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CAPITULO 1

PERDA AUDITIVA



1. DEFINICAO DA PERDA AUDITIVA

As perturbagdes da comunicagdo, em particular da comunicagdo oral / verbal, sdo a
principal dificuldade sentida por quem tem perda auditiva ou hipoacusia. A audi¢do ¢ um
processo fisioldgico, que permite ao ser vivo receber e analisar as vibragdes das moléculas
do meio exterior, numa ampla gama de frequéncias e intensidades (Gil-Loyzaga, 2005).
No caso especifico do ser humano, existe a capacidade de emitir e compreender o
conjunto de sons complexos que se denomina como linguagem (na sua componente oral)
e que ¢ um marco cultural diferencial em que se baseia grande parte da evolucao do
Homem (Gil-Loyzaga, 2005). Assim, o sentido da audi¢do ¢ talvez o mais importante que
o Homem possui pois possibilita-lhe detetar e conhecer o mundo que o rodeia. Todos os
pensamentos inclusive os mais profundos, sejam filosoficos ou matematicos, sao
interpretados na nossa mente através da linguagem, cujo 6rgao recetor — o ouvido - se
encontra no 0sso temporal em ambos os lados do cranio. E daqui que se transmitem os
sinais acusticos, por meio de estimulos elétricos, aos lobulos temporais cerebrais que

integram a perce¢ao da audi¢do (Casamitjana Claramunt, 2005).

O impacto da perda auditiva ou hipoacusia ndo se limita as alteragdes e as perturbagdes
ao nivel da comunicagdo, em particular da comunicagdo oral (WHO - World Health
Organization, 2013). Quando nd3o detetada precocemente, a perda auditiva — na sua
dimensao mais funcional — pode implicar atrasos na aquisi¢do e desenvolvimento da
linguagem, levando a efeitos negativos no percurso académico das criancas e
comprometendo a aquisi¢ao de competéncias a este nivel. O impacto social e emocional
da perda auditiva ¢ uma outra dimensdo a considerar; a exclusdo e o acesso limitado aos
servicos disponiveis a uma sociedade ouvinte, levam a sentimentos de solidao, isolamento
e frustragdao em particular ao nivel da populacao idosa. Se um individuo com deficiéncia
auditiva congénita ndo teve a oportunidade de aprender em crianca Lingua Gestual, pode
sentir-se excluido das interacdes sociais. Uma outra dimensdo - a econdmica - ¢
particularmente visivel em especial nos paises em desenvolvimento: as criangas com
hipoacusia ou deficiéncia auditiva raramente sao contempladas com subsidios ou bolsas
e a taxa de desemprego, entre adultos nas mesmas condi¢des, ¢ mais elevada que a taxa
entre os ouvintes. Mesmo no caso dos adultos com surdez inseridos no mercado de
trabalho, verifica-se que o seu exercicio profissional ¢ em niveis de qualificagdo mais

baixos, comparativamente com os ouvintes. Assim, ao impacto econdémico ao nivel
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individual (pela maior necessidade de investimento ao nivel pessoal e de reabilitacao)
acresce o impacto econdémico ao nivel social, na comunidade e no pais (WHO - World

Health Organization, 2013).

O conhecimento da hipoacusia, da surdez e da deficiéncia auditiva, da sua etiologia, a
possibilidade da sua identificagdo precoce, a intervengdo e a prevengdo, sao essenciais
para a compreensdo e abordagem multifatorial desta patologia cronica - assim
considerada pela Organizagao Mundial de Satide (OMS) em fevereiro do corrente ano
(WHO - World Health Organization, 2013). A prevaléncia da hipoacusia, estimada pela
Organizacao Mundial de Saude, ¢ de 5,3% da populagdo mundial ou seja: 360 milhdes de
pessoas no mundo padecem desta patologia, das quais 328 milhdes (91%) sdo adultos
(183 milhdes do sexo masculino e 145 milhdes do sexo feminino) e 32 milhdes sao
criangas (9%). Destes valores, hé ainda a considerar que 1/3 das pessoas com mais de 65

anos tem perda auditiva (WHO - World Health Organization, 2012).

Prevalence of hearing loss: WHO global
estimates

Males: 183m.

Children: 32m 56%

9%

“MBD, WHO, 2012 DHL estimates; DHL adults (15+ years) threshold
is >41 0B and children threshold is 231 0B,

Figura 1: Prevaléncia da Perda Auditiva (WHO - World Health Organization, 2012)



Anatomia e fisiologia da audicio

O ouvido humano considerando a sua estruturacao classica ¢ dividido em quatro seccdes:
o ouvido externo, o ouvido médio, o ouvido interno e as vias auditivas (Casamitjana

Claramunt, 2005).

O ouvido externo divide-se em duas porc¢des: o pavilhdo auditivo e o canal auditivo
externo (CAE).

O pavilhao auditivo tem duas fung¢des — a protecao do ouvido e a condugdo e amplificagao
da onda sonora; a sua estrutura cartilaginosa permite conduzir as ondas sonoras ao longo
do CAE, que ¢ uma estrutura que esta protegida pela sua orientagdo e pela presenga do
tragus e antitragus. A forma do pavilhdo auditivo possibilita a amplificacdo de certas
frequéncias (5000 e 6000 Hz) com incrementos inferiores a 10 dB. A existéncia de um
ouvido de cada lado da cabeca possibilita a rece¢ao sonora com diferente intensidade, de
modo a ajudar o cérebro a encontrar a origem da fonte sonora; assim, a audi¢do binaural
melhora a sensagdo percetiva e a inteligibilidade por parte do cérebro (Casamitjana
Claramunt, 2005). O CAE faz a transmissao das ondas sonoras até ao timpano e reforga -
pelo efeito de ressonancia - as frequéncias de 2000 e 4000 Hz com incrementos até aos
20 dB. Para além disto, o CAE protege o timpano e o ouvido médio gragas a sua forma

sinusoidal, a presenca de foliculos pilosos e a secre¢do de cerumen.

O ouvido médio ¢ um 6rgdo de transmissdo da onda sonora e de protecdo do ouvido
interno, que se divide em 3 porgdes: a caixa do timpano, (que compreende as paredes e a
estrutura da cavidade timpanica), o timpano, a cadeia ossicular (martelo, bigorna e
estribo) e as estruturas nervosas do ouvido médio, o sistema de células mastdideas ¢ a
trompa de Eustaquio. O ouvido médio tem como fun¢do a amplificagdo da pressao e da
vibragdo que chega - através do CAE - a janela oval, em particular das frequéncias graves
(até aos 1500 Hz) e a prote¢ao do ouvido interno, através do reflexo estapédico (que se
forma pela conexao entre os nucleos cocleares e ventrais e os nucleos do nervo facial -
este reflexo ¢ desencadeado face a estimulos auditivos superiores a 75 dB). A trompa de
Eustaquio equilibra as pressdes entre o ouvido médio e o exterior, possibilitando a fluidez

do muco até a rinofaringe (Casamitjana Claramunt, 2005).



O ouvido interno ¢ uma estrutura complexa, envolvida na audicao e no equilibrio (Bess
& Humes, 1998, p. 71), que ¢ constituida pela coclea (labirinto anterior), vestibulo e
canais semicirculares (labirinto posterior). O labirinto anterior ¢ a area do ouvido interno
com maior interven¢do ao nivel da audi¢do, gracas ao o6rgdo recetor dos estimulos
mecanicos percebidos e ampliados pelo ouvido médio — a coclea (Gil-Loyzaga, 2005).
Estruturalmente a coclea ¢ constituida pelo ganglio espiral, rampa vestibular, ducto
coclear, estria vasculae, capsula Otica, rampa timpanica, membrana basilar, orgdo de
Corti, lamina espiral, membrana reticular, membrana tectéria e membrana de Reissner

(Penha & Reis, 1993)

O orgdo de Corti, orgdo fundamental para a audi¢do, assenta sobre a membrana basilar e
¢ composto por c€lulas sensoriais ciliadas, dispostas ao longo do ducto coclear em quatro
fileiras, sendo trés células externas (CCE) e uma interna (CCI). Os cilios das células
sensoriais encostam a membrana tectoria e sao fletidos pelos movimentos da onda sonora,
recebidos pela membrana basilar. A membrana téctoria ¢ também um elemento
constituinte do orgdo de Corti’, bem como as células de suporte (que incluem as células

de Deiters, de Hensen e os pilares do tinel de Corti) (Penha, 1998).
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Figura 2: Orgdo de Corti (Netter, 2011)

A mecanica coclear inicia-se com a entrada da onda sonora pela janela oval, que faz vibrar
a endolinfa da rampa vestibular que se transmite até¢ ao apex da cdclea e ao helicotrema.

Quando a onda sonora se movimenta através da rampa vestibular, e devido a pouca

1 Nio ¢ consensual — alguns autores consideram-na um elemento estrutural da coclea.



resisténcia da membrana de Reissner, transmite-se em unissono pela rampa coclear
fazendo vibrar a membrana basilar’. Cada frequéncia estimula uma zona especifica da
rampa coclear: as frequéncias mais agudas, a zona basal e as frequéncias mais graves, a
zona mais apical. Esta situa¢do deve-se ao facto da membrana basilar ser mais larga na
zona basal da céclea e mais estreita na zona mais apical, o que permite que as frequéncias
com menor numero de ciclos por segundo (graves) estimulem o dpice da coclea e as com
maior numero de ciclos por segundo (agudas) a base. Este facto explica também que os
traumatismos acusticos tenham especial repercussdo nos sons agudos, uma vez que a sua
zona de rececdo estd mais proxima da fonte sonora. A distribui¢do tonotdpica do som (em
que a descodificagdo das frequéncias mais agudas até as mais graves se da —
respetivamente - desde a base da coclea até ao seu apice, conforme ja referido) ao longo
das duas voltas e meia da coclea, ¢ um primeiro filtro para a entrada do som e respetiva
distribuicdo até as vias auditivas: 1. estimulagdo frequencial na zona de maxima vibragao
da membrana basilar; 2. contracdo das CCE; 3. transdugdo e despolarizagcdo das células

ciliadas (Casamitjana Claramunt, 2005).

