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RESUMO

Introdugao: A surdocegueira € uma deficiéncia unica que afeta os
sentidos da visédo e da audi¢gdo concomitantemente. Os sentidos afetados podem
apresentar comprometimentos tanto da visdo quanto da audi¢do em diferentes
graus, sendo que esta combinacéo de déficits gera dificuldades significativas no
ambito da comunicagdo e da interagdo social de individuos surdocegos.
Ademais, a surdocegueira €& classificada pelo grau de comprometimento,
momento preé-linguistico e pds-linguistico e quanto a condigdo congénita e
adquirida. Objetivo: O presente estudo teve como objetivo realizar uma reviséo
sistematica visando verificar o impacto do implante coclear na qualidade de vida
de pessoas com surdocegueira. Método: Foi realizada uma busca de artigos
entre os anos de 2014 e 2024 nos idiomas inglés, portugués e espanhol através
das bases de dados Pubmed, Scielo e BVS. Foram incluidos estudos que
responderam a questdo norteadora da pesquisa “Qual o impacto do implante
coclear na qualidade de vida de pessoas com surdocegueira?” e segundo 0s
niveis de evidéncia cientifica de acordo com os critérios propostos pela ASHA.
Logo, da selegédo de artigos foram realizadas leituras de titulos e resumos, ao
fim a leitura na integra das referéncias. Resultados: Inicialmente a estratégia de
busca por meio dos descritores e filtros levantou o total de 335 artigos, dos quais
216 foram repetidos, o que resultou em um total de 119 artigos. Desses 119
artigos, foram encontrados 84 artigos do Pubmed, 36 da biblioteca virtual da
saude (BVS) e 2 da Scielo. Logo, foram excluidos 54 artigos pelo titulo, 38 por
meio do resumo e 28 pela leitura na integra e nivel de evidéncia. Assim, foram
selecionados 10 estudos para a revisdo sistematica. Conclusao: A leitura dos
artigos selecionados demonstrou que a intervengao através do implante coclear
se mostrou benéfica em individuos com surdocegueira. Além disso, evidenciou
a necessidade de mais pesquisas a fim de explorar a qualidade de vida de
individuos surdocegos antes e ap0s a cirurgia de implante coclear.

Palavras-Chave: implante coclear, reabilitagdo, surdocegueira, qualidade
de vida e resultados.
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1 INTRODUGAO

A surdocegueira € uma deficiéncia que afeta os sentidos da visédo e da audigéo
concomitantemente, assim o individuo com surdocegueira apresenta dificuldades
significativas no Ambito da comunicagio e da interagéo social’.

Um caso emblematico da histéria que ilustra o impacto da surdocegueira € o de
Helen Keller, uma mulher norte-americana nascida em 1880, que aos 19 meses
enfrentou uma doenga que a deixou surdocega. Em seus relatos, Helen apontou as
dificuldades enfrentadas em seu dia a dia, como o isolamento do mundo por conta da
dificuldade em compreender outras pessoas. Relata que a maior dificuldade era a
comunicagdo e sua professora Anne Sullivan a ensinou por meio da datilologia,
meétodo que usava soletrar o alfabeto da Lingua de Sinais na palma da mao de Helen.
A partir disso, a professora utilizou outras formas de comunicagdo como o método
Tadoma, desenvolvido no final da década de 20 por Sophie Alcorn na Escola Perkins
para cegos em Massachusetts que consiste em posicionar a mao do surdocego no
rosto de quem esta falando a fim de que sinta a vibragdo e o movimento dos labios
para que ele possa compreender a falaZ.

Deste modo, Helen Keller conseguiu adquirir maior independéncia a medida
gue a sua comunicacao se desenvolvia a ponto de comecar a emitir suas primeiras
palavras e com a ajuda da professora Anne Sullivan e foi a primeira pessoa surdocega
a se formar em uma instituigdo de ensino superior, a instituicdo Radcliff College. Logo,
histérias como a de Helen Keller foram usadas como inspiragao para a idealizagéo do
atual estudo buscando como e se os avangos tecnoldgicos e cientificos atuais estéo
possibilitando melhor qualidade de vida para essa populagéo?.

A surdocegueira é classificada como: (a) congénita ou adquirida, sendo a

primeira quando o individuo nasce com a deficiéncia e a segunda quando a deficiéncia

€ adquirida em algum momento da vida; (b) pré ou pés-linquistica, isto €, quando

desenvolve a surdocegueira antes da aquisi¢ao de linguagem ou quando adquire apos
sua linguagem estar desenvolvida; (c) total, leve ou parcial, dependendo do grau de

comprometimento das habilidades auditivas e visuais®.

Em todos os casos de surdocegueira manifestam-se dificuldades na
comunicagao que tornam necessaria a reabilitagado fonoaudioldgica para que a pessoa
com surdocegueira possa desenvolver ou manter a sua comunicagao e interagir com

0 meio, visando a qualidade de vida*. Sao descritos na literatura varios meios



alternativos de comunicagédo como libras tatil, Tadoma, escrita em braile e datilologia
conhecida como alfabeto manual e mais recentemente o desenvolvimento da
comunicagao oral a partir da utilizagdo do implante coclear para as perdas auditivas
severa e profunda 2.

