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Resumo

Introdução e Revisão de Literatura

A associação CHARGE foi descrita pela primeira vez em 1979, 
posteriormente em 1981, propuseram1 o acrônimo CHARGE 
para descrever este conjunto de achados que consiste em:
C -	coloboma de íris (Coloboma)
H -	cardiopatia congênita (Heart)
A -	atresia de coanas (Atresia)
R -	retardo de crescimento e desenvolvimento (Retarded 

growth and development)
G -	anomalias genitais (Genital)
E -	 anomalias do pavilhão auricular e/ou surdez (Ear).

 
O déficit sensorial auditivo pode comprometer a apren-

dizagem, devido especialmente ao prejuízo na aquisição e 
desenvolvimento da linguagem oral, que varia conforme o 
tipo e grau da perda auditiva. Até mesmo uma perda leve 
pode interferir no desenvolvimento da linguagem oral da 
criança e no seu sucesso acadêmico. Não há dúvida, entre-
tanto, que as crianças com diagnóstico de perda auditiva 
severa e profunda são mais susceptíveis a significativas de-
fasagens na aquisição de linguagem e no processo educa-
cional2-3.

Palavras-chave
ffSíndrome CHARGE; 
ffImplante Coclear; 
ffEscalas; 
ffAudição; 
ffLinguagem

Introdução: A associação CHARGE foi descrita pela primeira vez por Hall (1979), e dentre 
suas principais caracterÍsticas está o déficit auditivo. O presente estudo buscou verificar 
como o implante coclear auxilia o indivíduo com o diagnóstico da síndrome de CHARGE 
na aquisição e desenvolvimento das habilidades auditivas e de linguagem. 
Relato do Caso: Os dados coletados foram predominantemente descritivos, por ser um 
estudo transversal comparativo dos dados anteriores ao implante coclear e após determi-
nado tempo de uso do IC. Foram realizados análises de prontuário e gravação de vídeos. 
Participou deste estudo uma criança portadora da síndrome de CHARGE e com idade 
cronológica de 07 anos. Esta criança e família foram submetidas a aplicação de testes e 
gravação de vídeos. 
Resultados: Os testes aplicados documentaram melhora na avaliação global da criança. 
Teste ITMAIS 5% (antes do implante coclear) - 90% (após o implante coclear). Teste MUSS 
7,5 % (antes do implante coclear) 72,5% (após o implante coclear). Categoria de audição 
proposta por Geers (1994): Categoria 01 antes do implante coclear e Categoria 06 após o 
implante coclear. Categoria de Linguagem proposta por Nascimento e Bevilacqua (1997)- 
Categoria 01 antes do implante coclear e Categoria 03 após o implante coclear. 
Conclusão: O Implante Coclear mostrou ser um recurso tecnológico benéfico para a reabi-
litação dessa criança sindrômica e portadora de perda auditiva neurossensorial profunda. 
Porém existem muitas variavéis que interferem nos resultados positivos com o implante 
coclear. Pesquisas precisam ser direcionadas para essas variáveis.
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Os implantes cocleares são dispositivos eletrônicos bio-
médicos de alta tecnologia, desenvolvidos para realizar a 
função das células ciliadas da cóclea que estão danificadas 
ou ausentes. Proporcionam aos indivíduos com perda au-
ditiva severa e profunda a estimulação elétrica direta das 
fibras nervosas remanescentes, permitindo a transmissão do 
sinal elétrico para o nervo auditivo, a fim de ser decodifica-
do pelo córtex cerebral. O implante coclear provê a sensa-
ção da audição com a qualidade necessária para a percepção 
dos sons da fala4.

Considerando o uso do implante coclear em pacientes 
com diagnóstico de síndrome de CHARGE, é importante dar 
atenção à variação das anomalias do osso temporal e varia-
ções anatômicas do curso do nervo facial, fatores que podem 
dificultar ou impossibilitar a cirurgia5. Os centros de implan-
te coclear estãoganhando mais experiência e os critérios de 
candidatura para realização da cirurgia estão em expansão, 
porém as crianças com deficiência adicionais continuam a ser 
um tópico de discussão. Muitos centros de implante realizam 
a cirurgia em crianças com deficiência adicional, porém esta 
população é bastante diversificada e apresenta desafios úni-
cos. A literatura sugere que 30-40% das crianças com perda-
auditiva neurossensorial têm uma deficiência adicional6.