Ao longo deste percurso, a energia mecanica originada pela onda sonora dissipa-se de
modo a nao danificar os elementos sélidos cocleares; assim, a onda sonora passa através
do helicotrema para terminar saindo pela janela redonda. A zona de méaxima estimulagdo
da rampa coclear e do 6rgao de Corti, ¢ definida de forma mais precisa pela contragdo
dos cilios das CCE que aproximam a membrana tectdrica sobre as CCI, possibilitando a
sua despolarizacao. O movimento dos cilios - inclinando-se até a estria vascular - provoca
a abertura dos canais de potassio que, ao entrar na célula, provocam a sua despolarizagao,
a ativacdo dos canais de célcio e consequentemente a libertacdo de neurotransmissores no
espaco sinaptico (essencialmente mediado pelo glutamato). Esta libertacdo estimula a
despolarizac¢ao das dendrites do nervo coclear, transferindo o estimulo até a via auditiva

(transducao).

As vias auditivas, sdo constituidas pela via auditiva ascendente (que compreende os
nucleos da regido inferior do tronco cerebral: nucleos cocleares e o complexo olivar

superior; os nucleos da regido mais alta do tronco cerebral: nucleos do lemnisco lateral e

2 A membrana basilar esta ligada a lamina espiral e ao ligamento espiral; logo, a zona de méxima vibragéo
¢ central; para além disso alarga a medida que se aproxima do apex coclear, o que favorece a transmissao
da onda sonora.
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do coliculo inferior; e o complexo talamico cortical), pela via auditiva descendente e pelas
vias e centros secundarios (Gil-Loyzaga, 2005). H4 ainda a considerar o cortex auditivo
que - ndo sendo parte integrante do ouvido - ¢ fundamental na relagdo entre audicdo e

percecao auditiva.

Mecanismo da audicio

A via tradicional para a conducao da onda sonora ¢ a aérea (Northen & Downs, 2002): as
ondas sonoras entram pelo pavilhdo auditivo e passam para o canal auditivo externo,
causando a vibracao da membrana timpanica; essas vibragoes sao transmitidas ao ouvido
interno através dos trés ossiculos localizados no ouvido médio; quando a platina do
estribo (terceiro ossiculo do ouvido médio) vibra, cria movimentos ao nivel dos liquidos
do ouvido interno que provocam alteracdes nas células sensoriais; estas, por sua vez,
estimulam os impulsos neurais que sdo conduzidos ao cérebro produzindo uma sensagdo
reconhecida como audicao. A outra via para a condugdo do som - a via 6ssea (Northen &
Downs, 2002) - surge devido ao facto de o ouvido interno estar situado dentro do cranio:
as vibragdes conduzidas pela mandibula (e pela garganta) fazem com que os liquidos do
ouvido interno se movimentem, ou seja: as vibragdes do cranio sdo conduzidas
diretamente para o ouvido interno, desviando-se do ouvido externo ¢ médio. Tal como
acontece com a condugdo aérea, as vibragdes (0sseas) estimulam as células sensoriais do
ouvido interno, resultando no fendmeno neural também reconhecido como audi¢do. Deste
modo, os sons transmitidos pelas vibragdes aéreas e dsseas sdo percebidos como sendo o
mesmo som. No audiograma®, a comparagao entre os sons conduzidos / ouvidos por via
aérea e os sons conduzidos / ouvidos por via Ossea, ¢ um precioso auxiliar na
determinagdo do tipo de perda auditiva e na localizagdo da lesdo, através do

estabelecimento do Rinne e do Weber audiométricos.

3 Audiometria ou exame audiométrico.
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2. CLASSIFICACAO DA PERDA AUDITIVA

Tipos e graus de perda auditiva

A perda auditiva ou hipoacusia ndo tem apenas uma causa: decorre de um espectro amplo
de causas possiveis que podem afetar diferentes areas do sistema auditivo (Northen &
Downs, 2002). Sendo um fendémeno cada vez mais comum, a hipoacusia consiste na
redugdo da sensibilidade auditiva, causada por qualquer alteracdo no mecanismo da
audi¢do, que podera ocasionar uma deficiéncia auditiva de grau ligeiro, moderado, severo
ou profundo. Nao existe, no entanto, uma definicio adequada relativamente aos
parametros de uma deficiéncia auditiva ou uma descricio do melhor método para
assegurar os dados necessarios para tal defini¢ao (Northen & Downs, 2002). Mesmos o0s
varios conceitos de perda auditiva / hipoacusia / deficiéncia auditiva / surdez, nao sao
absolutamente consensuais: a definicdo de perda de audi¢cdo incapacitante’, (WHO -
World Health Organization, 2012), refere-se a perda auditiva de valor superior a 40 dB
no melhor ouvido em adultos’ e a perda auditiva superior a 30 dB no melhor ouvido em
criangas®. Ainda de acordo com a Organizagdo Mundial de Satide (OMS) em 2013, um
individuo cuja audicao ¢ diferente de outro com audi¢dao normal — (limiares auditivos de
25 dB ou menos) ¢ considerado com perda auditiva’ que pode ser ligeira, moderada,
severa ou profunda e que pode afetar um ouvido ou ambos, acarretando dificuldades na
audicdao e compreensao da fala ou de sons de baixa intensidade (WHO - World Health
Organization, 2013). A expressdo “hipoacusia™®, ¢ utilizada quando o grau da perda
auditiva se situa entre o ligeiro e o severo; os graus mais elevados de perda auditiva —
grau severo e grau profundo — sdo normalmente referidos como “graus de surdez” ou de
“deficiéncia auditiva™. Alguns autores propdem definicdes / denominagdes um pouco
diferentes para a surdez e para a perda auditiva, considerando que o individuo com
deficiéncia auditiva € aquele que tem hipoacusia e que o individuo com surdez ¢ aquele
que tem um grau de perda de audicao situado a partir do severo (Middleton, Hewison, &

Mueller, 1998).

4 Segundo a OMS: a hipoacusia ¢ considerada incapacitante, apenas a partir de um determinado grau.
> Considerados os individuos com idade igual ou superior a quinze anos.

® Com idades compreendidas entre os zero € 0s catorze anos.

7 “Hearing loss”.

8 “Hard of hearing” ou “hearing impaired”.

% “Deafness”, para surdez; a expressido “deficiéncia auditiva” €, no nosso pais por vezes associada a
surdez, mas a associagdo nao ¢ consensual.
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E, no entanto, consensual que um individuo com um grau de perda auditiva situado entre
o ligeiro e 0 moderado, comunica através da linguagem oral, podendo ou ndo beneficiar
da utilizacao de aparelhos auditivos e de outras ajudas, conforme o seu grau de sua perda
seja mais ou menos elevado. Por outro lado, as pessoas com graus de perda auditiva
severo ou profundo, ou seja com perda de audi¢do considerada “significativa”, podem
beneficiar da utilizagdo de implante coclear, enquanto que os individuos surdos que nao
téem residuos auditivos, utilizam frequentemente a lingua gestual como meio de

comunicacao preferencial (WHO - World Health Organization, 2013).

Tipos de perda auditiva

A classificagdo do tipo de perda auditiva, tem em consideracdo a comparacdo entre os
limiares auditivos da via aérea e da via 6ssea. Sem a comparagao entre estes dois limiares,
torna-se muito dificil esta classificacdo que considera também a localizagdo da lesdo que
provoca a hipoacusia®. A perda de audi¢do pode ocorrer por lesdo no mecanismo de
transmissdo da onda sonora (conducdo ou transmissdo), por lesdo sensorioneural, por

lesdo mista ou, ainda, por lesdo central.

Hipoacusia de transmissdo ou de conducgdo:

A perda auditiva de transmissao ou de condugdo, ocorre em simultdneo com alguma
alteracdo ao nivel do ouvido externo ou médio, causando dificuldades na condug¢do do
som até ao ouvido interno. Neste tipo de perda auditiva, o ouvido interno funciona
normalmente, mas as vibragdes sonoras ndo sao capazes de estimular a coclea através da
conducao aérea normal. Assim, a hipoacusia de transmissao caracteriza-se por uma perda
auditiva dos sons por via aérea, embora por via éssea os sons sejam ouvidos normalmente,
uma vez que sdo conduzidos diretamente ao ouvido interno pelos ossos do cranio e pelo
osso temporal (Northen & Downs, 2002). A perda auditiva por via aérea, com a
manuten¢ao dos limiares auditivos 0sseos, implica um Rinne negativo, que ¢ ilustrado
pelo gap*t entre a curva auditiva obtida por conducao aérea e a curva auditiva obtida por

conducao dssea, no audiograma tonal. S3o possiveis também outras defini¢des relativas

10 Tal como referido anteriormente em “Mecanismo da audi¢do”, p. 20.
11 Ou diferenga.
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a estes tipos de perda auditiva, como ¢ o caso da proposta por Silman & Silverman (1997)
que a caracterizam pela presenca de limiares de via dssea menores ou iguais a 15 dB e
limiares de via aérea superiores a 25 dB, com gap aéreo — dsseo maior ou igual a 15 dB
(Silman & Silverman, 1997). Algumas perdas auditivas deste tipo regridem
espontaneamente mas, na maior parte das vezes, ¢ necessario tratamento médico ou

cirirgico para que a audi¢do se normalize.

Hipoacusia sensorioneural ou neurossensorial:

A perda auditiva sensorioneural surge por alteragdes ao nivel do ouvido interno ou das
vias nervosas auditivas. Tradicionalmente, ndo se diferencia facilmente a lesdo nas
células ciliadas externas e internas, da lesao no nervo. Deste modo, a perda de audi¢ao
dai resultante inclui-se no mesmo grupo (ha, no entanto, técnicas de avaliagao audioldgica
que permitem objetivar e diferenciar claramente entre hipoacusia sensorial e neural).
Neste tipo de perda de audigdo, os limiares de conducdo por via dssea e aérea sdo os
mesmos e tanto o ouvido externo como o ouvido médio estdo normais. A hipoacusia
sensorioneural é permanente ¢ irreversivel’?, uma vez que ha lesdo neural, ndo sendo por
isso possivel reverté-la com medicamentos ou cirurgia auditiva (Northen & Downs,
2002). Na defini¢do proposta por Silman & Silverman (1997), a perda auditiva
neurossensorial implica limiares de via 6ssea maiores do que 15 dB e limiares de via aérea
maiores do que 25 dB, com gap aéreo - 6sseo de até 10 dB (ou seja Rinne positivo)
(Silman & Silverman, 1997). A hipoacusia neurossensorial pode ocorrer em qualquer fase
da vida, por diferentes razdes assumindo diferentes tipos: perda auditiva relacionada com
a idade (hipoacusia), perda auditiva induzida pelo ruido, (PAIR), perda auditiva
hereditéria, perda auditiva congénita e perda auditiva por patologia retrococlear (Widex,

2007).

