Aplasia do Nervo Coclear em crianga
com rastreio auditivo neonatal normal

As otoemissdes acuUsticas (OEA) sdao sons

Joana Barreto produzidos pela coclea saudavel e sao utilizadas
Hospital Pedro Hispano, Portugal como exame de rastreio auditivo neonatal com

boa sensibilidade e especificidade, diferenciando
Ana Isabel Goncalves os ouvidos com audicdo normal dos ouvidos

Hospital Pedro Hispano, Portugal com hipoacusia. Contudo, este exame ndo exclui

hipoacusia de causa puramente neural.

Os autores apresentam o caso de uma crianga, do
sexo masculino, com 3 anos de idade, referenciada
Roberto Nakamura a consulta de otorrinolaringologia por otites
Hospital Pedro Hispano, Portugal de repeticao. No estudo efetuado com exames
complementares de diagndstico foi detectada
hipoacusia unilateral do ouvido esquerdo, o que
motivou o estudo com ressonancia magnética,
gue por sua vez revelou aplasia do nervo coclear a
esquerda.

A aplasia ou hipoplasia do nervo coclear € uma
malformacdo congénita extremamente rara, e
gue pode passar despercebida no rastreio auditivo
neonatal.
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Introdugdo
As otoemissGes acusticas (OEA) sao sons
emitidos pelas células ciliadas externas da
coclea saudavel e sao utilizadas como exame
derastreio auditivo neonatal universal (RANU)'.
As OEA apresentam uma boa sensibilidade
e especificidade para este rastreiod em
criancas sem fatores de risco para hipoacusia,
diferenciando os ouvidos com audi¢cdo normal
dos ouvidos com hipoacusia.
Contudo, a presenca de OEA no RANU
pode nao significar necessariamente uma
audicao normal. A aplasia ou hipoplasia do
nervo coclear (AHNC), € uma malformacao
o congénita extremamente rara. Considerando
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causa € a perda de funcao coclear? Destas
criangas, 20-30% tém surdez profunda? Por
sua vez, dentro da populagao de criangas
com surdez profunda, a AHNC é responsavel
por apenas 0,8 — 1,8 % dos casos®. A AHNC
parece afetar em igual proporcao ambos
os sexos*® e frequentemente associa-se a
outras malformacdes do ouvido interno“®. Na
literatura, essa proporgao associada a outras
malformagdes do ouvido interno varia entre os
40 e 85%*. E também frequente a associacdo
com outras co-morbilidades, sindrémicas
ou nao-sindromicas*®. O melhor exame de
imagem para diagnostico definitivo de AHNC
€ a ressonancia magnética, que é superior a
tomografia computorizada para avaliagao de
estruturas nervosas“.

Os autores apresentam um caso clinico
de uma crianga com aparente audicdo
normal no rastreio auditivo neonatal e que
posteriormente veio revelar surdez severa/
profunda por malformacao das vias auditivas.

Descrigéo do Caso

Os autores apresentam um caso clinico
de uma crianga com 3 anos de idade, do
sexo masculino, referenciada a consulta de
otorrinolaringologia com uma histéria de
otites de repeticao.

O doente apresentou no ano anterior
3 episodios de otite média aguda, 2 no
ouvido direito e 1 no ouvido esquerdo. Nao
existia histoéria clinica de outros episédios de
infecdes recorrentes. Nao existia suspeita de
hipoacusia, sendo que a crianca apresentava
um desenvolvimento da linguagem adequado
a idade. Apresentava ainda uma evolucao
estatuto-ponderal e psico-motora adequadas
a idade. O periodo pré-natal foi vigiado,
tendo sido efetuado o rastreio de infegcles
maternas preconizado em Portugal para a
gravidez de baixo risco’, o qual se revelou
negativo. O periodo neonatal decorreu sem
intercorréncias. Aos 3 dias de vida, realizou o
rastreio auditivo neonatal por OEA, tendo sido
obtido um resultado negativo (“passou”) nos
dois ouvidos (Figura 1).

A crianga ndo apresentava historia familiar de

Figura 1
Recuperacao do exame de rastreio auditivo

realizado no periodo neonatal, por otoemissdes
acusticas. Em cima ouvido direito, em baixo
ouvido esquerdo. Passou bilateralmente.

[Passan|

hipoacusiaemidade jovem,nemantecedentes
de outras patologias médicas ou cirdrgicas.
O exame objectivo otorrinolaringoldgico
apresentava-se sem alteracoes.