Torna-se, portanto, imprescindível a avaliação de acom-
panhamento e evolução desses casos, assim como sua divul-
gação científica, para auxílio na tomada de decisão de casos 
desafiadores e com múltiplas deficiências.

Para verificar as habilidades auditivas em crianças 
muito pequenas utiliza-se o questionário IT -MAIS (Infant 
Toddler Meaningful Auditory Integration Scale) adaptado 
por Castiquini (2000)7.Trata-se de umaescala de integração 
auditiva significativa para crianças pequenas,que também 
pesquisa comportamentos auditivos espontâneos da criança 
em situações de vida diária, através de exemplos em três 
diferentes áreas do desenvolvimento de habilidades audi-
tivas. Estas três áreas incluem: mudanças na vocalização 
associadas com o uso do dispositivo, alerta para sons am-
bientais e atribuição de significado ao som. Usando a in-
formação proveniente dos pais, o examinador pontua cada 
questão pela freqüência de ocorrência do comportamento 
que varia de 0 (“nunca demonstrou este comportamento”) 
para 4 (“sempre demonstrou este comportamento).

Para verificar o desenvolvimento das habilidades de lin-
guagem utiliza-se O MUSS (Adaptado da Meaningful Use 
of Speech Scales) que é um questionário de avaliação da lin-
guagem oral com perguntas fechadas cujo objetivo princi-
pal é avaliar o uso da linguagem oral por parte da criança8. 
A experiência do uso de Implante Coclear (IC) em crianças 
com a síndrome de CHARGE ainda é insipiente e a litera-
tura internacional relata poucos casos clínicos, como nos 
estudos de Bauer et al (2002)9, Lanson (2007)10, Southwell et 
al (2010)11 e Meinzen-Derr et al (2010)12. Esta pesquisa vem 
apresentar um caso com intuito de estabelecer relações entre 
o desempenho nos testes IT MAIS e MUSS e a análise das 
categorias de audição e linguagem desse paciente com diag-
nóstico da síndrome de CHARGE, antes e após a cirurgia de 

implante coclear, na tentativa de contribuir com esses resul-
tados sobre as expectativas para outros casos semelhantes.

Apresentação do Caso

Esse projeto foi submetido à avaliação do comitê de ética e 
pesquisa da Universidade Católica de Brasília, sob o pro-
tocolo 241/2010. Após a aprovação, a coleta dos dados foi 
realizada nos meses de março e abril de 2011.

A casuística desta pesquisa constituiu-se de um indiví-
duo do sexo feminino, com 07 anos de idade cronológica, 
com diagnóstico de perda auditiva neurossensorial de grau 
profundo, ocorrida antes da aquisição da linguagem, ou 
seja, pré-lingual, usuária de implante coclear unilateral e 
diagnosticada com a síndrome de CHARGE.

A participante da pesquisa tem como principal forma de 
comunicação a linguagem oral. A participante e o respon-
sável foram convidados por meio do consentimento livre 
esclarecido e aceitaram participar da pesquisa.

Atualmente a participante frequenta escola regular e 
está cursando o 2oano, antiga 3ª série do ensino fundamental 
e realiza acompanhamento pedagógico 02 vezes na semana.
Realiza sessões fonoaudiológicas 02 vezes por semana com 
duração de uma hora com participação da familia.

Foram analisados os dados do prontuário da paciente 
que consta o registro das terapias e as gravações de vídeos 
das sessões terapêuticas.

A participante e família responderam aos questionários:
-	 IT MAIS -Escala de Integração Auditiva Significativa para 

Crianças Pequenas(CASTIQUINI, 2000)7

-	 MUSS -Questionário de Avaliação da Linguagem Oral – 
(NASCIMENTO E BEVILACQUA, 1997)8.