Hipoacusia mista:

Este tipo de hipoacusia surge quando ha a ocorréncia simultdnea de uma perda auditiva
sensorioneural com uma perda auditiva de condug¢do. Os limiares de conducao d0ssea sao
anormais, mas sao mais proximos da audi¢ao normal que os limiares aéreos (Northen &

Downs, 2002), ou seja: os limiares de via 0ssea sdo superiores a 15 dB e os limiares de

12 Embora atualmente se discuta a possibilidade de se reverter alguns tipos de hipoacusia neurossensorial,
existindo alguma investigacdo que aponta para essa possibilidade.
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via aérea sao maiores do que 25 dB, com gap aéreo - 6sseo maior ou igual a 15 dB (Silman

& Silverman, 1997).

Hipoacusia central:

A perda auditiva central decorre de alteragdes nos mecanismos do processamento da
informagdo sonora, ao nivel do tronco cerebral. Este tipo de hipoacusia pode ser
acompanhada de diminui¢do da sensibilidade auditiva, mas tende a manifestar-se por
diferentes graus de dificuldade na compreensdo da informagdo sonora (Northen &
Downs, 2002). Quaisquer processos patoldgicos no sistema nervoso central que possam
causar infiltracdo, invasdo ou isquemia dos nucleos auditivos ou vestibulares - ao nivel
do tronco cerebral - podem resultar em perda auditiva. Estes processos patoldgicos
instalam-se geralmente de forma lenta e progressiva e o diagnostico destas situagdes pode
necessitar da utilizacdo de exames de imagem, em particular de ressonancia magnética
(Roland & Marple, 1997). Existem também os défices de processamento auditivo, em que
se verifica que a sensibilidade auditiva dos individuos com esta alteragdo se apresenta
normal, mas ha dificuldades na percegao sonora e na gestao da informagado auditiva, em
particular perante ruido competitivo. Outras manifestacdes desta situagdo, incluem
dificuldades na coordenagdo dos sinais sonoros recebidos pelos dois ouvidos, o que

dificulta a localizagdo da informacao sonora (Widex, 2007).

Esta classificacao das perdas auditivas / hipoacusias por tipologia, ¢ considerada uma
classificagdo mais qualitativa do a que a seguir se apresenta, possibilitando ndo a

quantifica¢do da perda de audi¢do, mas a localizag¢do da alteracdo que a provoca.

Graus de perda auditiva

A classificagdo por graus da perda auditiva € basicamente uma classificagdo quantitativa
sendo por isso mais uma das possibilidades para a caracterizagdo da mesma. De acordo
com o Bureau International D’Audiophonologie (BIAP) em 2007, as hipoacusias estdo,

na generalidade, ligadas a percecdo sonora. A palavra em particular, que comporta sons

13 Sociedade cientifica criada na Bélgica em Margo de 1967, que elabora estudos e recomendagdes na area
da Audiologia fazendo a divulgacdo das mesmas e garantindo o seu cumprimento.
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agudos e graves, nao pode ser reduzida a um nivel actistico médio. Na medicao da perda
auditiva, a audiometria deve ser realizada em condigdes acusticas satisfatorias de modo a
fazer surgir uma perda em dB em comparagdo com a audi¢do normal (dB HL) de acordo
com as normas ISO. Assim, uma perda auditiva total média ¢ calculada a partir da perda
em dB nas frequéncias 500 Hz, 1000 Hz, 2000 Hz e 4000 Hz; todas as frequéncias nao
detetadas deverdo ser anotadas a 120 dB de perda. A sua soma ¢ dividida por quatro,
arredondada a unidade superior. Nos casos de perda auditiva assimétrica, o nivel médio
de perda em dB ¢ multiplicado por sete para o melhor ouvido e por trés para o pior; a sua
soma ¢ dividida por dez (BIAP - Bureau International D'Audiophonologie, 2003). Para
além da classificacio do grau de hipoacusia proposta pelo BIAP, existem outras
classificagdes propostas por outras entidades e / ou autores, das quais sdo exemplo as
apresentadas por Northen e Downs, por Lloyd e Kaplan, por Silman e Silverman e pela

OMS.

Classificacdo do grau de hipoacusia proposta pelo BIAP (BIAP - Bureau
International D'Audiophonologie, 2003):

L. Audi¢ao normal ou subnormal

A perda tonal média nao ultrapassa os 20 dB. Pode existir uma perda tonal muito ligeira,
sem qualquer implicacdo ao nivel do contacto social.

II. Deficiéncia auditiva ligeira

A perda tonal média esta compreendida entre 21 e 40 dB. A palavra ¢ percebida a voz
normal, mas dificilmente percebida com a voz baixa ou a distancia. A maior parte dos
ruidos familiares sdo percebidos.

III.  Deficiéncia auditiva média

Primeiro grau: a perda tonal média esta compreendida entre 41 e 55 dB.

Segundo grau: a perda tonal média situa-se entre 56 ¢ 70 dB.

A palavra ¢ percebida com a voz elevada. O individuo percebe melhor se estiver a olhar
para o seu interlocutor. Alguns ruidos familiares sdo ainda percebidos.

IV.  Deficiéncia auditiva severa

Primeiro grau: a perda tonal média situa-se entre 71 e 80 dB.

Segundo grau: a perda tonal média estd compreendida entre 81 e 90 dB.

A palavra ¢ percebida com voz forte e junto ao ouvido. Os ruidos altos sdo percebidos.
V. Deficiéncia auditiva profunda

Primeiro grau: a perda tonal média ¢ compreendida entre 91 ¢ 100 dB.
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Segundo grau: a perda tonal média ¢ compreendida entre 101 e 110 dB.
Terceiro grau: a perda tonal média situa-se entre 111 e 119 dB.

Nao hé percecdo da palavra. Somente os ruidos muito potentes sdo percebidos.
VI.  Deficiéncia auditiva total — Cofose

A perda média ¢ de 120 dB. Nada ¢ percebido.

Classificacdo do grau de hipoacusia proposta por Northen e Downs*
(Conselhos Federal e Regionais de Fonoaudiologia, 2009):
L. Audi¢ao normal

Média tonal audiométrica igual ou menor que 15 dB.

II. Perda auditiva minima

Meédia tonal audiométrica entre 16 e 25 dB.

II.  Perda auditiva ligeira

Média tonal audiométrica entre 26 e 40 dB.

IV.  Perda auditiva moderada

Meédia tonal audiométrica entre 41 e 65 dB.

V. Perda auditiva de grau severo

Média tonal audiométrica entre 66 e 95 dB.

VI.  Perda auditiva de grau profundo

Meédia tonal audiométrica igual ou superior a 96 dB.

Classificacdo do grau de hipoacusia proposta por Lloyd e Kaplan (Conselhos
Federal e Regionais de Fonoaudiologia, 2009):

L. Audi¢ao normal

Meédia tonal audiométrica igual ou menor que 25 dB.

II. Perda auditiva ligeira

Média tonal audiométrica entre 26 e 40 dB.

III.  Perda auditiva moderada

Meédia tonal audiométrica entre 41 e 55 dB.

IV.  Perda auditiva de grau moderado / severo

Média tonal audiométrica entre 56 e 70 dB.

V. Perda auditiva de grau severo

14 Esta classifica¢do considera a idade do paciente, sendo recomendada para criangas até aos sete anos de
idade.
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Média tonal audiométrica entre 71 e 90 dB.
VI.  Perda auditiva de grau profundo

Meédia tonal audiométrica igual ou superior a 91 dB.

Classificacdo do grau de hipoacusia proposta por Silman e Silverman®
(Conselhos Federal e Regionais de Fonoaudiologia, 2009):

L. Configuracao da curva ascendente

Meédia tonal audiométrica igual ou superior a 5 dB por oitava, em dire¢do as frequéncias
altas.

II. Configuracao da curva horizontal

Curva com limiares auditivos alternando em 5 dB de agravamento ou melhoria, por
oitava, em todas as frequéncias.

II.  Configuragdo da curva descendente ligeira

Curva com agravamento dos limiares auditivos entre 5 a 10 dB por oitava, em diregao as
frequéncias altas.

IV.  Configuracio da curva descendente acentuada

Curva com agravamento dos limiares auditivos entre 15 a 20 dB por oitava, em dire¢do
as frequéncias altas.

V. Configuracao da curva descendente em rampa

Curva horizontal ou descendente ligeira com agravamento igual ou superior a 25 dB por
oitava, em dire¢do as frequéncias altas.

VI.  Configuracao da curva em U

Curva com limiares auditivos nas frequéncias extremas melhores que os limiares nas
frequéncias médias, com diferenga superior ou igual a 20 dB.

VII.  Configuragdo da curva em U invertido

Curva com limiares auditivos nas frequéncias extremas piores que os limiares nas
frequéncias médias, com diferenca superior ou igual a 20 dB.

VIII. Configuragdo da curva em entalhe

Curva horizontal com queda acentuada dos limiares auditivos numa frequéncia isolada,

com recuperacao na frequéncia imediatamente a seguir.

15 Esta classificagdo considera a configuragio audiométrica e foi adaptada de Carhart, 1945 e Lloyd e
Kaplan, 1978.
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Classificacdo do grau de hipoacusia proposta pela OMS (WHO - World Health
Organization, 2013):

0.  Sem comprometimento auditivo®®

Valor audiométrico correspondente a 25 dB ou valores melhores (ISO — International
Organization for Standardization), no melhor ouvido; bom desempenho auditivo, com
capacidade para ouvir sussurrar; sem recomendacdes especiais.