Tendo em vista o crescente interesse e desenvolvimento tecnoldgico na area
da comunicacgéo alternativa, € importante ressaltar que a comunicacgao alternativa ndo
exclui outras formas de comunicacéo, visto que estas se complementam e podem ser
trabalhadas em paralelo a estimulagao da linguagem oral. A comunicagao alternativa
tem a proposta de melhorar a qualidade de vida ao garantir uma comunicagéo eficiente
entre o usuario e o mundo, visando que o individuo surdocego se aproprie da
linguagem e use dos recursos oferecidos pela comunicagédo alternativa para se
expressar levando o individuo a desenvolver a lingua e até a alfabetizacdo. Dessa
forma a comunicagao alternativa oferece autonomia para o surdocego em ambiente
social. ®

Em decorréncia disso, buscando compreender as possibilidades de
intervencao fonoaudioldgica para individuos com surdocegueira surgiu a tematica do
implante coclear e a pergunta norteadora desta pesquisa: "Qual o impacto do implante
coclear na qualidade de vida de pessoas com surdocegueira?”. A fim de responder
essa questdo, é necessario entender que o implante coclear € um dispositivo
eletrbnico usado para perdas severas e profundas com o objetivo de propiciar ao
usuario a percepgao dos sons, este é implantado de forma cirurgica com a inser¢ao
de eletrodos na coclea e realiza uma estimulacao direta das fibras do nervo auditivo.
Assim, depois dos processos de ativagao, mapeamento, balanceamento dos eletrodos
e reabilitagao auditiva, o individuo tem a oportunidade de ouvir e se comunicar com o
meio social .

Dessa forma, o presente estudo busca investigar o impacto do implante
coclear na qualidade de vida de pessoas com surdocegueira. Assim, a investigagéo é
de suma importancia para compreender como as pessoas com surdocegueira estéo
inseridas na sociedade. Assim, serdo discutidos neste trabalho os aspectos da
surdocegueira referente a sua definicdo e suas consequéncias na qualidade de vida
e os resultados do implante coclear nessa populagdo encontrados na literatura

cientifica.



2 OBJETIVO

O presente estudo teve como objetivo realizar uma revisdo sistematica visando
verificar o impacto do implante coclear na qualidade de vida de pessoas com

surdocegueira.



3 METODOLOGIA

A metodologia da atual pesquisa consiste nhuma revisdo sistematica, que € uma
metodologia de pesquisa que visa reunir evidéncias, analisar resultados e por fim usa-
los como embasamento para diversas pesquisas. As informacdes levantadas por esse
método sdo sistematicas, visto que ocorre uma avaliacdo criteriosa dos estudos
primarios e necessita de uma questao especificada, isto €, a pergunta da pesquisa
precisa ser muito bem formulada. (CORDEIRO, 2007)

Segundo De-la-Torre-Ugarte-Guanilo, Takahashi e Bertolozzi (2011) a revis&o
sistematica de literatura é rigorosa e suas etapas devem ser descritas sobre a busca
e selecdo de artigos e teses, a fim de garantir a qualidade da metodologia. Além disso,
a revisdo sistematica deve ser validada com evidéncias que serao uteis para
responder a pesquisa e as informagdes devem passar validade pragmatica, isto €,
aqueles dados extraidos poderao ser usados na pratica.

Desta forma, a revisao sistematica busca por meio de uma pergunta norteadora
desenvolver estratégias de busca acerca do tema. Assim, a pergunta norteadora da
pesquisa foi “Qual o impacto do implante coclear na qualidade de vida de pessoas
com surdocegueira?”.

A- Etapa I: a busca dos artigos foi realizada por meio dos descritores listados na
Biblioteca de Descritores em Ciencias da Saude (DeCS) e indexados na PubMed no
Medical Subject Headings (MeSH terms): implante coclear, reabilitacao,
surdocegueira, qualidade de vida e resultados. Tais descritores foram usados em
combinagdes de 2 em 2 e depois de 3 em 3 nos idiomas inglés, espanhol e portugués
pelos bancos de dados da Scielo, Pubmed e Biblioteca Virtual da Saude e foi usado o
filtro de 10 anos como demonstrado no Quadro 1.

Quadro 1. Descritores utilizados nas estratégias de busca avancada nos trés

bancos de dados.

base Ingles Portugues Espanhol
Deafblindness and rehabilitation - -
Deafblindness and quality of life

Deafblindness and cochlear implant

Deafblindness and outcomes

Deafblindness and rehabilitation and quality of life

D and il and out

Deafblindness and cochlear implant and quality of life

D and cochlear implant and outcomes -

Deafblindness and rehabilitation Surdocegueira e reabilitagdo sordoceguera e rehabilitacion

PUBMED

Deatblindness and quality of life Surdocegueira e qualidade de vida sordoceguera e calidad de vida

o |Deamlindness and cochlear implant Surdocegueira e implante coclear sordoceguera e implante coclear
Z  |Deaflindness and outcomes Surdocegueira e resultados sordoceguera e resultados
G |Deafblindness and rehabilitation and quality oflfe ira e reabilitagao e sordoceguera e rehabilitacion e calidad de vida
D and ilitation and out ira e reabilitagéo e resultad: e itacion e
Deafblindness and cochlear implant and quality of life Surdocegueira e implante coclear e qualidade de vida sordoceguera e implante coclear e calidad de vida
Deafblindness and_cochlear implant and outcomes Surdocegueira e implante coclear e resultados surdoceguera e implante coclear e resultados
Deafblindness and rehabilitation Surdocegueira e reabilitagao sordoceguera e rehabilitacion
Deafblindness and quality of life Surdocegueira e qualidade de vida sordoceguera e calidad de vida
Deafblindness and cochlear implant Surdocegueira e implante coclear sordoceguera e implante coclear
@ |Deablindness and outcomes Surdocegueira e resultados sordoceguera e resultados
@ |Deafblindness and rehabilitation and quality of life ira e reabilitagao e sordoceguera e rehabilitacion e calidad de vida
D and il and out irae il 40 e resultads e itacion e
Deafblindness and cochlear implant and quality of life Surdocegueira e implante coclear e qualidade de vida sordoceguera e implante coclear e calidad de vida

