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RESUMO

Introducdo: A surdez neurossensorial, em criangas, de grau severo/
profundo limita o desenvolvimento social, psicolégico e cognitivo da crianca. A
reabilitacdo auditiva apresenta-se assim de grande importancia. Os trés
primeiros anos de vida sdo 0s mais importantes para a aquisicdo da
linguagem oral. Assim a crianca devera ser sujeita a estimulos actuantes que
Ihe permita adquirir uma discriminacdo auditiva no tempo. Apds 0s trés anos
este processo € substancialmente mais dificil. Defende-se por isso o
diagnéstico de surdez neurossensorial até aos 3 meses, intervencao
terapéutica até aos 6 meses de idade, o que justifica a necessidade de
rastreio. O diagnostico de surdez é feito com base em testes psicoacusticos,
acusticos/fisiologicos e electrofisioldgicos. A reabilitacdo auditiva pode ser
feita com o uso de proétese auditiva ou de implante céclear, de acordo com os
critérios de seleccdo individuais de cada crianca. A idade minima para
colocacdo de um implante coOclear € actualmente de 12 meses. Para as
criancas com mais de 4 anos de idade, o implante depende da estimulacao
anterior da via auditiva, uma vez que a plasticidade neuronal diminui para
além desta idade. A técnica cirargica usada mais frequentemente € a via
transmastdidea com timpanotomia posterior. Dependendo da etiologia da
surdez poder-se-80 usar técnicas cirargicas diferentes melhorando desta
forma, o resultado audioldgico final. Os implantes cocleares bilaterais,
permitem uma aproximacdo da audicdo da crianca surda a audicdo

biauricular, encontrada na crianga sem patologia. O sucesso de um implante
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depende do apoio da familia e amigos a crianca assim como, da capacidade
de cumprir as consultas de follow-up. O otorrinolaringologista desempenha
um papel importante, numa equipa multidisciplinar de atendimento ao
deficiente auditivo contudo, € através da actuacdo conjunta dos membros
desta equipa, que possibilitara a integracéao do individuo surdo assim como, a

sua reabilitacédo auditiva.

Objectivo: demonstrar a importancia da reabilitacdo auditiva no caso
de criancas com surdez severa/profunda assim como, realcar a importancia
de coadunar o tipo de reabilitacdo auditiva, a situacdo do desenvolvimento

individual de cada crianca.

Métodos: Recolha de bibliografia através das bases de dados digitais
oferecidas pela Universidade, nomeadamente a PubMed (através do portal B-
on, da Fundacdo para a Computacdo Cientifica Nacional) com os termos,
“implante céclear em criancas”, “reabilitacdo auditiva em criancas”,

“habilitacdo auditiva” nos idiomas portugués, inglés e francés.

Contextualizag&o do tema/Discusséo: O ouvido tem a capacidade de
transformar o som, que é essencialmente energia mecanica (vibratéria) em
sinal eléctrico. Uma vez transformado em sinal eléctrico, 0 mesmo é capaz de
ser transmitido através do VIII par craniano até ao sistema nervoso central.
Quando ha lesdo da céclea ou das estruturas nervosas que se encontram
para além da céclea, entdo o diagnéstico sera de surdez neurossensorial.
Apoés o diagnédstico de surdez é importante ter em atencdo a etiologia da

surdez, o grau de surdez, bem como a cronologia de aparecimento. A surdez
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neurossensorial adquire especial importancia no caso das criancas, pela
limitacdo da patologia no desenvolvimento cognitivo e social da crianca. O
diagnéstico de surdez neurossensorial é feito com base em testes
psicoacusticos, acusticos/fisiologicos e electrofisiologicos.

Na reabilitacdo auditiva, a protese auditiva e o implante coclear séo
meétodos de eleicdo no tratamento da surdez neurossensorial, contudo o
implante coclear bilateral, apresenta-se como opcao de primeira linha, no
caso das criancas (em periodo pré-lingual) com perda bilateral profunda
neurossensorial, com patologia limitada a coclea, que apresentam pouco ou
nenhum beneficio com o uso de amplificacdo sonora apdés reabilitacao por 3-6
meses e que se comprometam com um programa para o desenvolvimento da
linguagem pés-cirdrgico. No caso das criancas em periodo pés-lingual, os
critérios para implante coclear, baseiam-se num indice de reconhecimento da
fala menor do que 30%, com a melhor amplificacdo possivel com prétese
convencional e que, apresentem compromisso com terapia fonoaudioldgica,
sem coexistir contra-indicacdo meédica.

O implante céclear, adquire especial importancia nos casos
anteriormente referidos, valorizado pelo facto de ser, inovador tanto na
tecnologia, como na técnica cirdrgica que usa.

O sucesso de um implante céclear dependera ndo sé do apoio familiar
da crianga como também, do seguimento por uma equipa multidisciplinar
constituida por audiologistas, psicélogos, assistentes sociais, terapeutas da

fala, professores e otorrinolaringologistas.

Conclusao: Quanto mais cedo submeter-se a crianca a um implante

coclear, melhores serdo os resultados audiolégicos posteriormente. Os
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implantes cocleares bilaterais apresentam melhores resultados audioldgicos,
aproximando-se da audicdo biauricular da crianca sem patologia
neurossensorial. No processo de (re) habilitacdo neurossensorial devera fazer

parte uma equipa multidisciplinar.

Palavras-chave: implante céclear, reabilitacdo auditiva e

habilitacdo auditiva
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CAPITULO I: INTRODUCAO

Esta dissertacdo insere-se no ambito da conclusdo do mestrado
integrado em Medicina. O tema tratado € no dominio da Otorrinolaringologia,
mais especificamente na surdez severa/profunda, inserida no diagndstico de
surdez neurossensorial, em criancas. A doenca apresenta-se de grande
importancia na medida em que, limita a inser¢cdo social assim como, o
desenvolvimento social, psicolégico e cognitivo, especialmente importante no
caso das criancas. Desta forma realca-se, a importancia da reabilitacdo
auditiva abordada, nesta dissertacdo de mestrado. O trabalho compreende
uma revisdo anatomo-fisiolégica sobre o aparelho auditivo e o diagnéstico de
surdez neurossensorial. O trabalho aborda também as opcdes terapéuticas
mais usadas no caso de criancas com surdez neurossensorial
severa/profunda, incidindo, predominantemente, sobre os diferentes tipos de
implantes coOcleares e as suas diferentes abordagens cirargicas. Por fim,
enfatiza a importancia da habilitacdo auditiva como plataforma, para melhorar

os resultados auditivos.