1. Com comprometimento auditivo ligeiro

Limiares auditivos entre 26 ¢ 40 dB no melhor ouvido; com capacidade para ouvir e
repetir palavras emitidas com voz normal a um metro; ¢ recomendavel aconselhamento
e, nalgumas situagdes, pode ser necessaria a utilizagao de aparelhos auditivos.

2. Com comprometimento auditivo moderado

Perda auditiva situada entre 41 ¢ 60 dB no melhor ouvido; com capacidade para ouvir e
repetir palavras emitidas com voz alta a um metro; normalmente ¢ recomendada a
adaptagao de aparelhos auditivos.

3. Com comprometimento auditivo severo

Perda auditiva com limiares entre 61 e 80 dB no melhor ouvido; com capacidade para
ouvir algumas palavras emitidas aos gritos no melhor ouvido; é recomendada a adaptagao
de aparelhos auditivos — se nao houver possibilidade de adaptagao dos mesmos, devera
ser ensinada a leitura labial e a Lingua Gestual.

4. Com comprometimento auditivo profundo, incluindo surdez

Limiares auditivos iguais ou superiores a 81 dB; ndo hé capacidade de audicdo da voz,
mesmo aos gritos; os aparelhos auditivos podem ajudar a compreender as palavras e ¢
necessaria reabilitagdo adicional; a utilizagdo da leitura labial e por vezes da Lingua

Gestual € essencial.

As classificacdes quantitativas da hipoacusia possibilitam a avaliacdo e a andlise da
mesma, de acordo com o limiar auditivo dos individuos considerando - nalguns casos -

outras dimensdes como a idade ou a gama frequencial afetada.

186 “No impairment”.

19



SINOPSE

Ambas as classificacdes (tipo e grau de hipoacusia / qualitativa e quantitativa) quando
associadas, permitem uma melhor compreensdo e abordagem da pessoa com hipoacusia
ou surdez “como um todo”, pois ilustram as repercussoes da perda de audi¢ao no seu dia-
a-dia, ao nivel funcional, social, emocional e econémico, abrindo caminho para uma
analise abrangente e para a reflexdo sobre as possiveis solugdes para estas situagdes e

posterior resolucao.

"For most deaf children there are no cures and none are projected for the foreseeable
future. Parents, however, are not aware of this fact. Once the deafness has been
diagnosed, they expert remedial medical treatment. Raised in a society with a “disease”
orientation toward difference, parents naturally assume that deafness can be treated in
much the same way as appendicitis (...) It takes a great amount of adjustment for a parent

to realize that the child, and the family, must prepare for a lifetime of deafness " (Moores,
1987, p. 134).
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CAPITULO II

GENETICA, SURDEZ E AUTONOMIA
REPRODUTIVA
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1. GENETICA E SURDEZ

Ao longo dos anos assumiu-se que a evolucao da tecnologia e da ciéncia conduziriam, de
forma automatica. ao progresso e a melhoria da vida humana. No entanto, atualmente
verifica-se que esta evolucdo tem custos ambientais € humanos desastrosos, mesmo
considerando o aumento da producdo energética e alimentar e a melhoria das condi¢des
de vida da populacdo mundial. Vive-se numa sociedade marcada por tensdes sociais e
pelo desenvolvimento polémico, particularmente ao nivel cientifico e tecnoldgico,
direitos individuais, coletivos e sociais, opg¢des politicas e confrontos ambientais,

interesses econdmicos e preocupagdes relativas a satde, a cultura e a educagao.

Também em relacdao a tecnologia genética, se vive um momento sem precedentes: as
tecnologias reprodutivas - fertilizagdo in vitro (FIV) e diagnostico pré-implantatério —
combinadas com a descoberta do Genoma Humano, abrem possibilidades nunca antes
imaginadas. Os desenvolvimentos da ciéncia e da tecnologia levam a possibilidade de
novos tipos de tomada de decisdo em relacdo a reprodug¢do, em que os potenciais
progenitores podem (ou nao) selecionar um trago genético desejavel e eliminar um trago

genético considerado indesejavel (Fahmy, 2011).

A surdez ¢ considerada por muitos casais surdos um traco cultural distinto e ndo uma
deficiéncia e alguns casais surdos desejam, por isso, ter um filho também com surdez
(Fahmy, 2011). Numa época em que se comeg¢a a vislumbrar com muitas reservas a
possibilidade de selecionar as carateristicas dos descendentes tendo por base os recursos
genéticos, o desejo de alguém escolher propositadamente ter um filho surdo € considerado
estranho e aberrante. No entanto, ao condenar a decisao de reproduzir intencionalmente
uma crianca surda, ao sugerir que essa selecao esta fora dos limites da procriagao assistida
e se — nesta situagdo - o aconselhamento genético aos casais surdos for recusado, surge a
questdio de se estar a infligir deliberadamente um dano moral as criangas surdas. E com
este discurso paradoxal, que a surdez e a possibilidade de gerar propositadamente um
filho surdo desafia os limites existentes relativos a procriagdo, a liberdade e a ética do

aconselhamento genético (Fahmy, 2011).

Atualmente, sdo as patologias novas e fatais que dominam as preocupagdes da

humanidade; a breve prazo, sera a capacidade para manipular o genoma humano a grande
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preocupacdo do Homem. Quis o destino que Aldous Huxley se cruzasse com George
Orwell, a quem deu aulas por um curto espagco de tempo. O cruzamento entre as
possibilidades avancadas pelo progresso cientifico e tecnologico de Huxley e a vigilancia
de Orwell levam a reflexao sobre as consequéncias da rapida chegada do futuro (Oliveira,
2013). Na area da genética e da deficiéncia auditiva, o futuro da investigacao esta no facto
de a surdez ser entendida como uma situagdo complexa, com origem € expressao
multifatorial e que precisa por isso de uma abordagem multidisciplinar. A capacidade de
modificar geneticamente organismos, a descoberta do genoma humano e o poder da
genética constituem dilemas de propor¢des gigantescas (Oliveira, 2013); os enormes
avangos da tecnologia genética, permitiram a identificagdo de um grande numero de genes
responsaveis pelas diferentes patologias e — especificamente - pelos diferentes tipos de
perda de audicdo. Algumas das mutagdes identificadas sdo muito frequentes e
responsaveis por perfis sindrémicos, no entanto existem outros genes que correspondem
a causas isoladas de surdez. Para melhor compreender a surdez / deficiéncia auditiva, é
necessario continuar a trabalhar com as diferentes populagdes ao nivel epidemioldgico,
entre outros, na investigacdo das suas causas mais frequentes. Este investimento em
pesquisa, ird com certeza possibilitar uma melhor compreensao deste fendmeno e uma
abordagem alargada que ndo se limite apenas a dimensdo clinica, mas também as

dimensdes psicoldgica, social, cultural e antropoldgica.

Hereditariedade

Sao aqui apresentadas algumas nogdes base da hereditariedade e a abordagem deste tema
¢ iniciado pelos genes' - constituintes das nossas células — que sdo unidades de
informacao fundamentais para a hereditariedade, com instrugdes para a divisdo e
funcionamento celular (Reis, 2003); os genes contribuem para a definicdo de algumas
carateristicas individuais, como por exemplo o sexo, a estatura e a cor da pele. O estudo
do processo de transmissao dessas carateristicas ¢ efetuado pela genética. Com a invengao
do microscopio, descobriu-se que os seres vivos se desenvolvem a partir de um ovo®,

resultante da unido de duas células dos seus progenitores. A partir desta descoberta - e

17.0s genes sdo constituidos por cadeias lineares de ADN (4cido desoxirribonucleico) e a molécula de ADN
pode ser quebrada e recombinada com outra, em qualquer ponto.
18 Ou zigoto.
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dos estudos sobre a hereditariedade - esclareceram-se alguns mecanismos responsaveis
pela transmissao das carateristicas de geragdo em geracao. Cada ser humano ¢ resultado
do cruzamento entre agentes genéticos e ambientais e cada carateristica sofre mais ou

menos a influéncia destes agentes, consoante as suas particularidades®.

Os genes sdo o fator mais importante para a determinagdo da hereditariedade. Tal como
0s cromossomas, 0S genes existem aos pares € podem ser iguais ou diferentes
relativamente a determinadas carateristicas. Os individuos com o mesmo tipo de genes
para uma carateristica sdo individuos homozigoéticos®. Os individuos heterozigéticos sao
aqueles que tém genes diferentes em cada cromossoma (por exemplo, um gene para olhos

castanhos e um gene para olhos verdes) (Infopédia, 2013).

O ser humano nasce com uma média de quatro mutagdes genéticas* que sdo, na maior
parte das vezes, inofensivas e ndo provocam alteragdes significativas no organismo.
Algumas delas sdo mesmo muito importantes pois facilitam a evolu¢ao, uma vez que se
traduzem em carateristicas que permitem ao Homem uma melhor adaptacdo ao ambiente.
As mutagdes sO se transmitem aos descendentes quando ocorrem nas células
germinativas®? — quando estdo presentes nas outras células afetam unicamente o seu
portador (Reis, 2003). Apesar de algumas doengas e carateristicas se deverem a mutagdes
em determinados genes, o facto de se ser portador destes genes nao significa que se vai
padecer das mesmas - a maioria das doengas humanas ¢ o resultado de fatores externos e
/ ou ambientais - algumas doencas sdo o resultado da a¢do conjunta de varios genes e
alguns individuos, mesmo sendo portadores de determinada mutagdo genética, nunca
desenvolvem a patologia porque o gene mutante € recessivo ou seja: € necessario herdar

dois genes mutantes para que a doenga ou carateristica se manifeste (Reis, 2003).

19 Por exemplo: as carateristicas culturais sio mais influenciadas pelo ambiente que pelo genoma e outras
(como o caso da cor dos olhos) sdo mais influenciadas pelo genoma que pelo ambiente.

