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RESUMO

A aplicacdo das EO é de extrema importancia para o diagnéstico do Espectro
da Neuropatia Auditiva (ENA), desordem caracterizada pela funcionalidade das
células ciliadas externas demonstrada pelo registro das EO e/ou microfonismo
coclear e auséncia ou muito prejudicada resposta neural observada no PEATE e
reflexo acustico ausentes, levando a uma incompatibilidade entre os achados
audiologicos. Objetivo: caracterizar as Emissdes Otoacusticas Transientes em
criancas com Espectro da Neuropatia Auditiva, no decorrer do tempo. Métodos:

foram coletados dados de prontuarios dos pacientes do Centro de Pesquisas
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Audiologicas, Hospital de Reabilitacdo de Anomalias Craniofaciais, Universidade de
Sédo Paulo com diagndstico audiologico de ENA.Resultados: foi possivel verificar
uma queda no regisro das EOE-T no decorrer das avaliacdes, ndo houve diferenca
estatisticamente significante entre frequéncias e orelhas, a média em meses em que
ocorreu a perda das EOA-T foi de 56,7 e no que se refere a etiologia o estudo
demonstrou que dez criancas avaliadas apresentaram a hiperbilirrubinemia como
fator de risco e durante as avaliagcdes nove dessas criancas apresentaram perda das
EOE — T em pelo menos uma frequéncia, seguido de causa idiopatica onde foi
possivel observar que sete das criancas ndo apresentaram fatores de risco para a
surdez e que 5 dessas criancas apresentaram perda da EOE — T em pelo menos
uma frequéncia. Concluséo: € evidente no estudo que pacientes portadores de ENA
perdem as EOE no decorrer do tempo, contudo sua causa ainda néo € definida,
dessa forma vé-se a importancia da realizacdo de estudos relacionados para

aprofundamento.
Descritores: neuropatia, deficiéncia auditiva, crianca, emissdes, eletrofisiologia
INTRODUCAO

As emissdes otoacusticas (EO) séo sons de fraca intensidade gerados na
céclea que podem ser captadas no meato acustico externo por meio de microfones

altamente sensivel e podem ser espontaneas ou evocadas por estimulo acustico?.

A pesquisa das emissOes otoacusticas € um teste objetivo, ndo invasivo e
rapido que avalia a funcionalidade das células ciliadas externas e possibilita o

diagnéstico diferencial de patologias cocleares e retrococleares®**.
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As EOA fornecem informacfes importantes sobre o funcionamento das
células ciliadas externas e estdo presentes em orelhas com audicdo periférica

normal ou préxima do normal.

Nas ultimas décadas a descoberta e a introducdo das emissfes otoacusticas
na pratica clinica possibilitou a realizacdo do diagndstico diferencial de lesdes
auditivas que acometem especificamente as células ciliadas externas da coclea das
lesbes que acometem outros pontos do sistema auditivo, possibilitando a prescricdo

do tratamento mais pertinente®’.

A aplicacdo das emissGes otoacuUsticas na pratica clinica é de extrema
importancia para o diagnostico do Espectro da Neuropatia Auditiva (ENA) que é uma
desordem caracterizada pela presenca de funcionalidade de células ciliadas
externas demonstrada pelo registro das EO e/ou microfonismo coclear e auséncia
ou muito prejudicada resposta neural observada no PEATE e reflexo acustico

ausentes, levando a uma incompatibilidade entre os achados audioldgicos.

Em junho de 2008, durante a conferéncia sobre o desenvolvimento e gestao
de identificacdo de criancas com Neuropatia, houve um consenso internacional de
gue essa condicdo deveria ser corretamente chamada de Espectro da Neuropatia
Auditiva. Essa modificagdo na nomenclatura deu-se ao fato de que estudo realizado
em 2002° demonstrou que metade das criancas com Neuropatia Auditiva
apresentaram habilidade de percepcao de fala igual as criangcas com perda auditiva
sensorioneural e apresentavam potencial evocado cortical, enquanto a outra metade
das criangas revelaram resultados insatisfatorios nos testes de percepcéo de fala e

auséncia de respostas de potencial evocado cortical, sugerindo assim que o termo
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Neuropatia Auditiva descreve varios transtornos, que varia de dessincronia auditiva

para uma verdadeira neuropatia do nervo auditivo®.