Objectivos: demonstrar a importancia da reabilitacdo auditiva no caso
de criancas com surdez severa/profunda assim como, realcar a importancia
de coadunar o tipo de reabilitacdo auditiva ao desenvolvimento individual de

cada crianca.
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CAPITULO Il: METODOLOGIA

A metodologia usada nesta dissertacdo teve por base, primeiramente
uma recolha de bibliografia através das bases de dados digitais oferecidas
pela Universidade, nomeadamente a PuMed (através do portal B-on, da
Fundacao para a Computacéo Cientifica Nacional), com os termos “implantes
coclear em criancas”, “reabilitacdo auditiva em criancas”, “habilitacéo auditiva”
nos idiomas portugués, inglés e francés e da qual se recolheu um total de 32
artigos. Foi também realizada a pesquisa através de manuais de referéncia
em papel, de otorrinolaringologia “Impianto Cocleare Multicanale”, “Surdez
Diagnostico e Reabilitacdo volume | e 1I”, “A crianca deficiente auditiva
situacdo educativa em Portugal’, de medicina interna “Harrison Medicina

Interna” e “Cecil Tratado de Medicina Interna”. A bibliografia corresponde ao

periodo entre 1980 a 2009.
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CAPITULO I1l: CONTEXTUALIZACAO DO TEMA

O ouvido tem a capacidade de transformar o som que é
essencialmente energia mecanica na sua esséncia vibratéria em sinal
eléctrico. Uma vez transformado em sinal eléctrico, 0 mesmo € capaz de ser
transmitido através do nervo auditivo ou VIII par craniano até ao sistema

nervoso central.

3.1. Anatomo-fisiologia

Atribui-se ao pavilhdo auricular a funcdo de captacdo das ondas
sonoras. O som é entdo conduzido através do meato auditivo externo e

amplificado particularmente nas frequéncias de 2000 a 5000 Hz.

1
Ouvido
externc

H Ouvide
i internc

Ouvido
médio
2

llustracdo 1 — Ouvido externo, médio e interno (3)

A principal funcéo do canal auditivo externo € a de transmissao sonora.
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Apresenta também a funcdo de proteger membrana do timpano para além de
manter uma temperatura e humidade adequada a preservacdo da
elasticidade da mesma. Contribuem para estas fungdes as glandulas
produtoras de cerumen, os pélos bem como a migracéo epitelial da camada
interna para a externa.

A vibracdo sonora chega entdo ao timpano. O timpano esta aderente
ao martelo. A vibracéo do timpano devido ao impacto das ondas sonoras leva
a vibracado dos ossiculos que, uma vez em contacto com a cOclea, levam a
movimentos de rarefaccdo e compressao da perilinfa. (3 -4)

Martelo, Bigorna e estribo sdo trés pequenos ossiculos
(martelo”malleus”, bigorna’incus” e estribo”stapes” assim chamados porque a
sua forma faz lembrar os objectos que o nome designa) a nivel do ouvido

meédio, cuja funcdo é a de amplificar o som. (ilustracéo 2) (3,4,18)

Zanais
flartelo sermicirculares
B Bigorna
Estribo Janela
! circular
I Mero
relha Auditivo
-" r —-, — T
— [
‘ C:acles
Zanal
auditivo
Trompa de
Eustaguin
Timpanao
Ldbuln
da orelha

llustragdo 2 — Aparelho Auditivo. (3-4)
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Esta amplificacdo sonora € de grande importancia na medida em que,
h& perda de energia na passagem do som do meio aéreo (ouvido médio) para
o meio liquido presente na coclea. A amplificacéo realiza-se sob a forma de
dois mecanismos; mecanismo hidraulico e mecanismo de alavanca martelo-
bigorna.

A trompa de Eustaquio apresenta a sua abertura superior a nivel
do ouvido médio e estabelece comunicacdo com a nasofaringe. A trompa de
Eustaquio permite manter o equilibrio de pressdes entre os dois lados da
membrana timpéanica. O ultimo ossiculo da cadeia ossicular esta ligado a uma
fina membrana formando a janela oval. A janela oval da acesso a rampa
vestibular do ouvido interno. Apds terem sido amplificadas, as vibragdes sao
conduzidas a céclea. (ilustracéo 2) (3 — 4)

O ouvido interno € protegido pelo canal auditivo externo, caixa
timpanica e também pelo reflexo estapédico. O reflexo estapédico é
desencadeado pela contraccao bilateral do musculo estapédico sob a accao
de um estimulo sonoro intenso. Na sua esséncia o reflexo estapédico tem a
funcdo de atenuar a intensidade dos sons. Sob a accdo de sons de grande
intensidade o musculo estapédico gira em torno do seu eixo longitudinal,
deslocando-se de cima para baixo com amplitude méxima, aumentando a
rigidez e a resisténcia a transmissao principalmente de sons graves. Contudo,
este reflexo apresenta um tempo de laténcia de 14 a 16ms, nédo oferecendo
resisténcia contra ruidos bruscos assim como, apresenta também
fatigabilidade. Desta forma o reflexo estapédico ndo oferece protec¢édo contra

sons de duracgao prolongada.

O ouvido interno é formado pelo labirinto membranoso e pelo labirinto
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0sseo. O labirinto 6sseo contém a perilinfa e circunda o labirinto
membranoso. O labirinto dsseo divide-se em vestibulo ésseo, céclea e canais
semicirculares 0sseos. (3, 4,18)

O vestibulo 6sseo apresenta uma parede externa que corresponde a
janela oval e redonda, enquanto a interna corresponde ao fundo do canal
auditivo interno contendo a fosseta hemisférica para o saculo, a fosseta
semiovoide para o utriculo e entre estas duas fossetas a crista vestibular.