20 Por exemplo: olhos castanhos.

21 Modificagdo na sequéncia dos nucledtidos do acido desoxirribonucleico (ADN) de um gene.

22 Gametas
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Genaotipo e fenotipo

No estudo da genética, existem dois conceitos fundamentais, criados pelo investigador
dinamarqués Wilhelm L. Johannsen no final do século XIX: genétipo e fenotipo.

A expressao gendétipo (do grego genos, originar, provir € fypos, carateristica), diz respeito
a constituigdo genética do individuo, aos genes que ele possui. O gendtipo ¢ a composi¢ao
genética de um organismo em relagdo a uma ou mais carateristicas que determinam a
transmissdo dessas mesmas carateristicas por via hereditaria. Assim, por oposi¢cao ao
fenodtipo - que carateriza a aparéncia exterior - o gendtipo diz respeito as carateristicas
internas de uma pessoa (Infopédia, 2013).

O termo fenotipo (do grego pheno, evidente ou brilhante e typos, carateristica) ¢ utilizado
para designar as carateristicas presentes num individuo, sejam morfologicas, fisiologicas
ou comportamentais. Do fenotipo fazem também parte as carateristicas bioquimicas e
microscopias, como ¢ o caso do tipo sanguineo. As variagdes fenotipicas, ou as
carateristicas “visiveis” sdo uma parte muito reduzida da heranga genética dos seres
humanos, uma vez que a maioria dos genes existente nos organismos ndo tem uma
representacdo ou uma carateristica visivel / facilmente detetavel (Infopédia, 2013). O
fenotipo ¢ o resultado da interagdo do gendtipo com o ambiente, sendo um exemplo disso
duas pessoas com o mesmo tipo de alelos?® para a pigmentagdo da pele: se uma delas
apanhar Sol com mais frequéncia que a outra, as tonalidades da pele entre ambas serao

diferentes.

Genoma Humano

A identificacdo da sequenciacdo do genoma humano?®* foi proposta em 1985, nos Estados
Unidos da América. No ano seguinte, foi anunciado o Projeto Genoma Humano e em
fevereiro de 2001 foi divulgado o esquema praticamente completo do genoma humano
que esta presente no nucleo de quase todas as células do corpo humano (Reis, 2003), com
os detalhes publicados nas revistas Science € Nature em 2003 (Human Genome Project

Information Archive, 2013). Este projeto foi uma das grandes descobertas da humanidade

2 Os genes alelos ocupam 0 mesmo locus (posigdo), em cromossomas homologos.
24 Conjunto de genes do ser humano.
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e reflete o esfor¢o conjunto das pesquisas internacionais, para sequenciar € mapear todos

os genes humanos.

Com a descoberta completa da sequéncia do genoma humano em abril de 2003, os
investigadores puderam aceder a uma base de dados que abre campo a leitura completa
do codigo genético e ao desenvolvimento da investigacdo biomédica (NIH - National

Institutes of Health, 2013).

O principal objetivo do Projeto Genoma Humano foi o de gerar a sequéncia de ADN de
boa qualidade para os cerca de 3 bilhdes de pares de bases e identificar todos os genes
humanos. Para se atingir este objetivo, foram tragadas as seguintes metas:

. Identificagdo de todos os genes humanos;

o Determinacdo da sequéncia dos cerca de 3,2 bilhdes de pares de bases que

compdem o genoma do Homo Sapiens;

. Armazenamento da informac¢ao em bancos de dados;
° Desenvolvimento de ferramentas de analise dos dados;
. Transferéncia da tecnologia relacionada com o Projeto Genoma Humano

para o setor privado;
o Levantamento e discussdo dos problemas éticos, legais e sociais que

surjam com o Projeto.

Outros objetivos importantes deste Projeto sdo: a sequenciacdo de genomas de
organismos modelo para auxiliar a interpretar a sequéncia do ADN humano, a melhoria
da capacidade computacional para suporte a pesquisas futuras de aplicagdo comercial, a
exploracdo do funcionamento dos genes através da comparagao entre ratinhos e humanos,
o estudo da variabilidade humana e o treino de cientistas para trabalharem com a
genomica (Human Genome Project Information Archive, 2013). Até a década de 50 do
século passado, os programas eugénicos € o eugenismo dominavam o panorama da
genética — qualquer programa capaz de influenciar a transmissdo dos carateres
hereditarios, era entendido como um projeto para melhorar a espécie humana (Melo &
Nunes, 2000). Atualmente, o posicionamento relativamente aos avangos da genética sao
bastante diferentes, mas ¢ importante relembrar que ja na década de 90 do século XX

surgiu o neo-eugenismo, com a proposta de criacdo de bancos de esperma de cientistas
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destacados ¢ com a lei aprovada na China®® para “prevenir novos nascimentos de

qualidade inferior” (Melo & Nunes, 2000).

Surdez genética

Nao existem em Portugal dados estatisticos relativos a surdez®®. Os dados que se
conseguem recolher, retirados de amostragens®, apontam para cerca de 15 mil surdos
profundos e para 150 mil individuos afetados por algum tipo de perda auditiva,
independentemente do grau da mesma. No entanto, estes valores ndo sdo fiaveis: em
Portugal - ao contrario do que acontece noutros paises onde a surdez ¢ valorizada pelo
seu impacto negativo em diferentes dimensdes, nomeadamente no desenvolvimento da
oralidade e na qualidade de vida - falta um levantamento estatistico sério relativo ao

numero de individuos com perda de audi¢cdo e com surdez.

Em relagdo a etiologia, a surdez pode ser classificada em congénita ou adquirida, sendo
que uma ou outra situagdo se pode dever a fatores hereditarios ou genéticos e / ou a fatores
ambientais. Esta classificacdo etioldgica ¢ de extrema importancia na avaliagcdo auditiva
pediatrica. A surdez hereditaria (que tanto se pode manifestar ao nascimento como mais
tardiamente) pode ser ndo sindromica ou pode ser sindrémica, quando o individuo — para
além da perda auditiva — apresenta outros sintomas associados (Assun¢do, 2014), muitas
vezes de origem multifatorial. Os diferentes tipos de surdez hereditaria sao causados pela
transmissao de informacao genética que leva a perda auditiva. Esta situacdo pode ser
congénita e assim estar presente ao nascimento, ou pode ser de apresentagdo tardia e s
se desenvolver posteriormente. A perda de audicdo hereditaria / genética pode ser
autossomica dominante ou recessiva ou pode ser recessiva ligada ao sexo. Estima-se que
90% da surdez hereditaria se transmita de forma autossémica recessiva. Esta
predominancia da recessividade faz com que a deteg@o da etiologia genética da surdez se
torne complicada e, em muitos casos, ndo ¢ possivel excluir situacdes de etiologias

adquiridas (Roland & Marple, 1997).

251995,
26 Entendida em sentido lato.
27 Da Associagdo de Surdos do Porto e da Federagido Portuguesa das Associag¢des de Surdos.
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Surdez ndo sindromica

Das situagdes de surdez ndo sindromica, 80 % sdo recessivas, o que quer dizer que existe
uma probabilidade de 25% de transmissdo da surdez aos descendentes. Destes 25%, cerca
de metade apresenta mutacdes nos genes GJB2 (que codifica a proteina conexina 26) ou
GJB6 (conexina 30)*® (Pfeilsticker, Stole, Sartorato, Delfino, & Guerra, 2004). Em
relacdo a surdez hereditaria autossomica dominante, sabe-se que ¢ responsavel por 10 a
20% das perdas auditivas ou surdez, enquanto que a surdez hereditaria ligada ao
cromossoma X ¢ responsavel por 2 a 3% dos casos e a surdez associada a mutagdes do
ADN mitocondrial® ¢ responsavel por 1 a 2% dos casos (Godinho, Keoght, & Eavey,
2003). Atualmente estd demonstrado que as mutacdes no gene GJB2 estdo relacionadas
com mais de 50% dos casos, descritos a nivel mundial, de surdez genética pré-lingual®
de grau severo a profundo. Existem também substituicdes no gene que codifica para o
ARN ribossomal, que predispdem para a ototoxicidade em presenga de aminoglicosideos
(Caria & Fialho, [2005]), substancias por vezes utilizadas no tratamento de infegdes

graves.

A perda auditiva ndo sindromica autossomica dominante, carateriza-se pelo seu
aparecimento numa fase de desenvolvimento pods-lingual®® e tem carateristicas
progressivas. Normalmente, esta surdez tem o seu inicio na segunda ou na terceira década
de vida, o que possibilita aos individuos por ela afetados um desenvolvimento normal da
oralidade. A perda auditiva ndo sindroémica autossomica recessiva, ¢ responsavel por mais
de 50% dos casos de perda auditiva sensorioneural e por 20% de todas as perdas auditiva

pré-linguais em paises desenvolvidos (Godinho, Keoght, & Eavey, 2003).

Surdez sindromica

De todas as perdas auditivas de origem genética, aproximadamente 30% ocorrem
associadas a um sindrome e cerca de 400 sindromes estao associados a perda de audigao.
Nas criangas sindrémicas com perda de audigdo, ¢ possivel encontrar qualquer tipologia

e grau de surdez, podendo ou ndo estar associada a malformagdes embriologicas do

28 A mutagdo mais frequente é no gene da conexina 26.
29 O ADN mitocondrial é transmitido apenas pelas maes.
%0 Antes do periodo de aquisigdo da linguagem oral.

