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A SINDROME DE USHER E SUAS IMPLICAGOES EDUCACIONAIS

Alex Garcia

Através deste trabalho pretendemos focalizar as questdes que abarcam a Sindrome de Usher e
suas implicagdes educacionais. Esta Sindrome que é considerada atualmente a principal sindrome 6culo-
auditiva conhecida, conseqlientemente a principal causa de surdocegueira pds linglistica no mundo. Nao
obstante a estas questdes levantaremos algumas atitudes, comportamento e adaptacdes que nods
educadores devemos conhecer para colaborarmos com o fortalecimento da confianga e independéncia
dos portadores desta sindrome, dando-lhe suporte para seu pleno desenvolvimento no ambiente escolar-
pedagdgico.

INTRODUCAO

Tendo em vista que a Educacao de pessoas portadores de deficiéncia vem ganhando destaque em
nosso meio, tanto cientifico - pedagdgico quanto social, é de fundamental importdncia que saibamos
detectar precocemente, através de caracteristicas Unicas, as mais diversas problematicas que, como
conseqliéncia, trazem em um futuro proximo, dificuldades, muitas vezes de tal ordem que impossibilitam o
desenvolvimento do individuo.

Ndo obstante a estes argumentos, acreditamos que o carater pedagdgico que encerra a questdo
da pessoa portadora de deficiéncia, ndo pode ser desvinculada da questdo clinica - patoldgica de sua
deficiéncia. Este vinculo é importante a fim de conhecer as "particularidades", das quais, muitas vezes, o
individuo ndo pode fugir, apenas adaptar-se a medida do possivel e do necessario. Também este vinculo
€ importante no momento de se proceder a avaliagdo pedagdgica para futuras intervengoes.

Assim, postulamos este projeto, tendo como referencial a Sindrome de Usher. Sindrome esta, que
para termos idéia, atinge cerca de 3% a 6% da populagdo congenitamente surda ou parcialmente surda
no mundo.

Um jovem com Sindrome de Usher tem varias necessidades. Se estas ndo forem encontradas e/ou
percebidas precocemente, provavelmente este individuo apresentara dificuldades de ajustamento, entre
outras problematicas.

Contudo, um jovem cuja surdez é causada pela Sindrome de Usher ird desenvolver uma condigdo
chamada Retinose Pigmentar, que afeta a visdo. Esta condigcdo é caracterizada por pobre adaptagdo ao
escuro e perda de campo visual. Desta forma, pessoas que tem Sindrome de Usher irdo ter dificuldades
para enfrentar o modo de vida que a Retinose Pigmentar impde, principalmente no que se refere a
sociabilidade e educacao, atributos indispensaveis que temos a responsabilidade de mediar para um
satisfatorio desenvolvimento do individuo.

Retinose Pigmentar (RP), o que é ?

A Retinose Pigmentar refere-se a um grupo de enfermidades degenerativas e hereditarias da retina.
Esta é uma das capas da parte porterior do olho. Nela estdo as células chamadas cones e bastonetes,
com as quais podemos ver as cores e na obscuridade.

Os primeiros Sintomas da RP

Os primeiros sintomas e a idade de surgimento estdo ligadas a forma genética da RP. Estas formas
genéticas sdo:

RP - AD : os sintomas podem aparecer entre os 16 e os 35 anos de idade;

RP - AR : podem aparecer entre os 8 e 15 anos de idade;

RP - RLX : podem aparecer antes dos 15 anos de idade.
Os primeiros sintomas podem ser:
- acuidade visual diminuida;

- nictalopia ;



- miopia ;
- restricdes no campo visual - perda da visdo periférica.
A Sindrome de Usher (US)

A US é uma enfermidade genética em que associam-se RP e surdez neurosensorial congénita.
Descrita pelo Dr. Charles Usher em 1914, é considerada hoje como a primeira causa de surdocegueira pds
linguistica no mundo.

A Sindrome de Usher (US) e seus Tipos:

US1 - Surdez congénita profunda com sintomas de RP que se manifestam antes da adolescéncia
em 90% dos casos. Apresentam problemas de equilibrio.

US2 - Perda moderada a severa de audigdo, congénita, com sintomas de RP que se manifestam
depois da adolescéncia em 10% dos casos. Ndo apresentam problemas de equilibrio.

US3 - Perda progressiva de audigdao perceptiva com sintomas de RP que se manifestam antes da
adolescéncia, mas os casos sao muito raros.

US4 - Igual a US2, porém com uma heranga ligada ao sexo, afetando sé filhos homens. Casos
muito raros.

