168

Apresentacio do Projeto:

Deficiéncia auditiva é considerada genaricamante como a diferenca axistenta anlre a performance do
individuo & a habilidade normal para a dEtEL‘.l;.'-ECI sonora de acordo com padrﬁas eslabelacidos |:IE|EI.
American Mational Standards Institute (ANS] - 1988). Qualquer interferéncia na transmissao do som desde o
condulo auvdiive axtérna até a orelha interma (cdclea). A orelha interna em capacidade de funcionaments
narmal mas ndo & astimulada p-ala vibl‘-ﬂ;ﬂﬂ sonora. Esta E‘E-til'l'h.llal.‘.ﬂﬂ pﬂﬂﬂl‘ﬂ. oEorrar com o aumanto da
intensidade do estimulo sonora. A gran.da maioria das dehciéncias auditivas condutivas FIDIﬂE ser mrrigida
através de tratamento clinico ou cirirgico. A Protese Implantdvel de Conducio Ossea (BAHA) consiste em
uma excealentsa I:q:";il:l na I'EEI]:I'I|'I1.3§.'-EU auditiva de pa:;ienlas com pen:la auditiva conduliva & mista uni ou
bilateral, & sensorionaural unilateral. Tem sido uma allermativa uantajnsa sobre os apamlhn-s de mr‘-dun;an
ds58a convencionais @ os aparelhos de amplificacio sonora individuais (AAS]) quando o uso dos masmos
fica impossibilitada pela presenca de ofite externa cronica de dificil controle dlinico. O objetivo do presente
estudo @ apresentar um caso de reabilitacio audiliva com protese implantavel am uma crianga com delecdo
do brace longo do cromossamo 18522,

Objetivo da Pesquisa:
Descrever o caso de uma paciente com diagndstico genélico de delegio do brago longo do
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UFBA - INSTITUTO DE

CIENCIAS DA SAUDE DA W mo
UNIVERSIDADE FEDERAL DA

Continuaclio do Farecer. 1.554.165

cromossomo 18422 reabilitada com protese dsteo-ancorada (BAHA). Analisar a da evolugdo da perda
auditiva antes do implante, Comparar os achados audioldgicos e linguisticos pré e pos-cirargicos. Avaliar a
percepcio da paciente e da familia em relacio aos resullados auditivos oblidos pds implante e a evolugao
da terapia fonoaudioldgica.

Avaliagdo dos Riscos e Beneficios:

A realizac3o da pesquisa ndo apresenta risco por se tratar de um relato de caso retrospectivo. Os beneficios
se encontram na disseminagdo do conhecimento gerado com os resultados da pesquisa que poderdo
propiciar uma maior compreensdo da condigdo clinica em questdo e, em especial, sobre o resultado
funcional do procedimento cirdrgico.

Comentarios e Consideragdes sobre a Pesquisa:
Pesquisa apresenta método factivel com os objetivos, sem exigir o uso direlo do participante de pesquisa.

Consideragdes sobre os Termos de apresentagdo obrigatdria:
Apresanta todos os lermos de forma adequada e seguindo as orientagBes do Conselho Nacional de Sadde.

Recomendagdes:
Recomenda-se padronizar o cabecalho do TCLE de formar semelhante ao TALE, j& que o primeiro nesta
nova versdo esta sem a logo da instituico (UFBA).

Conclustes ou Pendéncias e Lista de Inadequagdes:

Apds retorno do projeto ao CEP, o pesquisador principal confirma peremploriamente que ndo realizou a
coleta antes da liberagdo do CEP e justifica que as assinaluras presentes nos TCLE e TALE ocorreram
devido ao responsavel pelo paciente necessilar ausentar-se de Salvador por um periodo indeterminado.
Segundo o pesquisador, a assinatura prévia foi sugerida pela propria responsavel, uma vez que esta de
acordo com o estudo do caso, bem como com a disponibilizagio de toda a documentagdo da menor. Com
base nas explicagbes do pesquisador sou de parecer favoravel 4 aprovacao.

