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A Doenca da Urina do Xarope de Bordo caracteriza-se por alteragdes metabdlicas,
neurologicas e da linguagem. No que se refere as alteragdes metabdlicas esta doenga
& caracterizada por alteragbes de trés aminoacidos de cadeia ramificada: leucina,
isoleucina e valina. Esses aminoacidos séo excretados pela urina provocando um odor
caracteristico que da nome a doenga. A alteragdo metabdlica descrita na literatura
acarreta um quadro neurolégico que manifesta-se logo ao nascimento e se caracteriza
por inapeténcia, hipertonia muscular e espasmos. Nao tratado o quadro evolui para
convulsoes, ataxia, movimentos do tipo atetdsico e severo retardo neuropsiquico po-
dendo levar a crianga & morte. Quanto 2 linguagem, a literatura destaca além de retar-
do neuropsicomotor um quadro de deméncia progressiva. No que se refere ao trata-
mento, & imprescindivel uma restricao dietética com o objetivo de controlar a alteragao
dos cetoacidos. Cabe ressaltar que nenhum dado foi encontrado em literatura no que
diz mspeitn a uma descrigao das alteragdes de linguagem e da importancia da equipe
interdisciplinar no processo de reabilitagao. Esta pesquisa tem como objetivos: carac-
terizar as manifestagoes da linguagem na Doenga da Urina do Xarope de Bordo e
mammmmmﬂ de reabilitagao da linguagem
nesta Sindrome. Os sujeitos desse estudo serao duas gémeas com idade de 2 anos e
wmsns dusu:m fenml'lo, atendidas na Clinica de annaudiolugia do CESUMAR.
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ectiva sociointeracionista e discursiva da linguagem.