Neste trabalho foi utilizado o termo Espectro da Neuropatia Auditiva para
definir os individuos de variada faixa etaria que apresentarem como achados
audiolégicos: presenca de emissfes otoacusticas e de microfonismo coclear,
indicativo de funcdo coclear normal, auséncia de reflexos acusticos, auséncia ou
anormalidade dos Potenciais Evocados Auditivos de Tronco Encefalico — PEATE, os
limiares tonais podem estar proximos da normalidade ou até mesmo apresentar
perdas auditivas de grau profundo, com discriminacdo de fala incompativel com o

limiar para tom puro 1011121314159

O Espectro da Neuropatia Auditiva € determinada pela perda da sincronia na
conducdo nervosa, ndo sendo definido o local especifico da lesdo, mas que pode
acometer as células ciliadas internas, as sinapses entre as células ciliadas internas
e 0 nervo auditivo (8° par), o proprio nervo auditivo ou varias dessas estruturas ao

mesmo tempo®®t’.

Pacientes com Espectro da Neuropatia Auditiva podem ter todos os
graus de perda auditiva, porém muitos tém perdas de grau severo profundo. A
audiometria tonal muitas vezes apresenta configuracao plana, contudo perda com
énfase nas frequéncias baixas sdo comuns e é provavel que flutue no dia-a-dia ou
mesmo minuto a minuto. A capacidade de percepcdo de fala nos pacientes
portadores desta patologia € dramaticamente pior do que 0 previsto pelo grau de
perda auditiva, a patologia pode aparecer em qualquer idade, porém a maioria dos
casos sd0 congénitos ou surgem na primeira infancia®®. Estudos de <caso e

estudos clinicos demonstraram que o ENA pode ocorrer na auséncia de qualquer
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problema médico aparente, mas a associacdo com VAarios outros sintomas e
condi¢cBes pode ser mostrado. Os primeiros relatos sobre o ENA estavam ligados a
lesGes neurologicas periféricas (ataxia de Reich e sindrome de Charcot-Marie-
Tooth), além disso, desordens imunes ou doencas infecciosas também estédo
relacionadas a esta desordem, bem como fatores neonatais como a

hiperbilirrubinemia e anéxia, especialmente em criangas®*.

Na pratica clinica, freqientemente observamos o desaparecimento das
emissdes otoacusticas, permanecendo apenas o registro do microfonismo coclear.
Estudos realizados em 1999 e em 2002 relataram que algumas criangas com
Espectro da Neuropatia Auditiva perderam suas EO no decorrer do tempo, porém

mantiveram o registro do microfonismo coclear®® 2.

Estudo realizado em 2001 descreveu que 80% dos pacientes diagnosticados
com ENA apenas 9% ndo demonstraram EO durante a avaliacdo e em 11% dos
casos as EO desapareceram ao longo do tempo. As razfes para a perda das EOA

no decorrer do tempo n&o é clara®®.
OBJETIVO

O objetivo desta pesquisa foi caracterizar as Emissdes Otoacusticas
Transientes em criancas com Espectro da Neuropatia Auditiva, no decorrer do

tempo.
METODOS

O presente estudo foi aprovado pelo Comité de ética da instituicdo de origem

sob o nimero 274/2009-SVAPEPE-CEP.
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O estudo foi realizado no Centro de Pesquisas Audioldgicas do Hospital de
Reabilitacdo de Anomalias Craniofaciais da Universidade de S&o Paulo. Nesta
instituicdo realiza-se o processo de diagnéstico audiolégico e a intervencdo com a
selecdo, verificacdo, validacdo e adaptacdo de aparelho de amplificacdo sonora

individual, como também o programa de implante coclear.

Trata-se de um estudo retrospectivo e longitudinal, com a andlise do
prontuario de 24 pacientes com diagnostico audiolégico de Espectro da Neuropatia
Auditiva, definido por equipe interdisciplinar baseados nos seguintes achados na
avaliagdo audiologica: 1. Auséncia de Potencial Evocado Auditivo de Tronco
Encefalico (PEATE); 2. Presenca de Emissfes OtoacuUsticas Evocadas transientes
e/ou microfonismo coclear na pesquisa dos potenciais evocados auditivos de tronco
encefalico; 3. Reflexos acusticos contralateral e ipsilateral ausentes bilateralmente;

4. Avaliacdo neurologica normal.

Foram coletados os dados dos prontuarios dos pacientes referentes a
pesquisa das emissdes otoacusticas evocadas transientes nas bandas de
frequéncias de 2000, 3000, 4000 e 5000 Hz, considerando a ocorréncia das mesmas
em analise longitudinal no periodo de um més a sete anos. Foi considerada
presenca de emissdes otoacusticas transientes quando a relacdo sinal/ruido foi
maior ou igual a 3dB e a reprodutibilidade por banda de frequéncia foi maior ou igual

a70%’.

No periodo do estudo todos o0s pacientes apresentavam timpanometria com
pressdo variando de +90 a -100 daPa e complacéncia entre 0,3 e 1,3 mI* e
otoscopia normal definida pelo médico otorrinolaringologista, caracterizando funcéo

de orelha média normal.
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Foram considerados de uma até quatro avaliagdes, uma vez que alguns

pacientes realizaram somente uma avaliacéo e ja foi indicada a cirurgia de IC.