Deafblindness and _cochlear implant and outcomes Surdocegueira e implante coclear e resultados surdoceguera e implante coclear e resultados




B- Etapa Il — critérios de inclusdo. Os artigos foram selecionados por duas
pesquisadoras de forma independente e cega seguindo os seguintes critérios de
inclusdo : 1) populagdo: pessoas com surdocegueira; 2) intervengao: implante coclear;
3) resultados: qualidade de vida apds o implante coclear ou resultados de evolugéo
pos implante coclear; 4)tempo: publicagdes realizadas entre os anos de 2014 e 2024,
5)lingua: portugués, inglés e espanhol;6)tipos de estudo: pesquisas com niveis de
evidéncia cientifica 1a,1b,2a,2b,3a,3b e 4, propostos pela American Speech and
Hearing Association (ASHA) para a area da Fonoaudiologia (Quadro 2). Sendo
excluidos os artigos repetidos, os capitulos de livro e os artigos que nao preenchiam

os critérios de inclusao descritos acima.

Quadro 2 :Niveis de evidéncia cientifica de acordo com os critérios propostos pela
ASHA

Niveis de evidéncia Tipos de estudo
1a Reviséo sistematica ou meta-andlise de alta qualidade de ensaios randomizados controlados
1b Ensaios controlados randomizados de alta qualidade
2a Reviséo sistematica ou meta-andlise de alta qualidade de ensaios controlados ndo randomizados
2b Ensaios controlados ndo randomizados de alta qualidade
3a Revisdo sistematica de estudos de coorte
3b Estudos de coorte individual ou ensaios controlados randomizados de baixa qualidade
4 Estudos de resultados clinicos
5a Revisdo sistematica de estudo de caso controle
5b Estudo de caso controle individual
6 Série de casos
7 Opinido de especialistas sem avaliag&o critica explicita

C- Etapa llI: Elegibilidade analisando os critérios de inclusao e exclusao por meio da
analise do titulo e resumo
D- Etapa IV: Inclusdo com leitura na integra dos estudos selecionados na etapa lll e

analise dos dados encontrados.



4. RESULTADOS
Na busca realizada na etapa | foram encontrados 335 artigos por meio das
estratégias de busca como indicado na Tabela 1.

Tabela 1. Artigos encontrados segundo os Descritores e estratégias de busca

utilizadas nos trés banco de dados.

base_descritores em Ingles Artigos encontrados_descritores em Portugues Artigos encontrados_descritores em Espanhol Artigos encontrados

Deafblindness and rehabilitation 54 - - -
Deafblindness and quality of life 16 - -

2 Deafblindness and cochlear implant 15 - -
= Deafblindness and outcomes 29 - -
B Deafblindness and rehabilitation and quality of life 6 - -
& D i and ilitation and 15 - -
Deafblindness and cochlear implant and quality of life 3 - -
Deafblindness and cochlear implantand outcomes 4 - - - -
Deafblindness and rehabilitation 0 Surdocegueira e reabilitagdo 0 sordoceguera e rehabilitacion 0
Deafblindness and quality of life 1 Surdocegueira e qualidade de vida 1 sordoceguera e calidad de vida 1

o Deafblindness and cochlear implant 0 Surdocegueira e implante coclear 0 sordoceguera e implante coclear 1
i@ Deafblindness and outcomes 0 Surdocegueira e resultados 4 sordoceguera e resultados 5
o Deafblindness and rehabilitation and quality of life 0 irae ilitagdo e 0 sordoceguera e rehabilitacion e calidad de vida 0
® b i and ilitation and 0 ira e ilitagéo e 0 e ilitacion e 0
Deafblindness and cochlear implant and quality of life 0 Surdocegueira e implante coclear e qualidade de vida 0 sordoceguera e implante coclear e calidad de vida 0
Deafblindness and cochlear implantand outcomes 0 Surdocegueira e implante coclear e resultados 0 surdoceguera e implante coclear e resultados 1
Deafblindness and rehabilitation 49 Surdocegueira e reabilitagdo 10 sordoceguera e rehabilitacion 2
Deafblindness and quality of life 22 Surdocegueira e qualidade de vida 1 sordoceguera e calidad de vida 3
Deafblindness and cochlear implant 10 Surdocegueira e implante coclear 0 sordoceguera e implante coclear 4

g Deafblindness and outcomes 29 Surdocegueira e resultados 6 sordoceguera e resultados 0
m Deafblindness and rehabilitation and quality of life 9 ira e ilitagao e 0 sordoceguera e rehabilitacion e calidad de vida 2
D i and ilitation and 14 ira e ilitagdo e 1 e ilitacion e 0
Deafblindness and cochlear implant and quality of life 1 Surdocegueira e implante coclear e qualidade de vida 0 sordoceguera e implante coclear e calidad de vida 2

ess and_cochlear implant and es 3 ueira e implante coclear e s 0 guera e implante coclear e 2

Todos os estudos foram analisados segundo os critérios de inclusdo e exclusdo as
etapas evidenciadas na Figura 1. Esta mostra as etapas de selegcédo das publicagdes
para a reviséo sistematica seguindo os critérios de inclusao de implante coclear e seu

efeito na qualidade de vida.