Foi realizado estudo audiométrico com
impedanciometria. O timpanograma revelou
uma curva do tipo A bilateral da classificacao
de Jerger. Por sua vez, o audiograma tonal
infantil revelou uma audi¢do normal no ouvido
direito, mas uma cofose no ouvido esquerdo
e auséncia de reflexos estapédicos apenas
a esquerda. Perante este quadro clinico, foi
realizada uma ressonancia magnética dos
ouvidos (Figura 2) que revelou auséncia
do nervo coclear a esquerda, sem outras
anomalias do ouvido interno.

Discussao

A AHNC é uma malformacao congénita
extremmamente rara. O melhor exame
audioldgico para identificacdo destes casos é
a realizacao de potenciais evocados auditivos
(PEA), por oposicao as OEA, que nestes casos
podem ser normais®. Contudo, os PEA apenas
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Figura 2
Ressonancia magnética dos ouvidos, corte sagital obliquo para visualizacao dos meatos acusticos

internos. Revelou auséncia do nervo coclear a esquerda. F — nervo facial, V — nervo vestibular, C — nervo

coclear

sao utilizados ao nascimento se existirem
fatores de risco para hipoacusia, o que neste
caso nao se verificava. Apesar disso, a AHNC
€ uma condic¢ao tao rara que nao tira valor a
sensibilidade das OEA como exame de rastreio
universal.

Os casos de aplasia ou hipoplasia do nervo

coclear apresentam-se com um perfil
caracterizado por presenca de otoemissdes
acusticas (OEA) e auséncia de resposta ou
anomalias nos potenciais evocados auditivos
(PEA)*®8 semelhante ao da perturbacao do
espectro da neuropatia auditiva®®, onde a
funcao das células ciliadas externas da coclea
é normal, contudo existe uma disfuncao das
células ciliadas internas ou das fibras nervosas
do nervo coclear®®. Uma vez que a AHNC e
as perturbacdes do espectro da neuropatia
auditiva se apresentam semelhantes nos
testes audiolégicos, um exame de imagem é
crucial para distinguir estas patologias, sendo
a ressonancia magnética o exame de eleicao®.
Os implantes cocleares (IC) sao dispositivos
implantados que estimulam diretamente o
nervo coclear e revolucionaram o tratamento
da surdez profunda’®, sendo especialmente

mais eficazes quando colocados em idade
precoce". Contudo, em caso de surdez por
AHNC, o efeitodos IC pode ser minimo ou nulo®.
Nesse caso, um implante auditivo do tronco
cerebral (IATC) pode ser uma alternativa. Esta
indicado nos casos cuja avaliacdo demonstra
completa auséncia do nervo coclear, isto €,
em casos de aplasia em vez de hipoplasia®.
Porém, um implante auditivo do tronco
cerebral implica uma cirurgia de maior risco
e, embora tenha melhores resultados que um
IC na AHNC, o outcome é muito variavel>?2.
Por outro lado, em casos de hipoplasia existe
possibilidade de resposta a um IC, ainda
que varidavel’. Partindo destes principios, a
maioria dos autores defende que, se possivel,
e se houver alguma evidéncia de que
existe potencial de resposta a IC, tal como a
existéncia de hipoplasia do nervo coclear em
vez de aplasia’, estes doentes poderao receber
sequencialmente um IC e apds reavaliacdo da
resposta ponderar eventualmente um IATC3®,
Considerando este caso clinico, de hipoacusia
unilateral detectada apenas aos 3 anos
de idade em uma crianca com adequado
desenvolvimento da linguagem, os riscos de
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um implante do tronco cerebral superariam os
seus beneficios. Revendo o caso, a crianga nao
apresentava ao nascimento qualquer factor de
risco de hipoacusia para realizacao de rastreio
auditivo por PEA em vez de OEA. A estratégia
neste caso passou por manter a crianga em
vigilancia na nossa consulta, uma vez que tem
uma audigao unilateral e apresenta otites de
repeticao.

Conclusdo
A presenca de otoemissdes acusticas no
rastreio auditivo neonatal nao implica

necessariamente uma audicdao normal na
crianca. Com este caso clinico os autores
pretendem alertar e sensibilizar para a
existéncia de falsos negativos no rastreio
auditivo neonatal universal.
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