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Resumo

Introdugao: A sindrome de Goldenhar pode ocasionar prejuizos auditivos resultantes do desenvolvimento inapropriado das orelhas
externa, média e interna. As perdas auditivas podem ser do tipo condutiva, mista ou sensorioneural, dependendo da localizagdo da
malformagdo. Em pacientes com quadro de perda condutiva ou mista, o BAHA® (Bone-anchored hearing aid) mostra-se uma boa
opgao de prétese. Para avaliar a satisfagdo para o paciente trazida por essa prétese, o exame de ganho funcional ndo é suficiente.
A medida de satisfagdo com o uso do dispositivo de amplificagdo sonora na vida didria pode ser estudada por meio do questionario
Satisfaction with Amplification in Daily Life — SADL. Objetivo: Tracar o perfil audiolégico, através da andlise de resultados audiométricos
de uma paciente com sindrome de Goldenhar, bem como avaliar o beneficio da proétese utilizada por ela como tratamento, através do
resultado do exame de ganho funcional, e a satisfagdo que a mesma proporciona, com a aplicagdo do questionario SADL (Satisfaction
with Amplification in Daily Life) brasileiro. Metodologia: Foram analisados os laudos dos exames de audiometria e ganho funcional
e aplicado o questiondrio SADL (Satisfaction with Amplification in Daily Life) brasileiro. Resultados: Os limiares de via aérea ndo
sofreram grandes alteragdes, enquanto que os de via 6ssea tiveram uma variagdo maior, com média de 30 dB bilateralmente. O
ganho funcional teve média de 25 dB com o BAHA na orelha esquerda, média de 30 dB com o BAHA na orelha direita e média de 25
dB com uso do BAHA bilateralmente. Na aplicagdo do questiondrio SADL, a média do escore global foi 6,06. Conclusdo: O presente
estudo demonstrou que as proteses auditivas de condugdo éssea BAHA® foram benéficas para esta paciente, por oferecerem melhora
da audibilidade e um elevado grau de satisfagdo pelo uso destas.

Palavras chave: Sindrome de Goldenhar. Perda Auditiva. Satisfagdo do paciente. Auxiliares de audigdo.

Abstract

Background: The Goldenhar Syndrome may cause hearing damages as a result of improper development of the outer, middle and
inner ear. A hearing loss can be categorized in three different ways: conductive, mixed or sensorineural, depending on the location of
the malformation. In patients with conductive or mixed hearing loss, the BAHA® (Bone-anchored hearing aid) is a good hearing aid
option. In order to evaluate the satisfaction provided by this hearing aid, functional gain testing is not enough. The level of satisfaction
with a hearing aid used on a daily basis can be studied through the questionnaire Satisfaction with Amplification in Daily Life — SADL.
Objective: To outline the audiologic profile, through the analysis of audiometric results of a patient with Goldenhar Syndorme, as
well as to evaluate the benefit of the hearing aid used by her as treatment, through the result of the functional gain test and also
the satisfaction provided by it, according to the Brazilian SADL questionnaire. Methodology: The audiometric and functional gain
exam certificates were analyzed and the Brazilian SADL questionnaire was applied. Results: The air-conduction thresholds did not
change much as the bone-conduction thresholds presented larger changes, with a 30 dB average bilaterally. The functional gain
showed a 25 dB average with the BAHA in the left ear, another 30 dB average with the BAHA in the right ear and a 25 dB average
with the BAHA being used bilaterally. With the SADL questionnaire, the global score average was 6,06.Conclusion: This study showed
that the bone-conduction hearing aids were beneficial for this patient, for offering an audibility improvement and a high level of
satisfaction with their use.
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INTRODUCAO

A sindrome de Goldenhar é uma anomalia
congénita rara, de etiologia desconhecida, também
conhecida como displasia oculoauriculovertebral
ou microssomia hemifacial. E caracterizada por
apresentar alteragdes oculares e auriculares, além
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de hipoplasia mandibular e anomalias vertebrais®?.
Essa sindrome foi, primeiramente, descrita por
Maurice Goldenhar, em 1952, como um conjunto
de anomalias congénitas do primeiro e segundo ar-
cos branquiais, que incluem dermodide epibulbar,
apéndices auriculares e malformagdes do pavilhao
auditivo3.