Para andlise dos dados, foi realizada a analise de sobrevida para verificar o
tempo médio em meses em que ocorre a perda das emissdes otoacusticas
evocadas transientes e o teste Log Rank (Mantel-Cox) para verificar se ha diferenca

entre as curvas das diversas frequiéncias e entre as orelhas.

RESULTADOS

No grafico 1 ilustramos a porcentagem de perda das EOE-T em criangcas com
Espectro da Neuropatia Auditiva para ambas orelhas e para cada frequéncia no
decorrer do tempo, desde o diagndéstico até quatro avaliacdes posteriores. Podemos

observar que ha uma queda no registro das EOE — T no decorrer das avaliacdes.

Grafico 1 — Perda em porcentagem das EOE-T no decorrer do tempo
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A Tabela 1 mostra por meio da analise de sobrevida a média do tempo em
meses em que ocorreu a perda das EOE-T em ambas orelhas para cada frequéncia
avaliada. O teste mostrou ndo haver diferenca estatisticamente significante entre as

curvas (p=0,721).

Tabela 1 — Analise de sobrevida por meio da média do tempo em meses em que

ocorreu a perda das EOE-T em ambas orelhas para cada frequéncia avaliada

Tempo Intevalo de confianca a 95%

Média ep Lim. Inf |Lim. Sup
OD2K 58,5 6,1 46,5 70,6
OD3K 60,6 6,3 48,3 72,9
OD4K 60,3 6,0 48,6 72,0
OD5K 47,4 4.6 38,4 56,4
OEZ2K 55,0 5,9 43,4 66,6
OE3K 64,1 6,5 51,3 76,9
OE4K 59,1 6,1 47,2 71,0
OE5K 51,6 5,5 40,9 62,4
Total 56,7 2,1 52,6 60,7
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A Tabela 2 mostra a perda das EOE — T relacionada a etiologia

Tabela 2 — Namero de criancas que perderam as EOE-T relacionada a etiologia

Legenda: Etiologias: 1 — Causa idiopatica, 2 — Hiperbilirrubinemia, 3 — Causa

perinatal, 4 — Rubéola, 5 — Genética, 6 — prematuridade.

N° de criangcas que apresentaram
Etiologia| N° |perda em pelo menos uma frequéncia

1 7 5 (20,83%)
2 10 9 (37,5%)
3 1 0 (0%)

4 1 1 (4,16%)
5 4 3 (12,5%)
6 1 1 (4,16%)

Pode-se verificar que dez das criancas avaliadas apresentaram em seu
histérico hiperbilirrubinemia (etiologia 2) e durante as avaliagbes dessas criancas
apresentaram perda das EOE — T em pelo menos uma freqiéncia durante as

avaliagOes, seguindo de causa idiopatica, onde foi possivel observar que sete das

[Digite texto]



criancas nao apresentaram fatores de risco para a surdez e que cinco dessas

criangas apresentaram perda da EOE — T em pelo menos uma frequéncia.
DISCUSSAO

A introducdo das EOA na rotina clinica nos altimos anos, possibilitou grande
avanco no diagndéstico audiologico, uma vez que possibilitou o diagndstico do
Espectro da Neuropatia Auditiva e possibilita 0 acompanhamento audiolégico dos

pacientes portadores desta patologia.

A possibilidade do desaparecimento das emissdes otoacusticas em criancas
com diagnéstico de ENA ja foi citada anteriormente®® 28 contudo n&o foi
encontrado na literatura pesquisada estudo que tenha caracterizado o

comportamento destas emissdes na tentativa de descrever se existe algum padréao,

inclusive relacionado com o fator etiolégico.

Foi possivel perceber neste estudo o desaparecimento das EOE ao longo das
avaliacbes, houve uma queda consideravel do registro das EOE dentro do periodo
avaliado nao havendo diferenca estatisticamente significante entre orelhas e

frequéncias.

No que se refere ao tempo em que as criangas perderam as EOE foi possivel

observar neste estudo que a média do tempo foi 56,7 meses de vida.

No que refere-se a etiologia, dos vinte e quatro pacientes diagnosticados com
ENA dez tinham como provavel etiologia hiperbilirrubinemia e sete causa idiopatica
como ja citado na literatura, a hiperbilirrubinemia é citada na literatura como fator de

risco para o ENA*>,
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CONCLUSOES

E de fundamental importancia o uso das EOE no monitoramento do
funcionamento das células ciliadas externas nos pacientes portadores de ENA, uma

vez que € o Unico teste capaz de avaliar especificamente essa regido.

Com este estudo foi possivel visualizar a queda do resgistro das EOE
durante o periodo avaliado, porém ha muito ainda a ser estudado, uma vez que nao

sabe-se ainda as razdes para tal desaparecimento.
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