Consideracdes Finais a critério do CEP:

Diante do exposto, o Comilé de Etica em Pesquisa do Institulo de Ciéncias da Sadde (CEP ICS), de acordo
com as afribuiches definidas na Resolugdo CHS n°. 466 da 2012 e na Morma Operacional n®. 001 de 2013
do CNS, manifesta-se pela aprovagio do projeto de pesquisa proposto. Eventuais modificagbes ou
emendas ao prolocolo devem ser apresentadas ao CEP ICS de forma clara @ sucinta, identificando a parte
do protocolo a ser modificada e suas justificativas. Relatdrios
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UFBA - INSTITUTO DE

CIENCIAS DA SAUDE DA %M':W“‘"p
UNIVERSIDADE FEDERAL DA

Cionfinuagdo do Fareoer, 1.554.165

parciais e final devem ser apresentados ao CEP, inicialmente em 20/11/2016, @ ao término do estuda. O
sujeilo da pesquisa temn a liberdade de recusar-se a parficipar ou de refirar seu consentimento em qualquer
fase da pesquisa, sem penalizacdo alguma @ sem prejuizo ao seu cuidado (Res. CNS 466/12 em
substituicao & Res. CNS 196/96 - ltem |V.1.1) @ deve receber uma copia do Termo de Consentimento Livre &
Esclarecido, na integra, por ele assinado (Item IV.2.d). O pesquisador deve desenvolver a pesquisa
conforme delineada no protocolo aprovado e descontinuar o estudo somente apds andlise das razbes da
descontinuidade pelo CEP que o aprovou (Res. CNS Item 111.3.2), aguardando seu parecer, éxceto quando
percaber risco ou dano ndo previsto ao sujeilo parficipante ou quando constatar a superioridade de regime
oferecido a um dos grupos da pesquisa (ltem V.3) que requeiram agdo imediata. O CEP deve ser informado
de todos o efeilos adversos ou fatos relevantes que allerem o curso nomal do estudo (Res. CNS tem V.4).
E papel do pesquisador assegurar medidas imediatas adequadas frente a evenlo adverso grave ocorrido
(mesmo que tenha sido em oulro ceniro) & enviar notificacio ao CEP e & Agéncia Nacional de Vigilancia
Sanilaria ANVISA junio com seu posicionamento.

Este parecer foi elaborado baseado nos documentos abaixo relacionados:

Tipo Documento Arquivo Postagam Autor Situacdo
Informacdes Basicas|PB_INFORMACOES _BASICAS DO P | 11/05/2018 Aceito
da Projato ROJETO B55874 pdf 12:02:46
Outros justificativa.pdf 11/05/2016 |Lays Freitas Silva Aceita
12:02:17

TCLE ! Termos de  [termo de assentimento.doc 1110572016 |Lays Freitas Siva Aceito

Assanlimanta / 12:01:13

Justificativa de

ALSENCIA

TCLE/ Termos de  [tcle_menar_atualizado doc 11/05/2016 |Lays Freitas Silva Aceito

Assanlimeanta / 11:58:21

Justificativa de

AusEncia

Outros digitalizar0001.pal 270272016 |Lays Freitas Siva Aceiba
11:32:58

Folha de Roste | |folha_rosto.pd! 26/02/2016 |Lays Freitas Siva | Aceilo
16:22:13

Declaracdo de aquipe_detalhada_pdf 26/02/2016 |Lays Freitas Siva Aceita

Pesquisadores 16:21:51

Projeto Detalhado / |versao_comite docx 25/02/2016 |Lays Freitas Silva Aceita

Brachura 22:40:35

Investigadar
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Orcamento orcamento.docs 2500212016 |Lays Freitas Silva Aceito
22:37:54

Cranagrama CRONOGRAMA. docx 25/02/2016 |Lays Freitas Silva Aceito
22:34:49

Outros termo_de_comprarmisso. pdf 2500212016 |Lays Freitas Silva Aceito
22:34:07

Outros deconfidencialidade.pdf 2500212016 |Lays Freitas Silva Aceita
22:33:21

Outros carta_de_encaminhameanto. pdf 25/0212016 |Lays Freitas Silva Aceito
22:31:53

Outros carta_de_anuencia padf 25/02/2016 |Lays Frailas Silva Aceito
22:31:08

TCLE ! Termos de  |termo_de_assentimeanto.pdf 25/02/2016 |Lays Freitas Silva Aceito

Assanlirmeanto / 22:28:13

Justificativa de

Ausdncia

TCLE / Termos de | tcl pdf 25/0212016 |Lays Freitas Silva Acaito

Assanlimeanto / 22:27:20

Justificativa de

ALSENCIA

Bituagdo do Paracer:

Aprovado

Mecessita Apreciagio da CONEP:

Man

SALVADOR, 20 de Maio de 2016

Assinado por:

ANA PAULA CORONA

{Coordenador)
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