A coclea constitui o labirinto anterior. Apresenta cerca 9mm de
diametro com estrutura cénica, composta por trés tubos paralelos que se
afilam da base para apice, correspondendo este ao promontério. As paredes
externas sdo 6sseas, sendo extremamente finas, dispondo-se em espiral em
torno de um osso chamado columela ou modiolo. O canal espiral contém
ainda no seu interior uma lamina espiral que apresenta o seu bordo interno
aderente ao canal espiral e o bordo externo livre para se unir a membrana
basilar. A base da céclea € mais alargada e comunica-se com a janela oval e

com a janela redonda. (18)
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Foasterniar

Lateral v Canals semicirculares
Antenior E

Pilar Gsse0 comum
Ampolas Gsseas
Vestibulo

Coclea

Janela do vestibulod

O

Copula da

coclea

Figura2. Labirinto dsseo direito [capsula dtical, wista 3ntera-lateral : osso esponjosa
circundante rernowido, Fonte: Metter, Atlas de Anatomia Humana, 2000 [Emina 90,

llustragdo 3 — Labirinto 6sseo (4)

Os canais semicirculares sao trés; externo, superior e posterior. Cada
um possui uma extremidade ampolar e outra ndo ampolar. As extremidades
ndo ampolares dos canais anterior e posterior unem-se antes de se abrirem
no vestibulo. O arranjo espacial dos canais semicirculares ocupando os trés
eixos ortogonais, formam angulos rectos uns com os outros, permitindo captar
informacdes referentes ao movimento da cabeca em todos os planos. Cada
canal semicircular 6sseo contém um canal membranoso.

O labirinto membranoso consiste em trés estruturas que sdo 0s canais
semicirculares, vestibulo membranoso e o ducto coéclear, suspensos no
labirinto O6sseo. Este labirinto membranoso contém um liquido aquoso
chamado endolinfa.

Os canais semicirculares membranosos estdo contidos nos canais
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semicirculares 0sseos. Cada canal apresenta uma dilatacdo chamada ampola
membranosa que, contém células receptoras ciladas que detectam os
movimentos da cabeca. Sempre que ocorre movimento da cabeca, a parede
O0ssea do canal semicircular, 0 saco membranoso e 0s corpos das células
ciliadas movem-se em conjunto. Contrariamente, a endolinfa que ndo esta
unida ao cranio devido a sua inércia, tende a manter a sua posicao inicial,
estimulando as células ciliadas ao pressionar a massa gelatinosa. (4,18)

O vestibulo membranoso tem dois pequenos sacos, o utriculo e
0 saculo. Do utriculo e do saculo saem dois pequenos canais que se unem
para formar o canal endolinfatico. O utriculo é o maior desses dois sacos, a
sua por¢cdo sensorial € denominada macula. O saculo é esférico e a sua
cavidade ndo se comunica directamente com a do utriculo. A sua parede
anterior apresenta um espessamento oval que é a macula do saculo. A
macula tanto do saculo como do utriculo é constituida por células ciliadas
cujos cilios estdo mergulhados numa substancia gelatinosa composta por
mindsculas particulas de carbonato de calcio denominadas otolitos. A
substancia gelatinosa torna-se assim mais pesada do que a endolinfa,
permitindo, conforme a mudanca de posicdo da cabeca, que haja mudanca
de direccdo da forca da substancia gelatinosa sobre as células pilosas. Esta
mudanca determina um padrdo especifico de actividade aferente. Assim, o
utriculo é importante no reconhecimento da direccdo e da orientacdo do
movimento da cabec¢a no espaco. Relativamente a funcdo do saculo cré-se
que este seja importante na manutencdo do equilibrio em condi¢cbes de
auséncia de gravidade. (18)

O canal céclear apresenta trés faces; a posterior que corresponde a
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uma membrana basilar onde assenta o 6rgao de Corti, anterior ou membrana
de Reissner e a externa, a estria vascular. A estrutura mais importante do
canal coclear € o 6rgado de Corti. O 6rgdo de Corti € 0 responsavel pela
conversdo da energia mecanica em energia eléctrica. Apresenta uma fileira
de células ciliadas internas e varias fileiras de células ciliadas externas. As
células ciliadas internas sdo as principais células receptoras auditivas, sao
células piriformes e sdo em menor numero do que as células ciliadas
externas. Os estereocilios das células externas estdo em contacto com a
membrana téctoria, sdo células cilindricas e apresentam alta selectividade
frequencial. O 6rgdo de Corti apresenta ainda células de Hensen, células de
Dieters e Claudius que séo células de sustentacdo. O 6rgdo de Corti possui
ainda aferéncias neuronais, nomeadamente neurénios do tipo |, fazendo
sinapse com as células ciliares internas, enquanto, células ganglionares do
tipo Il enervam as células ciliares externas. Do outro lado do ganglio saem
ramos que se juntam para formar o nervo cOclear. Este nervo entra no canal
auditivo interno pela sua porcéo antero-inferior e no bolbo, sendo dividido em
dois feixes pelo pedunculo cerebeloso inferior. Estes feixes terminam em dois
nucleos cécleares ventral e dorsal onde se anastomosam com o 2° neurdénio.
A membrana téctoria recobre o 6rgdo de Corti, permitindo deflexdo e
hiperflexdo dessas estruturas durante a vibragdo da membrana basilar. (18)
Cada célula ciliada tem uma reposta electrofisiolégica dependente da
frequéncia sonora, relacionada com a posicdo na membrana basilar. A
sensibilidade de uma dada célula para cada frequéncia pode ser visualizada
numa curva tuning. Tal curva demonstra a intensidade minima em decibéis de

varios tons puros para que as ceélulas internas variem o seu potencial de
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repouso numa voltagem pré-estabelecida. Tal curva apresenta, para dada
frequéncia uma variacao propria, demonstrando a sensibilidade do 6rgao de
Corti, para varias frequéncias sonoras.

A perilinfa ocupa o espaco entre o labirinto membranoso e o labirinto
0sseo, cuja composicdo quimica é semelhante a do liquido extracelular (rico
em sodio e pobre em potassio); a endolinfa que preenche o labirinto
membranoso tem uma composicdo semelhante a dos liquidos intracelulares
(rico em potéassio e pobre em sédio). De referir igualmente a cortilinfa que se
encontra nos espacos extracelulares do 6rgdo de Corti e tunel de Corti,
apresentando uma composicao semelhante a da perilinfa. A linfa subtectorial
ocupa 0 espacgo entre a membrana téctoria e a lamina reticular das células
ciliadas internas e tem uma composicao semelhante a da endolinfa

As vibragcdes mecénicas da membrana basilar e do 6rgdo de Corti
provocadas pelas vibragdes da perilinfa causam deflexdo mecanica do feixe
de estereocilios, que se deflecte como um todo, devidos as conexdes laterais
existentes entre cada estereocilio e pelo facto da base ser mais estreita em
relacdo ao corpo. As conexdes laterais permitem que a pressao aplicada a
um estereocilio seja aplicada ao cilio vizinho. Ha também uma conexdao tipo
hiperligacdo que une a extremidade de um estereocilio ao vizinho,
acreditando-se que ai exista um canal idénico de transduc&o. No repouso esse
canal oscila entre o aberto e o fechado, ficando fechado a maior parte do
tempo. Se o feixe é deflectido, cada estereocilio desliza sobre o vizinho,
fazendo com que o canal i6nico seja aberto, permitindo a entrada de calcio e
de potéassio, despolarizando a membrana celular. Os potenciais eléctricos

assim formados constituem a base da electromotilidade que, formado no 1°

19



Reabilitagdo Auditiva em Criancas com Surdez Neurossensorial Severa/Profunda

neurdnio passa através no nervo coclear para o segundo neuroénio.