Após a coleta, os dados obtidos foram comparados e dis-
cutidos antes e após o implante coclear. O desenvolvimento 
de audição e linguagem foram classificados de acordo com 
as categorias de audição de Geers (1994)13, e categorias de 
linguagem de Bevilacqua et al (1996)14. Os dados coletados 
foram predominantemente descritivos, por ser um estudo 
transversal comparativo dos dados anteriores ao implante 
coclear e após determinado tempo de uso do IC.

Resultados

Na análise do prontuário, tem-se que a paciente apresen-
ta a maioria das características da síndrome de CHARGE. 
(Quadro 1).

 No prontuário da paciente foram observados: a data de 
ativação do implante coclear, o tempo de privação sensorial 
(desde o nascimento) e tempo de desenvolvimento auditivo 
como descritos no Quadro 2.

Os resultados da aplicação da avaliação antes da cirurgia 
(2007) e atual (2011) estão apresentados nos Quadros 3 e 4.

Em relação ao resultado da evolução das categorias de 
Linguagem (Quadro 5), em 2007, sem o implante coclear, 
o desempenho avaliado atingiu a categoria 01 e no ano de 

Quadro1. Características da síndrome de CHARGE.

Colobama Alteração  
Cardiáca

Atresia de Coanas Atraso no  
Desenvolvimento

Hipoplasia
Genital

Alteração
Auditiva

Sim Sim Sim Sim Não Sim
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2011 com uso do implante coclear, o desempenho avaliado 
está na categoria 03. (Quadro 5)

 Quando avaliado o desempenho nas categorias de au-
dição (Quadro 6), no ano de 2007, sem o implante coclear, a 
paciente encontrava-se na categoria 01 e no ano de 2011 com 
uso do implante coclear está na categoria 06.

Com a idade auditiva (tempo de uso/ativação do im-
plante coclear) de 03 anos e 05 meses, a paciente encontra-
se atualmente na categoria máxima de audição, categoria 
6- Reconhecimento de palavras em conjunto aberto - Esta 
criança é capaz de ouvir palavras fora do contexto e extrair 
bastante informação fonêmica, e reconhecer a palavra exclu-
sivamente por meio da audição, o que difere do resultado 
encontrado no ano de 2007 sem o uso do implante coclear, 
onde a paciente estava na categoria 1 – Detecção - Esta crian-
ça detecta a presença do sinal de fala.

 

Discussão

A criança deste estudo apresentou resultados positivos em 
todas as avaliações realizadas após o implante coclear. O de-
sempenho ocorreu como esperado pela literatura com casos 
não síndrômicos.

Observando-se os resultados obtidos na avaliação dos 
testes ITMAIS, que é uma escala designada a acessar o sig-
nificado da perda auditiva para a criança no uso de sons em 
situação de vida diária, a criança avançou significativamen-
te (de 05 % para 90% após o uso do implante coclear).

Bauer et al (2002)9, em estudo com 06 pacientes diagnos-
ticados com a síndrome de CHARGE e usuários de IC, ob-
tiveram o resultado do IT MAIS em apenas dois pacientes, 
um paciente avançou em 6 meses de 7,5% para 77,5% e ou-
tro paciente de 7,5% para 15% após 6 meses de implantação.

Lason et al (2007)10, em estudo com 11 crianças com diag-
nóstico de síndrome de CHARGE, concluiram queos pa-
cientes apresentaramresultados variáveis e algunslimitados 
grausde benefícioauditivocom oimplantecoclear. Esses auto-
res ainda ressaltam a importância do aconselhamentodos pai-
sem relação às expectativasrealistascom o implante coclear.

Em relação à Escala MUSS, que é um roteiro de entre-
vista com os pais que aborda informações relativas à fre-
qüência com que a criança demonstra comportamentos de 
linguagem oral significativos no seu dia-a-dia, os resultados 
de avanço pós implante coclear foram menores, se compara-
dos aos resultados do IT MAIS, subindo de 7,5% para 62,5%. 