Figura 1. Fluxograma de Selec&o dos estudos incluidos na revisdo sistematica

trabalhos encontrados na busca nas 3 bases de dados (N=335)

\Z

216 estudos repetidos excluidos (N119)

\Z

65 estudos excluidos pelo titulo
(n=54)

I

16 Estudos excluidos pelo resumo
(n=38)

\Z

28 Estudos Excluidos pela leitura na integra e nivel de evidéncia
(n=10)

\Z

Estudos inclusos na revisdo sistematica(n=10)




A primeira etapa consistiu na exclusédo de publica¢des repetidas, em seguida
foram analisados os titulos e resumos excluindo os artigos ndo condiziam com a
pergunta norteadora da pesquisa.

A selegao dos artigos envolveu a classificacdo dos artigos por meio de critérios
como: implante coclear, lingua de sinais, qualidade de vida, comparagdes e outcomes.
Tais critérios foram importantes para compreender se os artigos compreendiam ao
tema proposto pela pesquisa e se estes trariam evidéncia suficiente para o tema como
mostra a Figura 1.

Os 10 artigos selecionados foram publicados entre os anos de 2018 e 2024 e
selecionados por se encaixarem nas categorias de implante coclear e seu efeito na
qualidade de vida de individuos surdocegos, a fim de responder a pergunta norteadora
da pesquisa "Qual o impacto do implante coclear na qualidade de vida de pessoas
com surdocegueira?”. (tabela 2)



Tabela 2: Ficha protocolar com as

revisao sistematica.

caracteristicas dos estudos incluidos na

REFERENCIA  AUTOREs Titulo PAIS nivel OBJETIVO METODO NUMERODE RESULTADOS CONCLUSAO
SUJEITOS
BMC Health Camilla Warnicke, Moa  Interventions for adults SUECIA 2a  Compilara Uma busca 14 ARTIGOS Quatorze dos artigos incluidos Ha um namero limitado de
Serv Res. 2022 Wabhlqvist, Agneta with deafblindness - an pesquisa atual abrangente foi INCLUSOS tiveram seu foco principal no intervengdes avaliadas para
Dec Anderzén-Carlsson, integrative review sobre intervengdes conduzida em oito acesso a comunicagéo, dez na pessoas com surdocegueira. A
30;22(1):1594  Ann-Sofie Sundqvist para reabilitago  bases de dados. Uma orientagéo e na capacidade de se  maioria dos estudos existentes
destinadas a busca manual movimentar com sensibilidadee  envolveu de um a cinco
adultos (de 18 a65 adicional também foi seguranga, trés na oportunidade participantes com
anos) com realizada. Um total de de obter acesso a informagéo e surdocegueira, e apenas alguns
7049 um relacionado a adaptagao estudos envolveram um nimero
Gnicas foram psicolégica a surdocegueira. A maior de participantes.
inicialmente maioria dos artigos focou em
identificadas dispositivos técnicos, dos quais
um tergo eram estudos de caso
unico.
PL0S One. 2018 Jaiswal A, Aldersey H,  Participation experiences CANADA 3a Identificar e resumir revisdo de escopo 1172 fontes As descobertas revelam que As experiéncias de participagao
Sep Wittich W, Mirza M, of people with aliteratura de foram pessoas com surdocegueira, de pessoas com surdocegueira
13;13(9):€02037 Finlay: M i ordual pesquisa disponivel identificadas, independentemente da origem de  s&o moldadas por interagdes
72. sensory loss: A scoping sobre experiéncias das quais 54 sua iénci; i i entre fatores
review of global deafblind de participagao de estudos foram  dificuldades de comunicago, pessoais (como inicio e tipo de
literature. pessoas com incluidos. il i da iéncias) e il énci:
surdocegueira ou vida diaria e interagdes sociais. ambientais (como atitude,
perda sensorial Embora essas experiéncias tecnologia e apoios). Uma
dupla. possam variar entre individuos melhor compreenséo das
com condigdes congénitas versus  experiéncias de participagao
adquiridas, eles geralmente se pode ajudar os profissionais a
sentem socialmente isolados, colocar énfase nos dominios de
inseguros e incertos sobre seu participagéo afetados para
futuro projetar servigos para melhorar
a participagao de pessoas com
surdocegueira.