O prejuizo auditivo causado por essa sindro-
me é resultado do desenvolvimento inapropriado
da orelha externa (atresia do canal auditivo exter-
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no), da orelha média (anomalias ossiculares, otite
média com efusdo) e também da orelha interna
(displasia coclear e dos canais semicirculares)®. As
anormalidades auriculares sdo frequentes e bas-
tantes varidveis nessa sindrome, sendo que, as
mais frequentemente descritas, envolvem as ore-
lhas externa e média®. As malformacgdes da orelha
externa podem ser desde simples alteragdes no pa-
vilhdo auricular até a auséncia completa deste e do
meato acustico externo®.

A audicdo normal se da quando a média dos
limares auditivos entre as frequéncias de 500,
1000 e 2000 Hz é igual ou inferior a 25 dB, segundo
a classificagdo de Lloyd e Kaplan (1978). Acima
desse valor, ja se considera que o paciente tem
uma perda auditiva’. As perdas auditivas podem
ser do tipo condutiva, mista ou sensorioneural, de-
pendendo da localizagdo da malformac¢ao congéni-
ta. Geralmente, essas malformacgdes sdo unilate-
rais, no entanto, estudos mostram que ha o
aparecimento também de malformac¢des bilate-
rais®.

Os problemas causados pela privagdo senso-
rial podem ser atenuados pelo uso de um dispositi-
vo de amplificagcdo sonora, que permite resgatar os
sons ambientais e da fala®.

Em pacientes com quadro de perda conduti-
va ou mista devido a atresia de conduto auditivo
externo e outras malformacgdes de orelha externa e
média, o BAHA® (Bone-anchored hearing aid) mos-
tra-se uma boa opgdo de prétese, por ser um dis-
positivo auditivo de condugdo dssea, implantado
cirurgicamente, que propaga o som diretamente a
orelha interna, transpondo a impedancia da pele e
do tecido subcutaneo®. O sistema BAHA é compos-
to de um implante de titdnio permanente, que é
implantado cirurgicamente na parte do cranio lo-
calizada atrds da orelha, um pilar de conexdao e um
processador de som que é acoplado neste pilar®.

Existem trés processos de motivacdo relacio-
nados com a utiliza¢gdo do dispositivo de amplifica-
¢do sonora, que sdo: aceitacdo, beneficio e satisfa-
¢do. O exame de ganho funcional ndo é suficiente
para avaliar a satisfagdo do usuario® Existem vdrias
escalas para avaliar o nivel de satisfacdo do indivi-
duo, sendo que a medida de satisfagdo com o uso
do dispositivo de amplificacdo sonora na vida dia-
ria pode ser estudada por meio do questiondrio Sa-
tisfaction with Amplification in Daily Life — SADLS.

O objetivo deste estudo foi tracar o perfil
audioldgico, através da andlise de resultados au-
diométricos de uma paciente com sindrome de
Goldenhar, bem como avaliar se ha beneficio com a
protese utilizada por ela como tratamento (BAHA®
- Bone-anchored Hearing Aid), através do resulta-
do do exame de ganho funcional, e a satisfagdo que
a mesma proporciona, com a aplicagdo do questio-
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ndrio SADL (Satisfaction with Amplification in Daily
Life) brasileiro.

MATERIAIS E METODOS

O presente estudo foi desenvolvido apds
aprovacdo pelo Comité de Etica em Pesquisa do
Complexo Hospitalar Universitario Professor Edgar
Santos — UFBA, sob o protocolo n° 85.2013. Apds a
assinatura do Termo de Consentimento Livre e Es-
clarecido, foram analisados os laudos dos exames
de audiometria e ganho funcional fornecidos pela
paciente e aplicado o questiondrio SADL (Satisfac-
tion with Amplification in Daily Life) brasileiro,
composto de 15 questBes. Para cada questdo ha
sete alternativas, com escala que varia de um a
sete pontos, onde um ponto equivale a “ndo” e
sete pontos equivale a “sempre”. Dessa forma,
esse teste quantifica a satisfacdo do usudrio da
protese através do escore de quatro subescalas:
“Efeitos Positivos”, que é composta de seis pergun-
tas relacionadas a habilidade comunicativa, locali-
zacdo e qualidade sonora, além de questdes com
abordagem psicoldgica; “Fatores Negativos”, que é
composta de trés perguntas relacionadas a desem-
penho em ambientes ruidosos, microfonia e de-
sempenho ao telefone; “Servicos e Custo”, com-
posta de trés perguntas relacionadas a competéncia
do profissional que presta assisténcia ao usuario e
ao preco e qualidade do produto; e “Imagem Pes-
soal”, composta de trés perguntas relacionadas a
fatores estéticos e ao estigma do uso da proétese
auditiva. O questionario foi respondido pela pro-
pria paciente, ja que a mesma era independente e
possuia discernimento para tal.