31 Depois do periodo de aquisi¢do da linguagem oral.
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ouvido (Godinho, Keoght, & Eavey, 2003). Em muitos casos, a surdez sindromica ¢ de
aparecimento tardio e ¢ um efeito colateral de uma disfungdo neurologica geral (Guix &
Palleja, 2005). De uma forma geral, existe um gene responsavel por cada sindrome que
apresenta a perda auditiva como uma das suas carateristicas. No entanto, existem
situagdes em que o mesmo gene ¢ responsavel por dois sindromes com carateristicas
distintas (caso do sindrome de Waardenburg tipo I e Waardenburg tipo III, que sdo
clinicamente diferentes, mas que partilham a mesma causa genética) e situagdes em que
0 mesmo sindrome se pode dever a mutagdes em mais de um gene (caso do sindrome de
Usher tipo I, para o qual existem sete genes diferentes, mas que implicam casos clinicos

sobreponiveis (Guix & Palleja, 2005).
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2. AUTONOMIA REPRODUTIVA E SURDEZ

O principio ético da autonomia reprodutiva ¢ um dos eixos fundamentais das teorias
bioéticas (Diniz, 2003). A autonomia, que veio substituir o principio do respeito as
pessoas enunciado no Relatério Belmont em 1978, ¢ um dos pilares da Principiologia de

73

Beauchamp e Childress, sendo definida como tendo “...significados, tdo diversos como
autodeterminacgdo, direito de liberdade, privacidade, escolha individual, livre vontade,
comportamento gerado pelo proprio individuo e ser propriamente uma pessoa’’ (National
Commission for the Protection of Human Subjects of Biomedical and Behavioral
Research, 1979, p. 4). A autonomia faz parte da natureza do Homem, da sua natureza
racional e ¢ uma carateristica universal. Kant, na sua obra “Fundamenta¢do da Metafisica
dos Costumes”, propds o Imperativo Categdrico: a autonomia nao ¢ incondicional, mas
passa por um critério de universalidade: “A autonomia da vontade é aquela sua
propriedade gragas a qual ela é para si mesma a sua lei (independentemente da natureza
dos objetos do querer). O principio da autonomia é, portanto: ndo escolher sendo de
modo a que as mdximas da escolha estejam incluidas, simultaneamente, no querer
mesmo, como lei universal... Autonomia é, pois, o fundamento da dignidade da natureza
humana e de toda a natureza racional”. O Homem encontra em si as leis e elas impdem-
se porque sdo racionais: s6 na possibilidade de prescrever as leis e de se submeter a elas,
¢ que o Homem ¢ racional. A razdo ¢ a vontade autobnoma, constroi por isso a sua lei
(imperativo) e submete-se a ela. O elemento que permite a existéncia da vontade ¢ a
liberdade: “Como ser racional... O Homem ndo pode pensar nunca a causalidade da sua
propria vontade sendo sob a ideia da liberdade... Ora a ideia de liberdade esta
inseparavelmente ligado o conceito de autonomia” (Kant, 1995, pp. 73-77). Existem
outras teorias relativas ao conceito de autonomia propostas por diferentes filosofos, como
por exemplo John Stuart Mill e - mais recentemente - Tristram Engelhardt®?. Assim, o
conceito de autonomia adquire especificidades no contexto de cada teoria, mas todas
concordam que ha duas condigdes essenciais para a mesma: liberdade e capacidade de

acdo intencional.

A possibilidade de instrumentalizagdo da vida humana representa o resumo das questoes

¢éticas colocadas pela manipulagdo genética e pelos testes genéticos preditivos. Aquilo

32 Suart Mill: filosofo e economista inglés; Tristram Engelhardt: filosofo americano.
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que ndo era sonhado ha uns anos, ou parecia impossivel, € hoje realidade: ¢ possivel ter
conhecimento de aspetos da vida humana “antes dela o ser” (enquanto imaginario dos
futuros progenitores), antes de nascer, durante o ato do nascer e apds o nascimento. Os
testes genéticos preditivos, pré ou pods-natais, podem ter consequéncias drasticamente
diferentes devendo por isso ser objeto de profunda reflexdo, pelas implicagdes que

representam ao nivel de todas as dimensdes da vida do ser humano.

No caso particular da surdez / deficiéncia auditiva / hipoacusia / perda auditiva - seja ela
entendida como diferenca, deficiéncia ou patologia — os testes genéticos preditivos
apresentam, na maioria das situagdes, a possibilidade de previsdo e de dete¢do precoce da
mesma, mas podem colocar aqueles que com ela convivem numa situagdo de

vulnerabilidade e de ambiguidade: saber ou nao saber previamente, eis a questao.

De acordo com Luis Archer em 20006, os testes genéticos preditivos revelam que um
dado individuo tem uma probabilidade mais alta que a restante populacdo, de contrair
uma determinada patologia ou enfermidade. A manifestacao das doengas mais frequentes
resulta, quase sempre, da interagdo entre a genética e o ambiente variando de doenga para
doenca (Archer, 2006). Com o desenvolvimento cientifico e tecnologico, os testes
genéticos de diagndstico pré-natal e de diagnostico pré-implantatorio sdo cada vez mais

utilizados e s3o uma rotina que se sugere aos futuros pais (Archer, 2006).

A palavra “eugenia” foi criada por Francis Galton*que a definia como sendo “o estudo
dos genes sob o controle social que podem melhorar ou empobrecer as qualidades raciais
das futuras geragdes, seja fisica ou mentalmente” (Goldim, 1998). O termo eugenia ¢
atualmente compreendido como sendo a aplicagcdo das leis da hereditariedade para o
aperfeigoamento da espécie humana. No limite, a eugenia promove a “melhoria” da
espécie humana de duas formas: por um lado pela reprodugao de individuos considerados
“hereditariamente sdos” e por outro pela limitacdo reprodutiva dos individuos
considerados “hereditariamente doentes”. A forma contemporidnea da eugenia — a
eugenética — resulta do encontro entre a genética, a biologia molecular e a engenharia
genética (Carneiro, 2011). A eugenética pode ser entendida de duas maneiras: eugenética

positiva e eugenética negativa.

33 (1822-1911): primo de Darwin; Antropologista, Meteorologista, Matematico e Estatistico, foi o pai da
ideia da correlagdo linear.
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A eugenética positiva ¢ a situagdo mais polémica socialmente, uma vez que pode levar a
criacdo de modelos considerados “desejaveis” ou seja, no caso dos seres humanos, a seres
humanos considerados “perfeitos”, resultantes da transmissdo de carateres genéticos
especificos (Carneiro, 2011). Em relacdao a eugenética negativa, esta visa a prevencgao e
cura de malformagdes de origem genética, através de acdes de carater restritivo e
diretamente sobre o patriménio genético do individuo. Esta técnica consiste em evitar a
transmissao de carateres genéticos considerados indesejaveis, controlando a reproducao
dos “defeitos genéticos” (Carneiro, 2011). Ambas, eugenética positiva e eugenética
negativa, levantam questdes polémicas e contraditorias, mesmo considerando que o seu

objetivo aparente ¢ a promocao da satude e a preocupacdo com as geracdes futuras.

Assim, o avanco da genética e o diagndstico pré-natal ampliam o leque das possibilidades
de opgdes reprodutivas; no entanto, nem sempre a genética promoveu a autonomia
reprodutiva como objetivo ético. No caso de casais surdos, que considerem a surdez um
trago cultural distinto e ndo uma deficiéncia, o desejo de ter um filho também com surdez
¢ uma possibilidade. Esse desejo pode levar ao aconselhamento genético e a utilizagao de
tecnologias reprodutivas no sentido de, intencionalmente, terem uma crianga surda. A
resposta social e da comunidade em geral, em relacio a esta opg¢do e a este
posicionamento tem sido - de acordo com os estudos efetuados até ao momento - de
descrenca, inquietacdo, indignacao e condenagdo (Fahmy, 2011), considerando que as
opgdes reprodutivas dos futuros pais, podem limitar o desenvolvimento dos seus futuros

filhos.

Socialmente, existem de facto enormes pressdes relativas a eliminacao de fetos ou
embrides considerados imperfeitos geneticamente e ainda mais em relagdo a possibilidade
de utilizagdo intencional de tecnologias reprodutivas; essas pressdes sdo fundamentadas
na necessidade crescente de redugao de gastos com a satide e com a seguranga social, na
discriminacao e na falta de tempo 1til por parte dos progenitores para cuidarem dos filhos.
Verifica-se assim que o “estado da arte” atual da genética humana possibilita a abertura

de novos e antigos debates, com novas perspetivas (Archer, 2006).
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Testes genéticos preditivos da surdez

Desde sempre a educacgdo de surdos oscila entre as mudancgas nas técnicas e paradigmas
pedagogicos e as manifestacdes de identidade cultural. A deficiéncia auditiva ¢, sem
davida, um caso limite da compreensao ética uma vez que o discurso genético sobre a
surdez emerge dessa tensdo entre os argumentos da “anormalidade” fisica / sensorial e da

normalidade cultural (Diniz, 2003).

A andlise das predisposi¢des bioldgicas individuais para determinadas patologias, sdo o
fundamento dos testes preditivos (Melo & Nunes, 2000). O diagnéstico precoce da
etiologia da surdez / perda auditiva ¢ um dos principais beneficios dos testes genéticos
preditivos, uma vez que facilita a intervencdo precoce ao nivel familiar e clinico. Uma
das motivacdes mais referidas pelas familias surdas ou com casos de surdez familiar,
quando procuram os testes genéticos, ¢ a necessidade de compreenderem a causa da
surdez (Rao, et al., 2011). A identificacdo precoce da perda de audicdo ajuda na
abordagem médica e no tratamento a sugerir a familia. O conhecimento da etiologia da
situagdo, pode também orientar a familia na tomada de decisdes importantes em relagao
a reabilitagdo da crianga®. Adicionalmente, ndo devem ser desprezadas as razdes que
levam a procura de um teste genético, os processos de adaptacdo aos resultados desse
teste e o beneficio psicoldgico para a familia de conhecer a etiologia da perda auditiva da
crianga, uma vez que o fornecimento de informagdes oportunas sobre a probabilidade de
recorréncia da situagdo noutros filhos do casal facilita a melhoria da abordagem, ao nivel
do diagnostico e da intervengao precoce. A identificacdo precoce da surdez, em particular
da surdez pré-lingual, ¢ um fator determinante no desenvolvimento da linguagem, no
percurso escolar e na integragdo social dai que - em muitos paises - a surdez hereditaria
esteja incluida na lista de doencas contempladas em programas de rastreio. O
conhecimento prévio da situacao pode conduzir a terapias especificas com o objetivo de
retardar ou impedir certas formas de surdez genética — ¢ o caso dos portadores da
substituicdo A1555G do ADN mitocondrial, que ndo devem ser sujeitos a terapéutica com
aminoglicosideos (Caria & Fialho, [2005]). Para além disso, os testes genéticos podem

expor o envolvimento de outros 6rgaos que nao estdo diretamente envolvidos com a

34 Optar ou ndo por implantes cocleares, por exemplo.
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audi¢do, o que pode levar a uma tomada de decisdo em termos de reabilitacao /

terapéutica, diferente da inicialmente proposta.