IntJ Audiol. Elin Lundin, Stephen E  Prevalence, diagnoses SUECIA 2b Estimar a O estudo atual foi um 1257 adultos Com base no tamanho da O estudo confirmou resultados
2020 Widen, Moa Wahlqvist, and rehabilitation services ia de estudo . 40 nos dois it , indicando que a
Dec;59(12):921- Agneta Anderzén- related to severe dual perda sensorial Trés fontes foram (265 anos, n = 127.638),a prevaléncia de DSL grave
929. Carlsson, Sarah sensory loss (DSL) in dupla grave (DSL) usadas para garantir prevaléncia de DSL grave foi de aumenta com a idade e que HL

Granberg older persons: a cross- entre idosos (idade  que os participantes aproximadamente 0,08% na sensorineural e catarata, AMD
sectional study based on 265 anos) na potenciais nos dois populagao. Dentro do grupo com  ou glaucoma coexistem. Os
medical records populagao sueca, condados fossem DSL (n=101),61% eram servigos de reabilitagéo

identificar os identificados: mulheres e 71% tinham idade 285 identificados focaram
diagnésticos que registros médicos, anos. Os diagnésticos comuns principalmente na perda de
causam DSL grave uma investigagéo foram catarata elou degeneragdo  visao ou HL, mas ndo em DSL
e identificar os para organizagdes macular relacionada & idade grave como uma condigéo de
servigos de n&o governamentais (DMRI) em combinagdo com HL.  salde complexa.
reabilitaggonos  (ONGs) e uma analise Os servigos de reabilitagao
quais os do Registro Nacional oferecidos foram principalmente
participantes Sueco de Qualidade aparelhos auditivos e varias lupas..
estiveram para perda auditiva
envolvidos. severa a profunda em

adultos.

Otol Neurotol. Ahmad Daneshi , The Outcome of Cochlear - 2b Este estudo 7 criangas Né&o encontraram diferengas Oimplante coclear € um método
2022 Sep Hamed Sajjadi , Nikolas Implantations in Deaf- multicéntrico teve pré- nas p 5 benéfico para a reabilitagao de
1;43(8):908- Blevins , Herman A Blind Patients: A como objetivo linguais e 12 médias de CAP e SIR entre as pacientes surdocegos. Tanto
914. Jenkins , i Ol avaliar os adultos criangas surdocegas e surdas criangas surdocegas quanto

Farhadi, Mohammad  Study. resultados auditivos surdocegos somente antes da cirurgia de IC.  surdas implantadas revelaram

Ajallouyan , Seyed e de fala do pés-linguais  Para ambos os grupos, as desempenhos auditivos

Basir Hashemi , implante coclear pontuagdes de SIR e CAP semelhantes. No entanto, a

Anthony Tailandés , (IC) em pacientes melhoraram com o aumentodo  capacidade de percepgéo da

Emma Tran , Mohsen surdocegos em tempo ap6s a ativagédo do fala em pacientes surdocegos

Rajati , Alimohamad comparag&o com dispositivo. As pontuagées médias foi ligeiramente menor do que a

Asghari , Mohammad pacientes somente de CAP nas criangas surdas de pacientes surdos apenas em

Mohseni , Saleh surdos. somente foram equivalentes ou criangas e adultos.

Mohebbi , Arash Bayat, ligeiramente maiores do que as

Nader Saki , das criangas surdocegas nos

Hesamaldin intervalos de tempo "12 meses

Emamdjomeh, Maryam pés-IC" mas essas diferencas

Romiani, Farideh nao foram estatisticamente

Hosseinzadeh, Yasser significativas. Também

Nasori , Marjan Mirsaleh encontramos uma melhora nas

pontuagdes no SIR WRS dos
intervalos de tempo "pré-
implantagao” para "12 meses pos-
IC" e "24 meses pos-IC" em ambos
0s grupos.

Audiol Res. Micol Busi e Alessandro Navigating the Usher SUECIA 2a  determinaro Uma revisdo 95 pacientes  3.1. Panorama genético de O presente estudo de reviséo
2024 Feb Castiglione Syndrome Genetic sucesso de ICs em abrangente da com implante pacientes com sindrome de Usher de literatura fornece insights
26;14(2):254- Landscape: An Evaluation pacientes com literatura foi coclear e implantes cocleares valiosos para abordagens de
263. of the Associations mutagdes USH1C  conduzida para 3.2. Fatores éti e i e

between Specific Genes por meio de uma identificar os estudos delC ressalta a necessidade de mais

and Quality Categories of
Cochlear Implant
Outcomes.

revisao relevantes que
retrospectiva de exploram os efeitos
prontuérios genéticos nos

resultados do IC em
pacientes com US.
PubMed, Embase e
outros bancos de
dados relevantes
foram pesquisados
usando palavras-
chave como
“resultados do IC”,
“fatores genéticos” e
“Usher’. Artigos
publicados entre
2000 e 0 presente
foram incluidos

3.3. Mutagdes genéticas
if e delIC

pesquisas para elucidar as
{ das énci;

genéticas no sucesso do
IC.Pesquisas adicionais s&o
essenciais para determinar os
papéis especificos de varios
genes nos EUA e para entender
como eles influenciam os
resultados do IC. O presente
estudo de reviséo de literatura
fornece insights valiosos para
abordagens de tratamento
personalizadas e ressalta a
necessidade de mais pesquisas
para elucidar as complexidades
das influéncias genéticas no
sucesso do IC.
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2a

3b

2b

2b

seguranca da
cirurgia de implante
coclear
minimamente
invasiva assistida
por robé (RACIS)
pela primeira vez
em um paciente
surdocego.

primeiro
fornecemos uma
visao geral da
biologia molecular
do gene USH2A e
suas isoformas de
proteina, que
incluem uma
proteina
transmembrana
(usherina TM) e
uma proteina
extracelular
(usherina EC). O
papel dessas
proteinas no ouvido
interno e na retina e
seu impacto na
patogénese da
USH2A séo
discutidos.