A andlise dos dados foi feita segundo os va-
lores estabelecidos no estudo de Mondelli et al 8,
onde em 11 itens do SADL, a nota fornecida pela
paciente coincide com a escala de pontuagdo des-
crita acima e nos outros 4 itens (questdes 2, 4, 7 e
13) ha uma relagdo inversa entre a nota e a escala
(nestes casos a nota 1 equivale a pontuagdo 7, ex-
pressando maior satisfagdo). Quanto maior o resul-
tado numérico obtido pelas médias da resposta de
cada subescala, maior a satisfacdo do usudrio da
protese.

RESULTADOS

D.C.S., paciente do sexo feminino, 35 anos,
portadora da sindrome de Goldenhar, apresenta
fusdo dos ossiculos auditivos, auséncia de mem-
brana timpanica, malformacdo de pavilhdo auricu-
lar e atresia de conduto auditivo externo bilateral-
mente (Figura 1). Possui perda auditiva mista e é
usuaria bilateral da prétese auditiva de conducédo
O6ssea BAHA®, a primeira adaptada em Setembro de
2009, na orelha esquerda e a segunda em Abril de
2010, na orelha direita (Figura 2).
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Figura 1. Malformagdo de pavilhdo auricular e atresia de con-
duto auditivo externo.

Foram analisados nove laudos de exame audio-
métrico tonal e vocal fornecidos pela paciente, realiza-
dos entre os anos de 1985 e 2010, em diferentes locais.
Nas audiometrias tonais, observou-se que os limiares de
via aérea ndo sofreram grandes alteragdes, com uma
média em torno de 70 dB na orelha direita e 55 dB na
orelha esquerda. Os limiares de via dssea tiveram uma
variagdo maior, com média de aproximadamente 10 dB
em ambas as orelhas na primeira audiometria, média de
25 dB na orelha direita e 20 dB na orelha esquerda nas 6
audiometrias sequenciais e média de 30 dB bilateral-
mente nas 2 Ultimas audiometrias analisadas (Tabela 1).
Em relagdo as audiometrias vocais, a média do limiar de
reconhecimento de fala (LRF) foi de 70 dB na orelha di-
reita e 60 dB na orelha esquerda. O indice percentual de
reconhecimento de fala (IPRF) teve média de 100% de

Figura 2. Protese auditiva de condugao éssea BAHA®.

acerto numa intensidade de 100 dB na orelha direita e
de 100% de acerto numa intensidade de 90 dB na orelha
esquerda.

Ap0s a ativagdo da protese auditiva de condugado
6ssea BAHA® bilateralmente, foram realizados dois exa-
mes de ganho funcional. O primeiro foi realizado em
2010 e teve média de 60 dB sem o BAHA® bilateralmen-
te, média de 35 dB com o BAHA® somente na orelha es-
querda, média de 35 dB com o BAHA® somente na ore-
Iha direita e média de 30 dB com uso do BAHA®
bilateralmente. O segundo exame foi realizado em 2011
e teve média de 60 dB sem o BAHA® bilateralmente, mé-
dia de 25 dB com o BAHA® somente na orelha esquerda,
média de 30 dB com o BAHA® somente na orelha direita
e média de 25 dB com uso do BAHA® bilateralmente (Ta-
bela 2).

Tabela 1. Média de limiares de via aérea e via 6ssea bilateralmente.