O segundo neurénio forma essencialmente 3 feixes acusticos: a estria
acustica dorsal que sai do ndcleo coclear dorsal, a estria acustica intermédia
gue sai do nucleo coclear ventral e a estria acustica ventral que sai do nucleo
coclear ventral. As estrias dorsais e intermédia formam uma via directa que
atravessa a linha média e juntam-se ao lemnisco lateral contra-lateral
terminando s6 no corpo geniculado médio. A estria acustica ventral € a maior
e atravessa a linha média formando o corpo trapezoéide, termina nos nucleos
olivar superior e corpo trapezoide opostos. Pequenas fibras do nucleo coclear
dorsal prolongam-se directamente no lemnisco lateral ipsilateral. (18)

O terceiro neurdnio tem origem nos nacleos Olivares superiores e no
corpo trapezéide e termina no coliculo inferior e no corpo geniculado médio
do mesmo lado, constituido o lemnisco lateral que é a via auditiva mais
importante do tronco cerebral. A parte do corpo geniculado médio constitui as
radiagcfes acusticas que terminam ao lobo temporal. (18)

As mensagens acusticas recolhidas pela céclea séo integradas pelo
sistema nervoso, comparadas a simbolos e reconhecidas como elementos
significativos. Deste modo, ndo se compreende uma concepc¢do clinica
audiolégica sem uma concepcdo linguistica e fonolégica associada.
Evidenciam-se assim trés funcdes; funcdo acustica — corresponde a funcao
do ouvido médio e da coclea. A perturbacao da funcdo acustica leva a surdez;
funcdo de integracdo — estabelece a ligacdo entre a deformacao coclear que
origina uma mensagem nervosa e a linguagem. Apresenta dois tipos de sub
funcbes nomeadamente a neurofisioldgica que, diz respeito as vias e aos

centros auditivos e a psicolégica que, baseia-se em circuitos memoriais,
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portanto sobre associacfes multi-singpticas. Corresponde a passagem da
imagem ao simbolo. A patologia desta funcao corresponde a agnosia auditiva,
funcao linguistica — € a abstraccao a partir de simbolos; necessita de circuitos
de integracdo de uma grande complexidade. Pertence exclusivamente ao
homem. A construcdo da verdadeira linguagem oral s6 € possivel a partir da
audicao, percepcao sensorial abstracta. A audicdo é por isso o0 sentido
dominante na construcédo de um pensamento verbal. A perda auditiva provoca
a este nivel, dificuldades mais ou menos marcadas dependendo do grau de
surdez. E importante, pelo referido anteriormente, definir com preciséo surdez
e o tipo de surdez assim como, classifica-la em funcdo da sua etiologia,
cronologia e grau. Surdez é definida como uma audicdo socialmente
incapacitante e segundo a terminologia audioldgica, consiste na incapacidade
em ouvir e/ou comunicar através da linguagem oral. (1,6,9)

A surdez pode ser classificada quanto ao tipo, em surdez de
transmissdo, surdez neurossensorial ou surdez mista. A surdez de
transmissdo € definida pela incapacidade das ondas sonoras passarem
através do canal auditivo externo ou através do ouvido médio. Este bloqueio a
passagem das ondas sonoras pode apresentar como causas, entre outras, a
presenca de cerimen no canal auditivo externo ou a existéncia de uma otite
média ou otoesclerose a nivel do ouvido médio. Define-se como surdez
neurossensorial a surdez causada pela lesdo da céclea ou de qualquer das
estruturas nervosas que se encontram para além da mesma, nhomeadamente,
o VIII par craniano assim como 0s nervos aferentes e eferentes que permitem
a comunicagdo com a protuberancia. (18) A importancia da surdez

neurossensorial impde-se na medida em que, para além de afectar os adultos
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de uma forma global no desempenho das suas funcfes quotidianas a todos
0s niveis, é de enorme limitacdo no desenvolvimento cognitivo na crianca. A
reabilitacdo auditiva € entdo mandatoria nos casos de surdez e por maioria de
razao, quando o grau é severo ou profundo.

Na reabilitacdo auditiva de surdez neurossensorial, € importante ter em
atencdo as causas subjacentes a perda auditiva servera/profunda, ja que a
etiologia orientara, ndo so o tipo de reabilitacdo (protese vs. Implante céclear)
como também, o tipo de cirurgia a aplicar no caso do implante coclear,
indicando igualmente o progndstico.

A surdez pode ser entdo classificada quanto a etiologia em pré natal,
peri-natal e p6s natal. No periodo pré-natal, aproximadamente 80% das
alteracdes auditivas pré-linguais, sdo causadas por alteracBes genéticas.
Inseridos nestes 80%, a maior parte dos casos hereditarios (70%) sao
sindrémicos, apresentando-se os restantes 30% como n&o sindrémicos. Das
perdas auditivas ndo sindromicos a maior parte (80%) sao herdadas de modo
autossdmico recessivo enquanto, cerca de 15% correspondem a forma
autossémico dominante e os restantes 5% sédo referentes a forma ligada ao
cromossoma X e a heranca mitocéndrial. Um conjunto de muta¢des no gene
GJB2 explica mais de 50% deste tipo de heranca recessiva. O gene GJB2
codifica uma conexina 26 (proteina "gap-junction” hexamérica). Estas
conexinas unem-se para formar canais intercelulares que permitem a
passagem do potassio das células pilosas para a estria vascularis, a partir
dos quais os iBes sao activamente bombeados para a endolinfa céclear. A
manutencdo de uma concentracdo elevada de potassio na endolinfa é de