Quadro 2. Levantamento de prontuário

Idade atual Idade na ativação Tempo de privação sensorial Tempo de desenvolvimento auditivo cerebral

7 anos e 09 meses 4 anos e 4 meses 4 anos e 4 meses 3 anos e 05 meses
 

Quadro 3. Pontuação doIT MAIS -Escala de Integração Audi-
tiva Significativa para Crianças Pequenas– após 03 anos e 05 
meses de uso do Implante Coclear. (CASTIQUINI, 2000)7

 

Resultado das avaliações- ITMAIS

Ano de 2007 Ano de 2011

Sem o uso do implante 
coclear

Com o uso do implante 
coclear

5% 90%
 

Quadro 4. Pontuação do MUSS -Questionário de Avaliação 
da Linguagem Oral – após 03 anos e 05 meses de uso do 
Implante Coclear. (NASCIMENTO E BEVILCQUA,1997)8

 

Resultado das avaliações- MUSS
Ano de 2007 Ano de 2011
Sem o uso do implante 
coclear

Com o uso do implante 
coclear

7% 62,5%
 

Demostrando que a paciente está com intenção comunicati-
va oral maior após a ativação do implante coclear.

 A paciente alcançou a categoria 06 de audição após o 
implante coclear o que equivale a uma etapa de compreen-
são auditiva mais avançada. A compreensão(4), é a capaci-
dade auditiva mais refinada, pois requer que o indivíduo 
compreenda o significado da mensagem. Para que ele com-
preenda, é necessário que ele tenha o domínio das habilida-
des auditivas anteriores, tais como detecção,discriminação e 
reconhecimento. A paciente é capaz de ouvir palavras fora 
do contexto e extrair bastante informação fonêmica, e reco-
nhecer a palavra exclusivamente por meio da audição.

Bauer et al (2002)9, em um estudo com crianças diagnos-
ticadas com a síndrome de CHARGE, encontraram um pa-
ciente que após um ano de implante coclear avançou para a 
habilidade de reconhecimento e outro paciente que após 04 
anos de implante avançou para a habilidade de compreen-
são auditiva em conjunto aberto, equivalente a categoria 06 
de audição. No presente estudo, a paciente, após o uso do 
implante coclear (3 anos e 05 meses), avançou para a habili-
dade de compreensão auditiva em conjunto aberto.

 Analisando o Quadro 6, a paciente teve um avanço na 
linguagem oral porém pequeno, saindo da categoria 1 – 
(Esta criança não fala e pode apresentar vocalizações indife-
renciadas) para a categoria 3 - (Esta criança constrói frases). 
A criança deste estudo apresenta déficit em vários fatores 
citados como caracterísiticas da síndrome de CHARGE, po-
dendo justificar o avanço lento na categoria de linguagem.

O desenvolvimento das habilidades auditivas e de lin-
guagem depende de vários fatores como15:
•	 grau e época da perda auditiva
•	 idade de detecção e intervenção
•	 característica da criança: estilo cognitivo, capacidade 

de construir linguagem, aspectos psíquicos (memória e 
atenção) e o desenvolvimento emocional.

•	 caracterísitcas familiares: atitudes e habilidades dos pais 
e irmãos

•	 ambiente adequado: ambiente acústico em casa e no con-
texto escolar; que favoreça o desenvolvimento das habi-
lidades auditivas.

•	 terapia e/ou professora devem ter sensiblidade para rea-
lizar trabalho adequadamente.
Os pacientes deficientes auditivos que possuem defici-

ênciasadicionais podem impactaro desenvolvimento da lin-
guagem quando relacionadas ao uso do implante coclear16, 
e crianças portadoras de múltiplas deficiências adicionais 
são mais propensas autilizar a Comunicação Total17, que é 
uma filosofia educacional para surdos que tem um código 
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oral e manual (como gestos espontâneos, alfabeto manual, 
português sinalizado e outros), comparadas às criançasco-
mapenasuma deficiência adicional.