Data do exame Via Aérea Via Ossea
oD OE oD OE
30/09/1985 64 dB 54 dB 8dB 9dB
31/05/1995 70 dB 55dB 17 dB 17 dB
05/06/1995 64 dB 61 dB 16 dB 14 dB
22/04/1998 69 dB 60 dB 19dB 19dB
06/03/2003 69 dB 54 dB 10dB 25dB
22/01/2007 70 dB 54 dB 18dB 14 dB
08/06/2009 68 dB 55dB 23 dB 20dB
14/01/2010 76 dB 55dB 31dB 33 dB
29/06/2010 75 dB 63 dB 32dB 35dB

OD = Orelha direita; OE = Orelha esquerda

Tabela 2. Média de limiares de audiometria em campo livre com e sem BAHA®.

Data do exame Sem BAHA' BAHA em OD BAHA em OE BAHA bilateral
29/06/2010 60 dB 35dB 35dB 30dB
16/03/2011 60 dB 30dB 25dB 25dB

OD = Orelha direita; OE = Orelha esquerda
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Na aplicagdo do questionario SADL brasileiro, a
média do escore da subescala “Efeitos Positivos” foi
6,83; a média do escore da subescala “Servigos e Custo”
foi 6,33; a média do escore da subescala “Fatores Nega-
tivos” foi 3,66 e a média do escore da subescala “Ima-
gem Pessoal” foi 7. A média do escore global foi 6,06.
Nos itens adicionais, a usuaria informou utilizar as proéte-
ses auditivas de conducdo dssea de 8 a 16 horas por dia
e referiu grau de dificuldade auditiva moderada, sem o
uso das mesmas.

DISCUSSAO

A sindrome de Goldenhar é uma condigdo etiolo-
gicamente heterogénea e fenotipicamente varidvel. Al-
teragBes anatdémicas no ouvido podem ser observadas,
como apéndice pré-auricular, atresia e agenesia/esteno-
se de conduto auditivo externo, bem como alteragdes
estruturais da orelha média também podem ser encon-
tradas''?, As principais anomalias de orelha média ob-
servadas em pacientes com sindrome de Goldenhar sdo
opacifica¢do, deslocamento ou malformacdo da cadeia
ossicular®. A paciente em questdo apresenta, além da
atresia de conduto auditivo externo, auséncia de mem-
brana timpanica e fusdo dos ossiculos auditivos.

A perda auditiva pode ser condutiva, mista ou
sensorioneural, a depender da localizagdo das malfor-
magodes®. A perda auditiva mista é decorrente de uma
afeccdo condutiva e sensorioneural concomitantes!®
Nos pacientes com sindrome de Goldenhar, a perda au-
ditiva é usualmente condutiva ou com um componente
sensorioneural®, como é o caso da paciente estudada.

De acordo com a média dos limiares auditivos,
podemos classificar o grau da perda auditiva. A classifi-
cacdo mais conhecida e utilizada é a de Lloyd e Kaplan
,1978, na qual individuos que apresentam média de li-
miares auditivos por via aérea entre 56 e 70 dB, pos-
suem uma perda auditiva de grau moderadamente seve-
ro, com dificuldade para conversagdo em grupo, e
individuos que apresentam média de limiares auditivos
por via aérea entre 71 e 90 dB, possuem perda auditiva
de grau severo, quando entende somente a fala gritada
ou amplificada’. Considerando os resultados obtidos na
ultima audiometria analisada, realizada em 29/06/2010,
a paciente desse estudo apresentou perda auditiva de
grau severo na orelha direita e perda auditiva de grau
moderadamente severo na orelha esquerda.

A selegdo de um dispositivo de amplificagdo so-
nora é um componente crucial no processo de (re)habi-
litagdo auditiva, que constitui-se como o principal recur-
so utilizado para tentar compensar as desvantagens da
deficiéncia auditiva, quando ndo ha tratamento médico
ou cirargico possivel para reverter essa condi¢do!’. Pelo
fato de possuir malformacdo de pavilhdo auricular e
atresia de conduto auditivo externo, a paciente ndo
pode utilizar uma protese auditiva convencional por
condugdo aérea, por ndo haver possibilidade de coloca-
¢do de um molde auricular ou de um aparelho intracanal
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em sua orelha, sendo o BAHA® a alternativa utilizada por
ela para diminuig¢do dos prejuizos provocados pela perda
auditiva. O BAHA® é indicado para pessoas com perda
auditiva mista que podem se beneficiar com a amplifica-
¢do, mas ndo tem possibilidade de utilizar os aparelhos
auditivos convencionais por conducgdo aérea®*.