importancia crucial para a percepc¢éo do som. (23)
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As perdas auditivas sindrémicas estdo associadas a sindromes como
Sindrome de Pendred, Usher, Alport, entre outros. A sindrome de Pendred &
das formas mais comuns de surdez neurossensorial sindrémica. Consiste em
uma alteracdo autossémico recessiva que se deve a uma mutacdo no gene
SLC26A4. Fenotipicamente manifesta-se por um defeito na organificacdo da
hormona tirGidea levando a bocio eutirédeo. Esta associado também a um
alargamento do aqueduto vestibular, apresentando uma coclea dismorfica. A
sindrome de Usher caracteriza-se por surdez neurossensorial de origem
autossGmico recessiva que apresenta manifestacdes fenotipicas de retinite
pigmentar e arreflexia vestibular. O sindrome de Alport estd geneticamente
ligado ao cromossoma X na maioria dos casos (75%) enquanto, 0s restantes
15% correspondem a forma autossdmica recessiva. Fenotipicamente
manifesta-se por surdez neurossensorial bilateral e simétrica, nomeadamente
referente as frequéncias altas e médias. Para além destas alteragfes estéo
associado a faléncia renal e defeitos oculares. Ainda no periodo pré-natal, a
surdez pode ser adquirida, nomeadamente devido a doencas do metabolismo
da mae, toxémia gravidica, nefrite e anemia de etiologia materna, infec¢cdes
viricas, parasitarias ou bacterianas bem como, devido a radia¢des as quais a
mae possa estar sob influéncia. (23)

O aparecimento da surdez no periodo neo-natal compreende o periodo
de tempo compreendido entre 0 momento apdés o nascimento e o 28° dia.
Pode estar relacionado com factores intrinsecas a propria crian¢ca ou entéo,
associados ao parto e a mae. O baixo peso aquando do nascimento, a
incompatibilidade Rh, as infec¢cdes neo-natais ou mesmo a anoxia fetal, séo

factores de risco para o aparecimento de surdez neurossensorial associados
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a prépria crianca. A incompatibilidade Rh pelo risco de acumulacdo de
bilirrubina nos nucleos da base (Kernicterus). De referir igualmente, infeccao
pelo Citomegalovirus que €, na actualidade, uma das causas mais importante
de surdez neurossensorial inserida no ambito das infec¢cbes. Um parto
prolongado, a presenca de hemorragia durante o parto, o trauma obstétrico
ou mesmo a presenca de placenta prévia, séo factores de risco importantes,
para o aparecimento de surdez neurossensorial, associados a mée e ao
parto. (ilustracédo 4) (23)

No periodo pés-natal, que corresponde ao periodo apés o 28° dia, a
partir do nascimento, € importante referir como causas de surdez
neurossensorial, as otites médias e suas complicacbes, o sarampo, a
meningite bacteriana, o uso de drogas ototoxicas, 0s traumas cranio-
encefalicos, a diabetes mellitus, as doencas auto-imunes, otoesclerose ou
mesmo tumores do nervo auditivo. Neste periodo, assumem fundamental
importancia o uso de drogas ototOxicos e a meningite bacteriana, cujos
valores de incidéncia variam de 6% a 18, 8%, assim como o0s traumatismos
craneo-encefalicos. (ilustracéo 5) (1,23)

Vérias possibilidades etiolégicas podem ser sugeridas para o

aparecimento de surdez neurossensorial. No entanto, cerca de 20% a 40%

dos casos apresentam-se com etiologia desconhecida (1,23)
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Quadrg 2, Hipoacusias Maurossensariais de causa Genetica,

Hipoacusias Meurossensoriais de causa Genética

Congénitas:

Dizplasias (Michel, Mondini, Sheibe)

SNE genatica congénita nao associada a maformagoes

SNG genética congenita associada a malformagdes:
Cismorfies cranianas (5, Crouzon)
Cizmorfiss das extremidaces (S, Wildewanck)
Anomalias da pigmentagds (5. Waardenburg)
Coengas oftalmaldgicas (3. Usher, 5. Halgren)
Doengas cardiaces (3, Jervell e Lange-Nieksen)
Patzlogla troldela (S, Pendred)

Aberragtes cromossomicas (Irissomias & monossomias)

Sindrome do agueduts vestibular largo

Fistula peri-linfatica congénita

Pds-natais:

SNS genética pos-natal nao associada a malformagtes

SNS genatica pos-natal associada a mallormagoas:
Doengas metabolicas {mucopolissacaridoses)
Malfermagdes oftalmolbgicas (3 Cockayre)
Doenca ranal (S, Alport, 5. Fanconi)
Malformaches esqueldticas (S, Klippel-Feil)
Deangas neuroldgicas (Neurchibromatosa)

llustragdo 4 — Hipoacusias Neurossensoriais
de causa Genética (1,23)

Quadra 3 Hipoacisias Neurcssensonais da causa Nao Genética.

Hipoacusias Meurossensoriais de causa Nao Genética

Pré-natais:

Ototawicos durante & gravidez (eminoglicosideas, divréticos,
talidomida, aloool)

Infeccoes congénitas (Rubéola, CMY outras TORCH)

Outres causas (hemorragias do 12 frimestre, deficiéncias
vitaminicas, hormorcterapla, iradiagdo pélvica)
Peri-natais:

letericia nec-natal grave

Baixo peso (<1500 gr) & Pramatundade

Aafixia pari-natal

Traumatismao do parta
Pas-natais:

Infecedes (labiintite, meningite, paratidite, sarampa,...)

Traumalismas crananss

Traumatismos sonoras

Firmacos ololdxicos

MNeoplasias (neurnoma do acistico, lBucemias)

Coengas metabdlicas (hipotiroidismo, diabetas)

Doengas auto-imunes

Surdez Subita Idiopética

llustragcdo 5 — Hipoacusias Neurossensorias
de causa ndo Genética (1,23)
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A surdez neurossensorial nas criangas pode ser classificada quanto ao
momento de aparecimento da Surdez. Esta classificacdo é feita de acordo
com a aquisicado da linguagem e a capacidade de leitura. A Surdez Pos-
lingual surge quando a crianca ja fala e |&, ndo se acompanhando
praticamente de regressdo devido ao suporte da leitura. De acordo com a
idade, classifica-se como surdez pés-lingual, o aparecimento da mesma, apos
os 5 anos de vida. A Surdez Peri-lingual surge nas criancas que falam mas
que ainda nédo Iéem, situacdo em que, se nao existir um acompanhamento
eficaz, dar-se-a uma rapida deterioracéo da linguagem. A Surdez pré-lingual &
caracterizada pela total auséncia de memoria auditiva, sendo por isso
extremamente dificil a estruturacédo da linguagem.