Este estudo avaliou
a conscientizagdo
sobre a sindrome
de Usher entre
clinicos de saude
aliados que
fornecem cuidados
relacionados aos
sentidos afetados
principalmente de
audigéo e visdo, ou
seja, optometria,
ortéptica e
audiologia.

Este estudo teve
como objetivo
explorar
experigncias
vividas com a vida
profissional da
perspectiva de
pessoas com
surdocegueira
devido a sindrome
de Usher tipo 2
(USH2)

descrever o
comportamento da
perda sensorial
dupla em criangas
do Programa
Cubano de
Implante Coclear.

Pesquisa de campo 1 paciente
com 1 paciente d

RACIS foi tranquilo, com
G e auditivos

Revisamos modelos
derivados de células
animais e de células
de pacientes
atualmente usados na
pesquisa da USH2A e
concluimos com uma
visdo geral de
estratégias de
tratamento potenciais
atualmente em
desenvolvimento pré-
clinico e ensaios
clinicos.

Uma pesquisa 53 mulheres
prospectiva
transversal on-line
com médicos que
trabalham em clinicas
universitarias
australianas (7
optometria, 1 ortéptica
e 4 audiologia) foi
concluida entre
setembro de 2021 e
janeiro de 2022.
Foram feitas
perguntas sobre a
causa, sintomas
comuns e
conscientizagao dos
profissionais de
saude que tratam a
sindrome de Usher.

Sete participantes 7 PESSOAS
com idades entre 38 e

50 anos com USH2

participaram de

entrevistas

analisadas por

analise

fenomenolégica

interpretativa.

Foi realizado um
estudo observacional,
descritivo e
retrospectivo em
criangas com dupla
perda sensorial que
receberam implante
coclear entre
fevereiro de 2005 e
margo de 2013 em
Cuba. As informagoes
que permitiram a
elaboragao do laudo
foram obtidas nos
prontuarios clinicos e
no banco de dados
do programa.
Antecipadamente,
sao ilustrados os
primeiros resultados
de neuroplasticidade
obtidos do protocolo
de estudo no
Programa Cubano de
Implante Coclear.

27 criancas

bem-sucedidos neste caso de
surdocegueira devido a mutagéo
OPA1 .0 RACIS parece ser uma
intervencao segura e benéfica
para aumentar as habilidades de
comunicagao nos casos de
surdocegueira devido a uma
mutagdo OPA1 . O uso do RACIS
deve ser difundido na
surdocegueira, pois minimiza o
trauma cirrgico e possiveis falhas.

Os 27 audiologistas, 40

Este manuscito descreve, pela
primeira vez, que o RACIS parece ser
uma intervengao segura e benéfica
para aumentar as habilidades de
audiéo e comunicagéo em casos de
surdocegueira devido a mutagdes
OPA1 . MutagSes OPAT que causam
surdocegueira exigem ainda mais
atengdo 4 preservagao da estrutura e
do tecido durante 0 IC, e 0 uso do
RACIS pode ser itil. No momento, o
RACIS s6 provou sua inferioridade em
resultados audioldgicos, mas
cirurgicamente, ele certamente supera
a destreza humana em termos de
precisao e consisténcia. O RACIS
esta abrindo caminho para padronizar
0s resultados cinirgicos ao méximo

concluimos com uma viséo
geral de estratégias de
tratamento potenciais
atualmente em desenvolvimento
pré-clinico e ensaios clinicos

Este estudo mostrou que ha
uma i de a

e7 i que
completaram a pesquisa incluiam
53 mulheres (71,6%), tinham uma
idade média de 37 anos (faixa de
24 a70) e uma duragao média de
experiéncia clinica de 13 anos
(faixa de 1 a 45 anos). A maioria
dos entrevistados identificou
corretamente a sindrome de Usher
como uma condigéo genética
(86%), identificou pelo menos dois
dos sentidos afetados (97%) e
identificou a natureza progressiva
das perdas de visédo e audigao (>
90%).

As analises produziram quatro
temas que mostram que o trabalho
€ uma fonte de satisfagdo e um
compromisso que precisa ser
equilibrado . Também esta
associado ao enfrentamento de
limitagdes e sentimentos de
incerteza .

Com o programa, 27 criangas com
dupla perda sensorial foram

direcionada a ser oferecida a
clinicos de satde aliados a
cuidados auditivos e visuais
para aumentar a
conscientizagao sobre os
impactos vestibulares e
aspectos da perda de visao
experimentados por pessoas
com sindrome de Usher. Essa
educagao precisa ter como alvo
a ampla gama de clinicos que
t&m um papel fundamental no
fornecimento de cuidados
multidisciplinares (incluindo
fonoaudidlogos, geneticistas e
conselheiros genéticos) e
identificar os principais aspectos
de cuidados multidisciplinares
de boa qualidade.

Com base no modelo de
psicologia do trabalho,
demonstramos que o trabalho
esta associado a conexéo
social, autodeterminagédo e uma
fonte de melhores resultados de
satde. No entanto, também
existem riscos potenciais a
satde em pessoas com USH2,
indicando uma necessidade de
equilibrio entre as necessidades
e recursos individuais e um
ambiente adaptado para manter
ou recuperar a satde de
pessoas que trabalham
ativamente com USH2.