Para avaliar o desempenho do usuario com a am-
plificacdo, o paciente é submetido a audiometria em
campo livre, para fins de avaliagdo do ganho funcional.
Nesse procedimento, sdo medidos os limiares de audibi-
lidade com as préteses em campo livre e estes sdo com-
parados com os limiares obtidos sem as préteses?. O
ganho funcional é um teste objetivo para verificar a au-
dibilidade e beneficio fornecidos pela prétese auditiva®®.
Comparando os limiares obtidos sem o BAHA® (média
de 60 dB) e com o BAHA® bilateralmente (média de 25
dB) no exame de ganho funcional da paciente estudada,
pode-se afirmar que as proteses auditivas de condugdo
Ossea ofereceram ganho auditivo e consequente benefi-
cio para a mesma.

No entanto, o exame de ganho funcional ndo é
suficiente para avaliar a satisfacdo do usudrio de prétese
auditiva nas situagdes diarias de comunicagdo?®, pois
mesmo que a protese auditiva forneca uma boa audibili-
dade, o usuario pode nao estar satisfeito se ainda assim
ndo houver reducdo das dificuldades auditivas?®. O ques-
tionario SADL tem a intengdo de prover um indice de sa-
tisfagdo global e um perfil que possa ser utilizado para
identificar as areas dos problemas que venham a causar
a insatisfagdo do usuario'®'’. Quanto maiores os resulta-
dos numeéricos obtidos pela média das respostas de cada
subescala, maior a satisfacdo do usuario®. Pela pontua-
¢do da escala, a média maxima da pontuagdo de cada su-
bescala, bem como a média maxima do escore global,
equivale a 7. Através da aplicacdo deste questionario, na
subescala “Efeitos Positivos”, a média do escore obtido foi
de 6,83, mostrando que as proteses auditivas por condu-
¢do o6ssea ofereceram grande satisfacdo neste item que
analisa a qualidade sonora das proteses e a melhora na
comunicagdo da paciente. Na subescala “Servicos e Cus-
to”, a média do escore foi de 6,33, mostrando também
grande satisfacdo em relagdo a itens como qualidade do
atendimento e necessidade de consertos da prétese. Na
subescala “Fatores Negativos”, a média do escore foi de
3,66, indicando que a paciente estava pouco satisfeita no
que diz respeito a itens que avaliam aspectos considera-
dos problematicos na adaptagdo de préteses auditivas,
como incomodo com ruidos ambientais, microfonia e uso
do telefone. Em outros estudos®'®Y, esse subitem tam-
bém foi o que obteve menor média de escore. Na subes-
cala “Imagem Pessoal”, a média do escore foi de 7, mos-
trando que a paciente estava completamente satisfeita
com as proteses em questbes que dizem respeito ao estig-
ma trazido pela protese auditiva. A média do escore glo-
bal foi 6,06, o que indica o alto nivel de satisfagdo da pa-
ciente estudada em relagdo as proteses auditivas de
condugdo 6ssea utilizadas pela mesma.
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CONCLUSAO

O presente estudo demonstrou que, para essa
paciente portadora da Sindrome de Goldenhar, com
malformacg@es auriculares e importante perda auditiva
mista bilateral, as préteses auditivas de condugdo éssea
BAHA® foram benéficas, por oferecerem melhora da au-
dibilidade e um elevado grau de satisfagao pelo seu uso.

REFERENCIAS

1. BROSCO, K. C.; ZORZETTO, N. L.; COSTA, A. R. Perfil audioldgico de
individuos portadores da sindrome de Goldenhar. Rev. Bras. Otorrino-
laringol., Sdo Paulo, v. 70, n. 5, p. 645-9, set.- out. 2004

2. MARTELLI-JUNIOR, H. et al. Goldenhar syndrome: clinical features
with orofacial emphasis. J. Appl. Oral Sci., Bauru, v. 18, n. 6, p. 646-9,
2010

3. FARIAS, J. G. et al. Sindrome de Goldenhar: relato de caso. Rev. Ci-
énc. Med. Biol., Salvador, v. 4, n. 1, p. 77-82, jan.- abr. 2005