De acordo com a classificagdo da Associacdo Americana de Otorrino e
Oftalmologia (AAOQO) a surdez pode ser classificada quanto ao grau da

seguinte forma:

e Limiar compreendido entre 0 — 25 dB (Normal)

Audicédo normal

e Limiar compreendido entre 26 — 40dB (Perda Leve)

Existe alguma dificuldade para ouvir e entender conversacao
suave, obtendo melhores resultados em ambientes silenciosos e com
vozes claras.

e Limiar compreendido entre 41 — 55dB (Perda Moderada)

Dificuldade em entender uma conversacdo normal,
particularmente na presenca de ruidos de fundo. A fala e o

desenvolvimento da linguagem sao geralmente afectados. Os
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aparelhos auditivos podem ajudar a quase totalidade das dificuldades

de audicao.

e Limiar compreendido entre 56 — 70dB (Perda Moderadamente Severa)

Somente vozes altas e a curta distancia conseguem ser
entendidas. O desenvolvimento da fala e da linguagem é bastante
pobre. Aparelhos auditivos podem ser de grande beneficio para

melhorar a comunicacao.

e Limiar compreendido entre 71 — 90dB (Perda Severa)

A conversacdo normal € inaudivel. Ndo h& desenvolvimento

espontaneo da fala/linguagem. Os aparelhos auditivos sado essenciais.

e Limiar superior a 90dB (Profunda)

Pode ouvir alguns sons em alto volume, porém percebe mais
vibragbes do que padrdes tonais. Os aparelhos auditivos sé&o

essenciais
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3.2. Diagnodstico

A surdez neurossensorial compromete tanto a evolugcdo social,
emocional e académica da crianga como também, a aquisi¢cdo da linguagem.
Neste sentido os trés primeiros anos de vida sdo 0os mais importantes para a
aquisicdo da linguagem oral. Esta nocdo de periodo critico é bem
fundamentada e estruturada na medida em que, a maturacdo do sistema
nervoso auditivo faz-se em duas etapas distintas e a aquisicéo das diferentes
funcdes auditivas segue as etapas desta maturacao.

A mielinizacdo do sistema pré-talamico comeca ao quinto més de vida
fetal e termina ao quinto més de vida extra-uterina. A mielinizagdo do sistema
pés-talamico s6 comeca depois do nascimento e termina somente ao quinto
ano de vida. A mielinizagdo € centripeta e progressiva. Assim, a
discriminagdo de frequéncias e intensidades € um processo pré-talamico e a
discriminagdo do tempo um processo essencialmente pds-talamico. Para o
sistema pré-talamico ou seja, para a discriminacdo de frequéncias e
intensidades, ndo existe periodo critico ou periodo sensivel. Sdo as fung¢des
arcaicas do sistema auditivo. No entanto, relativamente a discriminacdo do
tempo se esta funcdo n&o for activada pelo aparecimento precoce dos
estimulos actuantes, de nada vale esses estimulos surgirem posteriormente.
Os cinco anos de idade sao a idade limite para aquisicdo de uma,
discriminag&o temporal (micro-tempo) contudo o processo é substancialmente
mais dificil depois dos trés anos de idade na auséncia de estimulos
actuantes.

O Joint Comittee for Infant Hearing (1994) e o Consenso Europeu de
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Mildo (1998) defendem o diagnéstico de surdez neurossensorial, até aos 3
meses e a intervencao terapéutica até aos 6 meses de idade, o que justifica a
necessidade de rastreio. A simples observacdo médica por si sO, ndo é
suficiente para a detecc¢do de surdez neurossensorial durante o primeiro ano
de vida. Foram definidos consequentemente, critérios para o0 rastreio de

criancas em risco de surdez. (9,12)

Quadrs 4. Factores de Blaco de Surdez [rfantil,

Factores de Rizco de Surdez Infantil

Neo-natais:
Histdria familiar o surdez
Infecgbes congenitas TORCH
Malformagtes anatdmicas da cabega @ pascogs
Baixo peso (<1500 gr)
Hiperoilirrubinemia grave
Estigrmas de sindromas associadas a surdez
Uso materno de drogas ou ototdxicos
Asfivia peri-ratal com Apgar < 4
Internameanta em UCIN
TCE no parto
Duranic a infincia (>3 mescs):
Meningite bacteriana, Encefalite ou Labirintite
CMY peri-natal
Trauma aclstico
TCE
Onotdaicos
Histaria familiar
Crites médias repetidas com derrame

llustracdo 6 — Factores de Risco de Surdez nas Criancas (2)

Este tipo de "screening”, realizado apenas em criancas de risco, é
positivo sobretudo do ponto de vista econdmico, pois obriga a realizacdo de

testes em apenas 10% dos recém-nascidos. Assim, € Util na impossibilidade
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de rastrear todas as criancas e como inicio de um programa de rastreio mais
abrangente. A sua grande desvantagem consiste no facto de detectar apenas
metade dos casos de Surdez significativa. Desta forma o NIH Consensus
Statement e o Consenso Europeu de Mildo terem definido como objectivo o
Rastreio Universal dos recém-nascidos através de métodos rapidos, fiaveis e
de facil execucdo. De facto, a Surdez Infantil preenche todos os critérios para
ser alvo de Rastreio Universal pois trata-se de uma doenca dificilmente
detectavel por parametros clinicos, existem testes de facil utilizacdo e com
altas sensibilidade e especificidade, existem possibilidades de intervencao
terapéutica de cuja precocidade depende um melhor progndstico e a relacéo
custo/eficacia conseguida é boa. Com esse propoésito foi entdo criado nos
EUA o Marion Downs National Center for Infant Hearing, em que participam
19 Estados, e que tem como meta a implementacdo do Rastreio Universal,
abrangendo mais de 95% dos RN. (2) Os métodos de rastreio mais usados
actualmente consistem nos Testes Comportamentais, Potenciais Evocados
Auditivos do Tronco Cerebral e as Otoemissfes Acusticas. A audiologia
comportamental é encarada actualmente com bastante utilidade, no entanto
deverd ser sempre auxiliada pelos métodos electrofisioldgicos de rastreio.
Existem diferentes Testes Comportamentais, de acordo com a idade da
crianca. Assim, a Audiometria de Observacdo Comportamental, utiliza-se
sobretudo entre o nascimento e os 6 meses de idade. Este teste consiste
numa estimulagcdo em campo livre através de um som ou ruido de grande
intensidade cuja frequéncia é controlada pelo operador. A resposta a procurar
pode ser uma alteracédo do padrao de sono ou da expressao facial, bem como