0O Programa Cubano de
Implante Coclear tem

comi
cocleares, com cobertura em todas
as provincias do pais. Seis
criangas apresentaram alguma
doenga associada e a sindrome
de Usher i como

guido um trabalho
sustentado na avaliagdo e
implantacéo de criangas com
dupla perda sensorial,
destacando a pesquisa sobre

principal agente causal da
surdocegueira. A perda auditiva foi
pré-lingual em 24 criangas,
confirmada e caracterizada por
eletroaudiometria. Os estudos de
imagem da orelha ndo mostraram
malformagées. O implante foi
unilateral, principalmente na
orelha direita, sem complicagoes
cirirgicas em nenhuma das
criangas. Enquanto o estudo da
neuroplasticidade mostra
reorganizagao cortical
somestésica em criangas com
perda sensorial dupla.

que tem
fornecido evidéncias de
representagéo cortical
somestésica pré-implante
coclear nessas criangas. Isso
sera (il para avaliar a
reorganizagao cortical pés-
implante coclear e correlaciona-
la com o uso do implante
coclear.
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4 DISCUSSAO

A revisao sistematica selecionou o total de 10 artigos, dos quais 7 mencionaram a
sindrome de Usher como principal causa de surdocegueira, em especial a sindrome
de Usher tipo Il. Dentre os artigos que abordaram a condigdo de sindrome de Usher,
foram descritos os aspectos da saude, bem-estar, trabalho e os servicos de
reabilitacdo frente aos desafios impostos da deficiéncia multipla.

A sindrome de Usher é caracterizada como uma condigdo genética que afeta o
sistema vestibular e o desenvolvimento das células ciliadas causando deficiéncia
auditiva e das células fotorreceptoras localizadas na retina gerando perda progressiva
da visdo, conhecida como retinite pigmentosa’®.

Ademais, existem quatro formas de classificar a sindrome de Usher de acordo com
a gravidade, taxa de progressdo e presenga de disfungédo vestibular. Assim s&o
classificados em tipos: |, Il, Ill e IV, sendo tipo | o comprometimento da visdo com
inicio da ritinite pigmentosa na primeira década de vida e perda auditiva
neurossensorial congénita profunda e disfuncdo vestibular. O tipo Il também
apresenta deficiéncia auditiva neurossensorial congénita, entretanto varia o grau de
leve a moderada e ritinite pigmentosa no final da adolescéncia até o final dos 20 anos
e em alguns casos o sistema vestibular € afetado. O tipo Ill apresenta deficiéncia
auditiva neurossensorial progressiva no final da infancia, inicio da deficiéncia visual
em qualquer momento da adolescéncia e a meia-idade e disfungao vestibular em 50%
dos casos. Por fim, o tipo IV é marcado pelo inicio tardio da ritinite pigmentosa e da
deficiéncia auditiva progressiva e sem disfungao vestibular'

Os artigos abordaram a complexidade da sindrome de Usher pelo ambito da
surdocegueira, isto €, foram abordados os desafios sociais, psicolégicos e as
intervengdes realizadas em casos de surdocegueira causadas pela sindrome de
Usher e por outras intercorréncias mencionadas nos artigos que ndo abordaram a
questao da Usher.

Observou-se que todos os artigos se referem aos desafios enfrentados por
individuos surdocegos referentes as dificuldades de comunicagdo, questdes de saude
mental, participagdo social, mobilidade, funcionamento da vida diaria e acesso a
informagao’?. Em especial, o aspecto da comunicagio € o mais afetado e evidenciado
nos artigos. Os artigos apontaram a importancia das interven¢gées no ambito da

comunicacgao.
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A partir da revisdo dos textos selecionados, todos citaram a intervencgao de implante
coclear e dos 10 artigos 7 falaram de qualidade de vida, entretanto nenhum utilizou
algum instrumento de avaliagdo de qualidade de vida para essa populagao, o que foi
um desafio para a pesquisa atual discutir sobre o impacto do implante coclear na
qualidade de vida dos individuos surdocegos.

Logo, frente ao desafio da falta de instrumentos de medicdo dos critérios de
qualidade de vida, buscou-se identificar os resultados apresentados com o implante
coclear, um dos artigos selecionados usou pontuagbes médias de desempenho
auditivo (CAP) e de inteligibilidade de fala (SIR) a fim de avaliar as habilidades
auditivas entre 2 grupos sendo um deles de individuos surdocegos em comparagéo
com pessoas surdas.

Assim, a pesquisa conduziu a medi¢cao da pontuagao desses dois grupos antes e
apos a cirurgia de implante coclear e os resultados mostraram que o implante foi
benéfico, tendo em vista que as pontuagdes de desempenho auditivo (CAP) e de
inteligibilidade de fala (SIR) aumentaram apds a intervencdo. Do ponto de vista
estatistico a pontuagdo de ambas as habilidades, tanto de desempenho auditivo
quanto inteligibilidade de fala, foram superiores em adultos surdos em comparagéo
com aqueles que eram surdocegos, entretanto a diferenga n&o foi estatisticamente
significante’.