Nos casos de surdez ainda sem explicagdo, os testes genéticos preditivos podem ser
confusos para a familia uma vez que sao - por um lado - um “alivio” quando se descobre
uma causa subjacente a deficiéncia auditiva mas sdo também - por outro lado - uma causa
de stress, pela dificil gestdo que a situagdo implica: a familia podera sentir-se culpada
pelos seus genes “imperfeitos” e sentir-se desorientada pela quantidade de informacao
que recebe e pela necessidade de ter de optar por uma atitude decisoria face a surdez e
perante as suas decisdes reprodutivas. Atualmente, a pesquisa das mutagdes genéticas
associadas a perda auditiva / testes genéticos preditivos de surdez ¢ de fécil realizagdo e
a descoberta da etiologia da perda de audicdo, nalgumas situagdes, facilita o
aconselhamento genético. No entanto, a possibilidade de utilizagdo de testes genéticos
preditivos para a surdez ¢ ainda encarada pela comunidade surda como uma ameaga
potencial a sua identidade enquanto comunidade cultural, sendo por isso muito cautelosa
em relagdo aos mesmos e ao aconselhamento genético (Stern, Arnos, Murrelle, Welch, &

Nance, 2002).

Questdes éticas

O Homem modifica o mundo e auto transforma-se gragas a ciéncia e as suas aplicagdes
tecnoldgicas. A tecnologia moderna permitiu o progresso ¢ a melhoria das condigdes de
vida das populagdes (Reis, 2003). No entanto, os avangos tecnoldgicos t€ém também o seu
lado obscuro pelos custos ambientais evidentes e efeitos sociais importantes trazidos pela
concentragdo do poder politico e econdmico, pelas alteragdes demograficas, pela febre do
consumo, pela desertificagdo das zonas rurais, pela destrui¢do da camada de ozono, pelo
aumento da acumulagdo de didxido de carbono na atmosfera e pela acumulacdo de

residuos toxicos (Reis, 2003).

A tecnologia inerente ao Projeto Genoma Humano coloca desafios tnicos, que estdo
ligados as questdes da privacidade e da honestidade na utilizagdo e no acesso a
informacao genética, aos aspetos clinicos e reprodutivos e a comercializagdo (Human

Genome Project Information Archive, 2013). A disponibilizagdo de resultados genéticos
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coloca aspetos éticos de enorme importancia, que vao para além das dimensdes da
honestidade e da privacidade e que se prendem com o impacto psicoldgico da informagao
genética (para o proprio e para os outros); estes aspetos prendem-se também com a
utilizacao adequada da informagdo genética — por quem a disponibiliza e por quem a
recebe (nomeadamente na tomada de decisdes ao nivel reprodutivo), com as incertezas
ligadas a realizacdo dos testes quando ndo ha tratamentos disponiveis para as patologias
que se poderdo encontrar (Human Genome Project Information Archive, 2013), com as
questdes ligadas aos testes a realizar nas criangas para detecdo de suscetibilidade para
doencas de manifestacdo tardia - rastreio genético para predisposicoes (Archer, 2006),

com aspetos ambientais aparentemente ainda pouco explorados®.

Justificar a utilidade da realizacdo de um teste preditivo para identificar doengas que ainda
ndo tém cura, ¢ a questdo ética central. Os fatores determinantes desta questdo sdo,
essencialmente: a gravidade da doenga, a idade de inicio dos primeiros sintomas da
mesma e o tratamento disponivel (ou como prevenir a doenga) (Melo & Nunes, 2000). O
crescente aumento de preocupacgao em detetar a tendéncia para determinadas patologias,
levanta outros problemas éticos graves. Foi ja referida a questdo do impacto psicoldgico,
devido a disponibilizagdo dos resultados dos testes genéticos. De facto, os desajustes
psicoldgicos, familiares e sociais - nomeadamente ao nivel da discriminacao (devido a
constitui¢do genética de um determinado individuo) e em relagdo a selecdo de embrides
(nos casos de testes pré-implantatorios na procriagdo medicamente assistida— PMA), sdo
dimensdes a considerar, a valorizar e a tratar com toda a sensibilidade, no momento do

aconselhamento genético.

Com a necessidade de operacionalizagdo destes dilemas éticos, os principios classicos da
Bioética apresentam uma necessaria e evidente aplicabilidade (Archer, 2006): a
Autonomia — que implica o consentimento informado de todas as partes envolvidas e
exige o respeito da privacidade e da confidencialidade; a Beneficéncia e a Nao-
maleficéncia, que exigem que a experimentagdo em seres humanos se realize apds uma
avaliagdo cuidada dos beneficios versus riscos; a Justica, que implica equidade na

distribuicao de beneficios e de custos. A aplicacdo destes principios éticos ¢ dificil e

%5 Caso dos transgénicos.
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torna-se ainda mais complicada e complexa nas questdes comerciais e de patenteacao

(Archer, 2006).
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SINOPSE

Atualmente sdo as patologias novas e fatais que dominam as preocupagdes da
humanidade; a breve prazo, sera a capacidade para manipular o genoma humano a grande
preocupacdo do Homem. Quis o destino que Aldous Huxley se cruzasse com George
Orwell, a quem deu aulas por um curto espaco de tempo. O cruzamento entre as
possibilidades avancadas pelo progresso cientifico e tecnologico de Huxley e a vigilancia
de Orwell levam a reflexdo sobre as consequéncias da rapida chegada do futuro (Oliveira,
2013). Na area da genética e da deficiéncia auditiva, o futuro da investigacao esta no facto
de a surdez ser entendida como uma situacdo complexa, com origem e expressao
multifatorial e que precisa por isso de uma abordagem multidisciplinar. A capacidade de
se modificar organismos geneticamente, a descoberta do genoma humano e o poder da
genética constituem dilemas de proporc¢des gigantescas (Oliveira, 2013); os enormes
avangos da tecnologia genética, permitiram a identificacdo de um grande niamero de genes
responsaveis pelas diferentes patologias e — especificamente - pelos diferentes tipos de
perda de audicdo. Algumas das mutagdes identificadas sdo muito frequentes, no entanto
existem outros genes que correspondem a causas de surdez isolada. Para melhor
compreender a surdez / deficiéncia auditiva, ¢ necessario continuar a trabalhar com as
diferentes populagdes ao nivel epidemioldgico, investigando as suas causas mais
frequentes. Este investimento na investigacdo, ira com certeza possibilitar uma melhor
compreensdo desta situacdo e uma abordagem alargada que ndo se limite apenas a
dimensdo clinica, mas também as dimensdes psicologica, social e antropoldgica da

surdez.

A possibilidade de instrumentalizagdo da vida humana representa o resumo das questoes
¢éticas colocadas pela manipulagdo genética e pelos testes genéticos preditivos. Aquilo
que nao era sonhado, ou parecia impossivel, € hoje realidade: ¢ possivel ter conhecimento
de aspetos da vida humana “antes dela o ser” (enquanto imaginario dos futuros
progenitores), antes de nascer, durante o ato do nascer e apds o nascimento. Os testes
genéticos preditivos, pré ou pos-natais, podem ter consequéncias drasticamente diferentes
devendo por isso ser objeto de profunda reflexao pelas implicagdes que representam ao

nivel de todas as dimensodes da vida do ser humano.

No caso particular da surdez / deficiéncia auditiva / hipoacusia / perda auditiva - seja ela

entendida como diferenca, deficiéncia ou patologia — os testes genéticos preditivos
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apresentam, na maioria das situagdes, a possibilidade de previsao e de detegdo precoce,
mas podem colocar aqueles que convivem com esta situagdo numa posi¢ao de

vulnerabilidade e de ambiguidade: saber ou ndo saber previamente, eis a questdo.
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CAPITULO 111

CULTURA SURDA
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1. UMA ABORDAGEM CULTURAL DA SURDEZ

Para além das consequéncias ao nivel da comunicag¢do e do desenvolvimento da oralidade,
a surdez tem também consequéncias ao nivel emocional e social: a exclusdo e o acesso
limitado — por parte das pessoas com surdez - aos servicos disponiveis a sociedade
ouvinte, levam a sentimentos de soliddo, isolamento e frustracdo. Também as questdes
educacionais sdo relevantes: se um individuo com deficiéncia auditiva congénita ndo teve
a oportunidade de aprender lingua gestual durante a infancia, pode sentir-se excluido das
interacdes sociais pois sente-se limitado por ndo controlar a sua lingua natural. Uma outra
dimensdo - a econdmica - ¢ particularmente visivel em especial nos paises em
desenvolvimento: as criangas com perda de audi¢do ou com deficiéncia auditiva / surdez,
raramente sao contempladas com subsidios ou bolsas e a taxa de desemprego, entre os
adultos nas mesmas condi¢des, ¢ mais elevada que entre os adultos ouvintes. Mesmo no
caso dos adultos com surdez inseridos no mercado de trabalho, verifica-se que o seu
exercicio profissional ¢ em niveis de qualificagdo mais baixos, comparativamente com 0s
ouvintes. Assim, ao impacto econdmico ao nivel individual (pela maior necessidade de
investimento ao nivel pessoal e de reabilitagdao) acresce o impacto econémico ao nivel

social, na comunidade e no pais (WHO - World Health Organization, 2013).