A paciente recebe intervenção fonoaudiológica funda-
mentada no método Aurioral que prioriza a audição des-
crito por Bevilacqua e Formigoni (1997)13. Como a paciente 
deste estudo apresenta outras caracteristicas além da defi-
ciencia auditiva, o método Comunicação Total poderia au-
xiliá-la no desenvolvimento das habilidades de audição e 
linguagem.O Implante Coclear é um auxílio, porém existem 
muitos fatores no processo terapêutico e grande heteroge-
neidade nos indivíduos com diagnóstico de síndrome de 
CHARGE que devem ser pesquisadas, para possibilitar não 
só o desenvolvimento do comportamento auditivo adequa-

do, mas que este influencie mais positivamente o desenvol-
vimento de linguagem.

Conclusão

O desenvolvimento das habilidades auditivas e de lin-
guagem demonstrados nos resultados dos testes ITMAIS 
e MUSS, e a classificação em categorias de linguagem e 
audição nesta criança com diagnóstico da síndrome de 
CHARGE mostrou que o implante coclear pode ser um 
recurso tecnológico eficiente para fornecer a informação 
auditiva como uma das fontes para a construção da lin-
guagem.

Quadro 5. Classificação das Habilidades de Linguagem, proposta por Bevilacqua et al (1996)14.
 

Categorias 2007 2011 Desenvolvimento de Linguagem

1 Sem o uso do implante 
coclear

  Esta criança não fala e pode apresentar vocalizações 
indiferenciadas.

2     Fala apenas palavras isoladas

3     Constrói frases simples, de 2 ou 3 palavras.
( após o Implante Coclear)

4     Constrói frases de 4 ou 5 palavras, e inicia o uso de ele-
mentos conectivos (pronomes, artigos, preposições).

5   Com o uso do implante 
coclear

Esta criança constrói frases de mais de 5 palavras, usan-
do elementos conectivos, conjugando verbos, usando 
plurais, etc. É fluente na linguagem oral

 

Quadro 6. Classificação das Habilidades Auditivas por Categorias Geers,199413

 

Categorias 2007 2011 Habilidade auditiva

0     Esta criança não detecta a fala em situações de conver-
sação normal (limiar de detecção de fala > 65 dB).

1 Sem o uso do implante 
coclear

  Detecção: esta criança detecta a presença do sinal de 
fala.

2     Esta criança diferencia palavras pelos traços supraseg-
mentares (duração, tonicidade, etc.). Ex: mão X sapato; 
casa X menino.

3     Iniciando a identificação de palavras Esta criança dife-
rencia entre palavras em conjunto fechado com base na 
informação fonética. Este padrão pode ser demonstrado 
com palavras que são idênticas na duração, mas contém 
diferenças espectrais múltiplas. Ex: geladeira X bicicleta, 
gato X casa .

4     Identificação de palavras por meio do reconhecimento 
da vogal.Esta criança diferencia entre palavras em con-
junto fechado que diferem primordialmente no som da 
vogal. Ex: pé, pó, pá; mão, meu, mim.

5     Identificação de palavras por meio do reconhecimento 
da consoante. Esta criança diferencia entre palavras em 
conjunto fechado que tem o mesmo som da vogal, mas 
contém diferentes consoantes. Ex: mão, pão, tão, cão, 
chão.

6   COM O USO DO IM-
PLANTE COCLEAR

Reconhecimento de palavras em conjunto aberto. Esta 
criança é capaz de ouvir palavras fora do contexto e 
extrair bastante informação fonêmica, e reconhecer a 
palavra exclusivamente por meio da audição.

Cls in Children Diagnosed with CHARGE Syndrome     Cardoso et al.



428

In ternat iona l  Arch ives o f  Otorh ino laryngo logy 	 Vo l .  17  	 No.  4 /2013

REFERÊNCIAS BIBLIOGRÁFICAS
1	  Pagon RA, Graham JM Jr, Zonana J, Yong SL. Coloboma, con-

genital heart disease, and choanal atresia with multiple anoma-
lies: CHARGE association. J Pediatr. 1981;99(2):223-7.