Sintomas da Sindrome de Usher (US)
Em geral, os sintomas encontrados na US sdo:
Alteragdes audioldgicas e vestibulares:

- Problemas para aquisicdo da linguagem;

- Surdez;

- AlteracGes no equilibrio é propria da US2;
- Atraso no desenvolvimento psicomotor.
Alteragdes visuais:

- acuidade diminuida;

- miopia e glaucoma;

- nictalopia;

- perda de visdo periférica;

- visdo em tubo

Os sintomas da Sindrome de Usher podem ser melhor compreendidos analisando o paralelo entre a
visdo normal e a visao Usher exemplificado pela fig.1.
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Um aspecto importante a se destacar é o fato de que a Retinose Pigmentar pode afetar a visdo de
diferentes maneiras ,ndo apenas pela forma concéntrica que € caracterizada pela perda de visdo
periférica. A fig.2 exemplifica os quatro processos basicos de degeneragcdo causado pela Retinose
Pigmentar.

Como se Herda a Sindrome de Usher (US)
A herancga é autossdmica recessiva: 25% de chances de transmissao.
A FreqlUiéncia da Sindrome de Usher (US)

Acredita-se que a US é a mais importante sindrome éculo-auditiva conhecida e a principal causa
de surdocegueira pds-linguistica no mundo.

Sua freqlUéncia varia entre 1.0 e 31.7%, sendo a mais alta encontrada na populagdo surda de
Lousiana - EUA.

Prevencgdo da Sindrome de Usher (US)
Como ainda ndo se conhece a etiologia, ndo ha cura para a US. Deve-se, porém, depois da
confirmacdo do diagndstico da US, encaminhar o portador a um servico de apoio psicoldgico para

trabalhar a aceitacdo de outro canal sensorial e pedagdgico especializado. Através deste novo canal
sensorial, trabalhar-se-& meios de comunicagdo alternativos.

Como Identificar a US
O que nés Educadores precisamos prestar atengdo:

- A crianga que no escuro se pendura em vocé ou procura um corrimdo para se apoiar;



Dificuldade em seguir um objeto em movimento;

- Dor de cabeca e olho irritado depois de exposicdo a luz do sol ou luz muito brilhante;

A crianga que é muito mais desajeitada que as outras na classe;

- A crianga que tem frequentes acidentes;

Criangas com pouco equilibrio;

Crianca que anda com os pés virados para fora-passo lento e rastejante.
Sugestdes Uteis depois do diagndstico
- Aprenda sempre mais sobre a RP e US e a maneira particular de como afetam seu aluno;

- Seja observador no que se refere-se a leitura, ao movimento, e as relagdes gerais de seu aluno
para com o ambiente;

Converse com seu aluno e pergunte o que ele necessita;

Busque saber a respeito da luz (sentar perto da janela com esta a suas costas; iluminagdo extra
em sua classe); pergunte se a iluminagao esta incomodando;

Destaque os esportes e atividades nas quais seu aluno pode se sair bem; escolha os que nao
dependem da visao lateral;

Contribua para que seu aluno e sua familia pensem realisticamente o futuro.
Sugestdes referentes a comunicagao

- manter a luz na diregdo de quem fala;

- manter-se na linha de visao;

- ndo mover-se muito, e ao usar gestos manter as maos a altura do rosto se ainda faz LOF e ao
nivel do peito se ndo o faz;

- busque o maximo contraste no quadro de giz; separe com cuidado as palavras, tente evitar as

letras em script, pois é dificil para o portador de US ler o contorno das letras;
- usar um pontador para direcionar os olhos do estudante.
Comunicagdo em lingua de sinais
- manter os sinais dentro do campo de visao do aluno;
- manter o minimo de alfabeto manual;
- usar sinais falando normalmente;
- manter claro os sinais e sentengas;
- mantenha uma distancia confortavel (4 a 5 pés e razoavel).

- busque conhecer e desenvolver formas aumentativas de comunicagdao como o alfabeto manual
(dactilologico), a escrita na mao (international Standard Manual Alphabet), etc.

Conclusao

Através deste trabalho, buscamos estender o conhecimento sobre a Sindrome de Usher, ndo s6 em
seus aspectos clinicos, mas também pedagdgicos, estes que estdo mais préximos de nosso cotidiano.
Postulamos algumas sugestdes, diga-se de passagem, ndo sdo as Unicas, que podem ser Uteis a nds
educadores tanto para um reconhecimento em sala de aula desta problematica, quanto referente a
nosso comportamento posterior ao diagndstico da Sindrome de Usher. Enfim, buscamos com este artigo
aproximar um pouco mais as questdes clinicas e pedagdgicas, assim como aproximar nossa atuacao,
vezes distantes, das caracteristicas e necessidades de nosso aluno.
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