A questdo da “deaf-culture”, em que somos colocados perante uma diferenca linguistico-
cultural a prépria de um grupo social, ¢ um assunto polémico pois as questdes de
identidade estdo ligadas as relagdes sociais, experiéncias e subjetividade (Brah, 2006).
Mesmo a Organizagdo Mundial de Saude (WHO - World Health Organization, 2013) ndo
considera que a falta de acesso a lingua materna seja a grande limitacdo dos individuos
com surdez. No entanto, ¢ por essa situagdo que os mesmos se encontram limitados na
sua capacidade de comunicar e de aprender. Apesar de a OMS apresentar solugdes
importantes para a “resolu¢cdo” da questdo da surdez (como ¢ o caso da reabilitagdo
auditiva cldssica, da leitura labial e da amplificagdo sonora), esta abordagem ¢ ainda
representativa da hegemonia da sociedade ouvinte, pois ndo assenta na questao do acesso
precoce das criancas surdas a sua lingua materna - a lingua gestual - que ¢ para os surdos
o principal fundamento (mas ndo o unico) para a necessidade de reconhecimento da “sua”

cultura, a cultura surda, da comunidade surda especifica em que se insere.
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Em Portugal, apesar da Lingua Gestual Portuguesa estar reconhecida na Constituicdo da
Republica desde 1997°¢, encontramos ainda muita resisténcia ao bilinguismo e a lingua
gestual nem sempre € reconhecida com a primeira Lingua dos Surdos.

De acordo com a Declaragdo Universal dos Direitos Humanos “Aos pais pertence a
prioridade do direito de escolher o género de educagdo a dar aos filhos™ ¥’ e ¢ também por
esta razdo que a comunidade surda luta pelo bilinguismo. Sendo a lingua um sistema
comunicativo especifico do Homem - com regra especificas e uma gramatica propria - a
Lingua Gestual Portuguesa (LGP) apresenta também essas carateristicas, tal como outras
linguas orais e outras linguas gestuais. Tal como anteriormente referido, a lingua gestual
ndo ¢ uma lingua universal, pois cada pais possui a sua — reforg¢a-se assim que se uma
crianga surda tiver a possibilidade de aprender a lingua gestual do seu pais, o acesso a

comunicagdo por parte da mesma ¢ paralelo ao de uma crianga ouvinte.

Numa perspetiva intercultural, a premissa ¢ que existe uma relagdo dialética entre lingua
e cultura e que a identidade se constrdi nessa intersec¢do — uma nova lingua / uma nova
cultura. Por oposicdo, a visdo essencialista da lingua fundamenta-se no pressuposto de
que existem linguas melhores, mais puras e homogéneas que outras € que hd uma
identificagdo bésica entre nagdo e lingua. A par deste essencialismo linguistico e cultural
(Moita Lopes, 2005) , propde o foco em comunidades heterogéneas e praticas linguisticas
de pessoas de diferentes classes e grupos sociais. No caso da comunidade surda, apesar
de espelhar alguns dos aspetos da cultura dominante envolvente, ela desenvolveu
mecanismos € processos gnosiologicos e epistemologicos proprios, através dos quais
esses mesmos aspetos da cultura dominante e outros, foram compreendidos dentro da

experiéncia nativa dos surdos.

A British Deaf Association (2015), a propdsito da questdo “O que ¢ a cultura de surdos”*®
refere que tal como outras minorias linguisticas, também os surdos t€ém uma cultura inica,
com particularidades que se revelam inclusivamente ao nivel da interacao social. Uma
dessas particularidades ¢ a necessidade de contacto visual constante para que a
comunicagdo entre pares seja eficaz; num restaurante, por exemplo, a interagdo e a

comunicagdo sao efetuadas via Lingua Gestual o que impossibilita comer e conversar, ao

36 Artigo 74, alinea h, n°2 da Constituigdo da Republica Portuguesa de 1997.
37 Artigo 26, alinea n° 3 da Declaragdo Universal dos Direitos Humanos 1948
38 What is Deaf Culture?
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contrario do que acontece com os individuos ouvintes. Uma outra situacao ¢ o conto € o
reconto de historias e piadas, com um evidente envolvimento da linguagem corporal e

uma perce¢do da mensagem muito particulares.

Nestes exemplos € em tantos outros, a surdez € percecionada como uma caracteristica de
um conjunto de pessoas que nascem, crescem e socializam utilizando enfaticamente as
informagdes visuais e cinestésicas que as rodeiam, definindo um grupo cultural social e

linguistico.
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2. SURDEZ COMO DEFICIENCIA

O debate relativamente a questdo de saber se a surdez ¢ ou nao a base de uma cultura ¢
um debate que desperta emogoes e nos leva a alguma subjetividade (Cromack, 2004).

A surdez ¢ vista historicamente com fundamento num modelo de abordagem médica
como um comprometimento fisico associado a deficiéncia, em paralelo com outros
défices sensoriais ou motores. A surdez como deficiéncia tem sido a premissa basica da
educagao e reabilitacao dos surdos ha décadas (Butler, Skelton, & Valentine, 2001).
Nesta perspetiva, a surdez interfere na capacidade de resposta aos estimulos sonoros ¢
assim na capacidade de comunicac¢do do individuo, ndo lhe permitindo disfrutar de alguns
aspetos da cultura convencional como, por exemplo, da musica. Nesta abordagem, os
efeitos negativos da surdez podem ser minimizados com o apoio da tecnologia como por
exemplo aparelhos auditivos e implantes cocleares e também pela utiliza¢ao do oralismo,
de modo a que a pessoa surda consiga “falar” e “ler” visualmente a fala de outras pessoas
(Higgins, 1990). Assim, o individuo ¢ membro de uma heranga familiar e social que ndo
considera a incapacidade de ouvir uma parte integrante de seu funcionamento diario. Uma
das leituras do conceito de “cultura” ¢ a de que o mesmo ¢ um conceito amorfo e que cada
individuo vive em varias comunidades gerindo a sua relacdo com as mesmas (Turner,
1994), pelo que as pessoas com surdez t€ém de aprender a funcionar como membros de
uma familia e de uma comunidade, integrando-se nos seus costumes.

Mais recentemente, surgiram abordagens relativas a surdez que a consideram uma
caracteristica ndo apenas reduzida a uma deficiéncia sensorial, mas sim algo mais
complexo uma vez que as consequéncias sociais da surdez podem impedir a comunicagdo
por parte do sujeito surdo, situacdo causadora de isolamento e discriminacdo. A
linguagem ¢ a base desta questdo, pois ¢ através dela que exprimimos 0s Nnossos
pensamentos e € ela que constitui o instrumento das fungdes psicologicas e assim nos
diferencia enquanto seres humanos (Vygotsky, 1998). Existe, no entanto, o perigo de a
comunidade surda ser considerada uma entidade Unica, constituida por individuos
semelhantes € com comportamentos homogéneos (Woll & Ladd, 2012). Esse
entendimento acarreta a descaracterizagdo das populagdes constituintes de comunidades

especificas, levando a uma visdo minimalista em relagdo aos seus aspetos socioculturais.

Segundo Perlin (2001), podem-se identificar muitas identidades surdas dentro daquilo a

que convencionalmente se denomina “cultura surda”: existem surdos filhos de pais
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surdos, surdos sem contacto com outros individuos surdos, surdos integrados na
comunidade surda mas com pais ouvintes, surdos com apenas um dos progenitores com
surdez, entre uma variabilidade de possibilidades de combinacdo de situagdes. De
qualquer modo, ainda segundo o mesmo autor, na construgdo destas diferentes
identidades impera sempre a identidade cultural surda “como ponto de partida para

identificar as outras identidades surdas”.

Alvaro Marchesi (1996) refere que a crianca percebe o mundo também através da
linguagem, que se converte em parte essencial do seu desenvolvimento cognitivo. A
linguagem serve para planificar e regular a a¢gdo humana e ¢ uma evolucao dos primeiros
intercAmbios sociais e comunicativos. Desde a psicologia cognitiva que se realca a sua
influéncia no modo como se interpreta, armazena e utiliza a informacdo. Ao mesmo
tempo, afirma-se a necessidade do conhecimento para se fazer uma utilizacao adequada
da linguagem, para realizar inferéncias e para organizar a narracdo dos sucessos e
experiéncias. Realga-se também a importancia do conhecimento das intengdes do ouvinte
e das regras conversacionais para se estabelecer um didlogo significativo. A
comunicagdo, veiculo basico para a transmissdo de informacgdo, ¢ sustentada na mutua
aceitacdo de normas implicitas de conceitos partilhados e de informagdes aceites. A
comunica¢do também se fundamenta no conhecimento do facto das expressdes podem
cumprir diferentes fungdes dependentes da intengao do falante e que irdo ser interpretadas

pelo ouvinte através de dados contextuais ou expressivos.

As criangas surdas de 4-6 anos com baixo nivel linguistico, tém maior dificuldade em
recordar sequéncias narrativas da vida didria que as criangas ouvintes e que aquelas,
também com surdez, que tinham estabelecido pelo menos intercambios comunicativos
em linguagem gestual. Este dado indica a influéncia do défice de informacdo na

organiza¢do do conhecimento e da memoria.

A representacdo mental da informacgdo ¢ um dos elementos centrais do conhecimento, nao
apenas na perspetiva de retencdo da informacgdo, mas também na utilizacdo ativa da
mesma. A capacidade de formular hipéteses, de raciocinar sobre proposi¢des e de
comprovar mentalmente diversas alternativas, sdao habilidades intelectuais onde a

linguagem tem grande importancia. E natural, por isso, que as pessoas surdas tenham

45



dificuldades na realizagdo destas operacdes, com carateristicas mais formais ou
proposicionais, em particular se ndo tiverem acesso a uma alternativa de comunicacgao
eficaz e estiverem confinados a utilizacdo da oralidade como meio de comunicagdo

preferencial.
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SINOPSE

A existéncia de uma cultura surda apoia-se, numa perspetiva social, no conceito de
multiculturalismo que entende a cultura ndo apenas como etnia, religido ou nacionalidade,
mas numa perspetiva de determinagao propria de grupos com direitos coletivos.

A educagao da crianca surda deve ser alavancada na perce¢do do individuo surdo e na sua
forma de estabelecer relagdes sociais, em conjunto com os valores culturais da sociedade
ouvinte.

A questao da existéncia de uma cultura surda ¢ entendida pela pessoa com surdez como
ter possibilidade de viver em igualdade inserido num mundo ouvinte, com um estilo de
vida diferenciado, mesmo que ndo sendo “pertenca” das dimensdes classicas de nacao,

raca ou etnia.
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