o despertar do reflexo de Moro ou do reflexo cécleo-palpebral. Este grupo de
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testes, que inclui a bébémetria — método de Veit-Bizaguet e o Crib-o-Gram,
apresenta como principais desvantagens a nao deteccao de surdez unilateral
ou ligeira, a possibilidade de habituacdo a resposta e o facto de depender do
técnico e da vigilia da crianca. A audiometria de refor¢co visual é utilizada a
partir dos 6 meses, idade em que a crianga adquire um controlo suficiente do
pescoc¢o e do tronco e a partir da qual é possivel originar o bindomio estimulo/
resposta condicionada. Consiste na utilizacdo de estimulos visuais, incluindo
luzes ou brinquedos em movimento, como reforco para a resposta ao
estimulo auditivo.

A partir dos 6 meses de idade até aos 2 anos usam-se 0s Testes de
Pesquisa de Reflexos de Orientag&o. Estes testes incluem o Teste do Nome e
o Teste de Boel que consistem em provocar o reflexo acutrépico ou de
orientacdo/ investigacdo em que a crianca procura o som com a cabeca. O
Condition Play Audiometry consiste na realizacdo de uma tarefa simples,
como o colocar de um objecto num cesto apds a percepcdo do estimulo
auditivo. Este teste € aplicado a criancas com idade superior a 3 anos e que
ja estdo habituadas a esse teste. O Peep-show utiliza-se no mesmo grupo
etario, sendo a audicdo do som pela crianca assinalada pelo carregar num
botdo, 0 que por sua vez activa um dispositivo que proporciona ao examinado
uma recompensa, como um rebucado ou um chocolate. A Audiometria em
Cabine Fechada é usada quando j4 existe graus de maturacdo e de
coordenacao assinalaveis, o que acontece por volta dos 3 a 4 anos de idade.
Fazem parte deste teste a Audiometria Tonal assim com, a Audiometria
Vocal. Este método comporta a vantagem de avaliar separadamente cada um

dos ouvidos de forma eficaz. No que diz respeito a Audiometria Vocal, esta
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mais fiavel que a Tonal em criancas com idade inferior a 5 anos, permitindo
uma melhor exploracdo do nivel global de percepcéo e de discriminacdo da
palavra. A Audiometria Tonal tem maior interesse apo6s os 5 anos, idade a
partir da qual as criancas sdo capazes de realizar os testes dos adultos. Os
Métodos Comportamentais deverdo ser realizados em ambiente silencioso e,
sempre que a crianca nao consiga passar num determinado teste apropriado
para a sua idade, devera ser realizado um outro mais basico. Como ja
referido anteriormente os Testes Comportamentais, deverdo estar sempre
associados a avaliacdo da surdez neursossensorial pelas Otoemissfes
Acusticas (OEA), apresentando este teste uma elevada sensibilidade e
especificidade, em combinacdo com a especificidade dos Potenciais
Evocados Auditivos.

Os Potenciais Evocados sdo de grande utilidade como método de
rastreio na medida em que, sdo independentes da resposta voluntaria da
crianga, ndo sao invasivos, apresentando uma sensibilidade e especificidade
superior as Otoemissdes AcuUsticos e sao de grande importancia
nomeadamente na avaliacdo da via auditiva retro-céclear e céclear que,
apenas com a ajuda das Otoemissdes Acusticas ndo poderdo ser detectadas.
Os Potenciais Evocados Auditivos automaticos vieram revolucionar 0s
métodos de rastreio, permitindo a sua utlizagdo em RN a fazer
oxigenoterapia e um método de analise algoritmica facilmente interpretavel.
Tal como os Potenciais Auditivos classicos sao faceis, rapidos, e
minimamente influenciados pele derrame do ouvido médio ou cerumen.

As Otoemissfes Acusticas apresentam importancia clinica, pelo facto

de detectarem a disfuncé@o das células ciliares externas. A avaliacéo localiza-
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se nas frequéncias ente os 4kHz e os 8kHz ou seja, avalia a actividade de
frequéncias altas. Apresenta por isso sensibilidade para estagios iniciais de
disfuncdo coclear na medida em que, a maioria das perdas auditivas
neurossensoriais, com excepc¢ao da doenca de Méniére, iniciam-se com leséao
das células responsaveis pelas frequéncias agudas. As Otoemissbes
Acusticas de produtos de distorcdo sdo o método mais utilizado. A presenca
de uma resposta positiva sugere um limiar auditivo inferior a 30 dB. A
patologia de origem coéclear neste teste é evidenciada pelo desaparecimento
das OtoemissGes Acusticas quando as células ciliadas externas estao
alteradas, caracteristico da patologia cOclear.

O diagndstico de surdez neurossensorial € feito com base em testes
psicoacusticos e testes electrofisioldgicos.

Nos testes psicoacusticos incluem-se agueles em que ha uma relacdo
entre o estimulo e a resposta dada pelo doente. Nestes testes incluem-se
audiometria tonal, audiometria vocal e a audiometria supra-liminar. Se forem
pesquisados tons puros ao nivel do limiar auditivo faz-se uma Audiometria
Tonal. Este tipo de determinacdo exige efectiva colaboracdo da pessoa a
examinar, no sentido de se poderem determinar os reais limiares auditivos. E
dificil por isso, a sua execucdo em criancas em idade pré-escolar,
simuladores ou doentes psiquiatricos. A avaliacdo dos limiares auditivos
efectua-se utilizando tanto a via aérea como a via 0ssea. A via aérea analisa,
de forma global, ndo s6 o sistema de transmissdo, incluindo a cadeia
ossicular como também a coOclea. A via 6ssea €, por assim dizer, uma
componente da via aérea uma vez que analisa predominantemente a cadeia

ossicular e a cOclea. A via 6ssea implica ndo s6 a estimulagéo directa coclear,
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como impde, ainda que em parte, movimentos minimos de inércia da cadeia
ossicular em relacédo ao labirinto ésseo, originando sons de ressonancia, no
canal auditivo externo e caixa timpanica que servem de estimulacdo a
mobilizacdo da cadeia ossicular. Na audiometria tonal, a surdez
neurossensorial caracteriza-se pela elevacao dos limiares da via aérea e da
via 0ssea, sem a existéncia de "gap" aéreo-0sseo. Pode centrar-se quer nas
altas quer nas baixas frequéncias, ou em ambas. Na surdez de transmissao
ocorre elevacdo dos limiares da via aérea, mantendo-se normais os limiares
da via 0ssea, formando-se um “gap” aéreo-0sseo.