4. SKARZYNSKI, H.; POROWSKY, M.; PODSKARBI-FAYETTE, R. Treatment
of otological features of the oculoauriculovertebral dysplasia (Golde-
nhar syndrome). Int. J. Pediatr. Otorhinolaryngol., Amsterdam, v. 73,
n.7, p.915-921, 2009

5. ROSA, R. F. M. et al. Ear abnormalities in patients with oculo-auricu-
lo-vertebral spectrum (Goldenhar syndrome). Braz. J. Otorhinolaryn-
gol., Sdo Paulo, v. 77, n. 4, p. 455-60, jul./ago. 2011

6. BUSANELLO, A. R. et al. Sindrome de Goldenhar: uma abordagem
fonoaudioldgica. Rev. CEFAC., Sdo Paulo, v. 14, n. 3, p. 566-573, mai.
jun. 2012

7. BRASIL. Conselho Federal de Fonoaudiologia. Manual de procedi-
mentos em audiometria tonal limiar, logoaudiometria e medidas de
imitancia acustica. 2013. Disponivel em: <http://www.fonoaudiologia.
org.br/publicacoes/Manual%20de%20 Audiologia.pdf >. Acesso em:
15 set. 2013

8. MONDELLI, M. F. C. G.; MAGALHAES, F. F; LAURIS, J. R. P. Cultural
Adaptation of the SADL (Satisfaction with Amplification in Daily Life)
questionaire for Brazilian Portuguese. Braz. J. Otorhinolaryngol., Sdo
Paulo, v. 77, n. 5, p. 563-72, set./out. 2011

9. BENTO, R. F. et al. Bone-anchored hearing aid (BAHA): indications,
functional results, and comparison with reconstructive surgery of the
ear. Int. Arch. Otorhinolaryngol., Sdo Paulo, v. 16, n. 3, p. 400-405, Jul.
/Sep. 2012.

10. COLQUITT, J. L. et al. Bone-anchored hearing aids (BAHAs) for peo-
ple who are bilaterally deaf: a systematic review and economic evalua-
tion. Health Technol. Assess. Winchester, v. 15, n. 26, p. 1-200, 2011

11. ROSA, R. F. M. et al. Oculo-auriculo-vertebral spectrum and cardiac
malformations. Rev. Assoc. Med. Bras., Sdo Paulo, v. 56, n. 1, p. 62-66,
2010

12. VENDRAMINI, S. et al. Oculoauriculovertebral spectrum with radial
defects: a new syndrome or an extension of the oculoauriculovertebral
spectrum? Report of fourteen Brazilian cases and review of the litera-
ture. Eur. J. Hum. Genet., London, v. 15, n. 4, p. 411-421, 2007

13. VIEIRA, A. B. C.; MACEDQO, L. R.; GONGALVES, D. U. O diagndstico da
perda auditiva na infancia. Pediatria (Sdo Paulo)., Sdo Paulo, v. 29, n. 1,
p. 43-49, 2007

14. COLQUITT, J. L. et al. Bone-anchored hearing aids for people with
bilateral hearing impairment: a systematic review. Clin. Otolaryngol.,
Oxford, v. 36, n. 5, p. 419-441, 2011.

15. I0RIO, M. C. M.; MENEGOTTO, I. H. Selegdo e Adaptagdo de Prote-
ses Auditivas em Criangas. In: FERREIRA, L. P.; BEFI-LOPES, D. M.; LI-
MONGI, S. C. O. (Org.). Tratado de Fonoaudiologia. Sdo Paulo: Roca,
2004. p. 680-693.

16. LESSA, A. H. et al. Satisfagdo de usuarios de proteses auditivas, com
perda auditiva de graus severo e profundo. Arq. Int. Otorrinolaringol.,
Sdo Paulo, v.14, n.3, p. 338-345, jul./ago./set. 2010

17. DANIELI, F. et al. Avaliagdo do nivel de satisfagdo de usudrios de
aparelhos de amplificagdo sonora individuais dispensados pelo Siste-
ma Unico de Satde. Rev. Soc. Bras. Fonoaudiol., Sdo Paulo, v. 16, n. 2,
p. 152-9, 2011.

Submetido em 13.11.2013;
Aceito em 20.12.2013.

Rev. Ciénc. Méd. Biol., Salvador, v.12, especial, p.526-530, dez.2013