A intervencdo por meio do implante coclear mostrou-se benéfica em outro artigo
em que foi explorada as vantagens do implante coclear, em especial a implantagéo
deste pela cirurgia robdética (RACIS), sendo as vantagens: preservagdo da audicéo,
melhores resultados do implante coclear e protegdo para futuras estratégias de
tratamento, como a terapia genética para regeneragéo de células ciliadas'®.
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5. CONCLUSAO

A revisao da literatura aponta para a necessidade de mais pesquisas para estudar
a qualidade de vida de individuos surdocegos pos cirurgia de implante coclear, a fim
de melhorar tanto a vida cotidiana desses usuarios como fornecer evidéncias
cientificas que fundamentem as abordagens e estratégias de reabilitagdo para esta

populagao.



13

5 REFERENCIAS

. Gimenes DO. Sistema de substituicdo sensorial tecnoldgico para surdocegos: um
estudo de campo. Sao Paulo: Pontificia Universidade Catdlica de Sdo Paulo; 2019.
. CADER-NASCIMENTO, Fatima Ali Abdalah Abdel; COSTA, Maria da Piedade
Resende da. Descobrindo a surdocegueira: educacao e comunicagao. Séo
Carlos: EAUFSCar, 2010. 78 p. ISBN 978-85-7600-371-7.[ Acesso em: 17/05/2024]
Disponivel em: https://doi.org/10.7476/9788576003717.

. The World Federation of the Deafblind - At risk of exclusion from CRPD and SDGs

im- plementation: Inequality and Persons with Deaf- blindness. Initial Global Report

2018. (acesso em 10 jun 2024]. Disponivel em: http://www.
internationaldisabilityalliance.org/sites/default/files/wfdb_complete_initial_global_r
eport_ september_2018.pdf

. Maia, S.R. A educacédo do surdocego — diretrizes basicas para pessoas nao
especializadas. Mestrado em Educacdo. Sao Paulo: Universidade Presbiteriana
Mackenzie,2004

. Falkoski FC. Analise do processo de comunicagéo de pessoas com surdocegueira
congénita a partir da producéo e do uso de recursos de comunicagao alternativa
[dissertagdo de mestrado]. Porto Alegre: Universidade Federal do Rio Grande do
Sul; 2017.

. KISHON-RABIN, Liat; TEPER, Sara; TZACH, Nava; PRESSMAN, Hana;
SOLOMON, Orit. Long-term outcome after cochlear implantation in children with
additional developmental disabilities. International Journal of Pediatric
Otorhinolaryngology, 2014, 78 (2): 455-461. DOI: 10.1016/j.ijporl.2013.12.012.

. CORDEIRO, A. M. et al.. Revisao sistematica: uma revisdo narrativa. Revista do
Colégio Brasileiro de Cirurgides, 2007. 34 (6): 428-431.

. DE-LA-TORRE-UGARTE-GUANILO, Mbnica Cecilia; TAKAHASHI, Renata
Ferreira; BERTOLOZZI, Maria Rita. Revisdo sistematica: nogdes gerais. Revista
da Escola de Enfermagem da USP, v. 45, n. 5, p. 1260-1266, 2011.

. ASHA: American Speech-Language-Hearing Association. An introduction to
clinical trials [Internet]. Rockville: American Speech-Language-Hearing
Association; 2005 [citado em 2018 Mai 21]. Disponivel em: http://www.
asha.org/Publications/leader/2005/050524/f050524a/



14

10. Busi M, Castiglione A. Navigating the Usher Syndrome Genetic Landscape: An
Evaluation of the Associations between Specific Genes and Quality Categories of
Cochlear Implant Outcomes. Audiol Res. 2024;14(2):254-63. doi:
10.3390/audiolres14020023.

11.Ayton LN, Galvin KL, Johansen L, O'Hare F, Shepard ER. Awareness of Usher
Syndrome and the Need for Multidisciplinary Care: A Cross-Occupational Survey
of Allied Health Clinicians. J Multidiscip Healthc. 2023;16:1927-36.

12.Jaiswal A, Aldersey H, Wittich W, Mirza M, Finlayson M. Participation experiences
of people with deafblindness or dual sensory loss: A scoping review of global
deafblind literature. PLoS One. 2018;13(9) doi:10.1371/journal.pone.0203772.
PMCID: PMC6136783.

13.Warnicke C, Wahlqvist M, Anderzén-Carlsson A, Sundqvist AS. Interventions for
adults with deafblindness - an integrative review. BMC Health Serv Res. 2022
Dec30;22(1):1594. doi: 10.1186/s12913-022-08958-4. PMID: 36585684;
PMCID:PMC9801155

14.Daneshi A, Sajjadi H, Blevins N, Jenkins HA, Farhadi M, Ajallouyan M, Hashemi
SB, Thai A, Tran E, Rajati M, Asghari A, Mohseni M, Mohebbi S, Bayat A, Saki N,
Emamdjomeh H, Romiani M, Hosseinzadeh F, Nasori Y, Mirsaleh M. The Outcome
of Cochlear Implantations in Deaf-Blind Patients: A Multicenter Observational
Study. Otol Neurotol. 2022 Sep 1,43(8):908-914. doi:
10.1097/MAO.0000000000003611. PMID: 3597015

15.Tekin AM, Baelen H, Heuninck E, Bayazit YA, Mertens G, Rompaey VV, Heyning
PV, Topsakal V. Evaluation of a Less Invasive Cochlear Implant Surgery in
<i>OPA1</i> Mutations Provoking Deafblindness. Genes (Basel). 2023 Mar
2;14(3):627. doi: 10.3390/genes14030627. PMID: 36980899; PMCID:
PMC10048538.