2	 Fortunato CAU. RDLS: Uma opção para analisar a linguagem de 
crianças surdas usuárias de implante coclear [dissetation]. São 
Carlos, Brazil: Universidade Federal de São Carlos; 2004:214.

3	 Verdu ACMA. Funções simbólicas em pessoas submetidas ao 
implante coclear: uma análise experimental do ouvir [disserta-
tion]. São Carlos, Brazil: Universidade Federal de São Carlos; 
2004:214

4	 Costa OA, Bevilacqua MC e Amantini RCB. Considerações 
sobre o implante coclear em crianças.Em: Bevilacqua MC e 
Moret ALM.Deficiência Auditiva : Conversando com famili-
ares e profissionais de saúde. 1ª ed.São José dos Campos :Pulso, 
2005,123-137.

5	 Wright CG, Brown OE, Meyerhoff WL, Rutledge JC. Auditory 
and temporal bone ab- normalities in CHARGE association. An-
nals of Otology Rhinology and Laryngology. 1986,95:480-486.

6	 Roberts C e Hindley P. Practitioner review: the assessment and 
treatment of deaf children with psychiatric disorders, Journal of 
Child Psychology and Psychiatry. 1999, 40 (2): 151– 167.

7	 Castiquini EAT, Bevilacqua MC. Escala de integração auditiva 
significativa:procedimento adaptado para a avaliação da per-
cepção da fala. Revista da Sociedade Brasileira de Fonoaudio-
logia. 2000,6:51-60.

8	 Nascimento LT e Bevilacqua MC. Uma proposta de avaliação 
da linguagem oral . Bauru,1997, ( Tese de Mestrado- Hospital de 
Pesquisa e Reabilitação de Lesões Lábio-Palatais).

9	 Bauer PW, Wippoldii FJ, Goldin J, e Lusk. Cochlear Implanta-
tion in Children with CHARGE Association. Archives of Oto-
laryngology- Head and Neck surgery, 2002, 28. Disponível em:< 
www.archoto.com>. Acesso em: 18 mar.2010.

10	 Lason BG, Green JE , Roland JR, Lalwani AK e Waltzman 
SB.,B.G; . Cochlear Implantation in Children With CHARGE 
Syndrome: Therapeutic Decisions an Outcomes. Laryngoscope 
117, 2007.

11	 Southwell KE, Bird PA, Murray DP. Cochlear Implants Int. 
2010 Sep;11(3):170-83. Erratum in: Cochlear Implants Int. 2010 
Dec;11(4):241

12	 Meinzen-Derr J, Wiley S, Grether S, Choo DI. Children with 
cochlear implants and developmental disabilities: A language 
skills study with developmentally matched hearing peers. Re-
search in Developmental Disabilities. 2011, 32(2):757-67.

13	 Geers AE .Techniques for assessing auditory speech perception 
and lip reading enhancement in young deaf children. Volta Re-
view,1994, 96: p.85-96

14	 Bevilacqua MC, Delgado EMC e Moret ALM. Estudos de casos 
clínicos de crianças do Centro Educacional do Deficiente Audi-
tivo (CEDAU), do Hospital de Pesquisa e Reabilitação de Lesões 
Lábio-Palatais - USP. Em: Costa OA, Bevilacqua, MC, organiza-
dores. XI Encontro Internacional de Audiologia. Anais: 1996, 30 
de março a 02 de abril; Bauru, Brasil. p. 187

15	 Bevilacqua MC e Formigoni GMP. Audiologia Educacional: 
Uma opção terapêutica para a criança deficiente auditiva. 3ª ed. 
Barueri: Pró-Fono, 2003.

16	 Wiley S, Derr JM e Cincinnati DC. Additional disabilities and 
communication mode in a pediatric cochlear implant popula-
tion. Children’s Hospital Medical Center, Division of Develop-
mental Disabilities. International Congress Series 1273 .2004, 
273– 276.

17	 Ciccone M. Comunicação Total: Introdução , estratégia, a pes-
soas surda.1ª.ed. Rio de Janeiro : Cultura Médica, 1990.

Cls in Children Diagnosed with CHARGE Syndrome     Cardoso et al.