A audiometria vocal tem como objectivo avaliar a habilidade de
perceber e reconhecer os sons da fala. Permite medir o limiar da
sensibilidade auditiva através da identificacdo do nivel de intensidade em que
0 paciente consegue identificar correctamente 50% ou mais de uma lista de
palavras dissildbicas. O paciente repete palavras que sédo apresentadas com
intensidades cada vez menores. Em criancas pequenas 18-36 meses de
idade, estas sdo instruidas para apontar varias partes do corpo (por exemplo;
ma&o, pé) ou atender a ordens simples como dizer adeus. Em criancas dos 3
aos 5 anos de idade, pede-se a crianca para repetir as palavras (geralmente
trissilabas) e executar ordens simples.

Os testes electrofisiolégicos incluem a  Impedanciometria
(Timpanometria e Reflexos Estapédicos), Potenciais Auditivos Evocados e as
Otoemissfes Acusticas.

A Impedanciometria avalia o grau de condutibilidade acustica do
sistema timpano-ossicular. E usada para ajudar a distinguir entre surdez de

conducdo e surdez neurossensorial. No ouvido normal & medida que se
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aumenta a pressao dentro do canal auditivo externo ocorrera, igualmente, o
deslocamento do sistema timpano-ossicular contra a janela oval, aumentando
a impedancia do sistema. Define-se impedancia acustica como obstaculo a
passagem da energia sonora, medida em ohms. Da mesma forma, a medida
que diminuimos a pressao no canal auditivo externo, também diminuimos a
complacéncia do sistema por traccionarmos 0 conjunto timpano-ossicular. A
complacéncia maxima deve ser atingida com uma pressao de zero imposta
ao sistema, ja que no ouvido normal a presséo dentro do ouvido médio deve-
se equiparar a pressao atmosférica. O timpanograma permite medir a pressao
no ouvido médio, indica a funcéo da trompa de Eustaquio, e existéncia ou ndo
de liquido na caixa do timpano e o grau de mobilidade da cadeia ossicular. Na
surdez neurossensorial, usualmente, o timpanograma é do tipo A ou seja, é
considerado normal. No entanto o timpanograma pode ser do tipo A mas
existir patologia no ouvido interno como no caso de existir luxagdo da cadeia
ossicular. Neste caso a distincdo entre surdez neurossensorial e de
transmissao fica comprometida pelo que, o diagndstico apenas com base na
informacdo do timpanograma ndo é fiavel. A problemética do diagnéstico
progride para além desta ambivaléncia de avaliagdo diagnostica,
nomeadamente quando € mandatéria a inclusédo fidedigna nos critérios para
implante coclear. Habitualmente na surdez de transmissédo o timpanograma
esta alterado, podendo ser do tipo B ou C. O timpanograma do tipo B podera
sugerir a presenca de liquido no ouvido médio e/ou a perfuracao do timpano.
Este timpanograma é tipico de uma otite média seromucosa. O timpanograma
do tipo C € a manifestacao gréfica de um timpano retraido e sugere disfuncao

da trompa de Eustaquio.
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O reflexo estapédico consiste na inducdo da contrac¢cdo do musculo
do estribo com um som de intensidade superior a 70dB. Esta contraccao
provoca modificacdo na impedancia da membrana timpéanica, registando-se
esta alteracdo graficamente. Alteracbes do reflexo estapédico poderao
implicar patologia de condugcdo como no caso da otoesclerose ou
neursossensorial como no caso do neurinoma do acustico ou lesdes cerebrais
com envolvimento do arco reflexo estapédico. Podera ocorrer também
paralisia facial com lesdo do ramo estapédico. As Otoemissdes Acusticas
quando presentes reflectem o normal funcionamento das células ciliadas
externas da céclea e devem sempre ser interpretadas integradas na bateria
de exames audiol6gicos e nunca num contexto isolado. Na sua esséncia o
estudo das OtoemissGes Acusticas permite avaliar a anormalidade ou
normalidade da biomecanica da coOclea. As Otoemissdes Acusticas
espontaneas sado detectadas na auséncia de qualquer estimulo conhecido e
estdo presentes em aproximadamente 50% da populagdo normal,
apresentado por isso utilidade clinica limitada. As Otoemissdes Acusticas
evocadas transitoriamente sdo detectadas apés estimulacdo sonora (click ou
tone burst) e sdo captadas em todos os individuos que tenham audicdo
normal. Este método pode ser realizado de forma simples, atraumético e com
beneficio custo-eficacia. As otoemissdes de produtos de distor¢do tém valor
fisioldgico idéntico as evocadas transitoriamente e sdo actualmente as mais
utilizadas por utilizarem dois tons como estimulos de frequéncia diferente
(frequéncias primarias). As Otoemissdes Acusticas de produtos de distor¢éo
ocorrem nas regides coOcleares, onde as duas ondas viajantes

correspondentes as frequéncias priméarias se sobrepdem. As Otoemissdes
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Acusticas sao principalmente utilizadas par ao rastreio de surdez neonatal
(principal aplicacdo), deteccdo precoce subclinica da ototoxicidade e do
trauma sonoro, monitorizacao pré-operatoria da funcéo coéclear e indicador de
progndstico da recuperacao da funcéo coclear

O teste electrofisiologico Potenciais Evocados Auditivos permite, o
estudo do potencial eléctrico gerado desde a cOclea até ao cortex. Através
dos potenciais evocados auditivos € possivel entdo detectar e quantificar o
grau de surdez. Os potenciais evocados consistem na captacdo da variacao
do ritmo de base do electroencefalograma (EEG) face a um estimulo acustico.
A captacdo da variacdo do ritmo de base do EEG, face a um estimulo
acustico é obtida através de eléctrodos de superficie no vértex craniano e no
l6bulo de cada uma das orelhas.Com o desenvolvimento da electronica,
nomeadamente da informética, € possivel obter uma resposta captada pelos
eléctrodos, referente a locais especificos (coclea e VIl par — onda I; nucleos
cOcleares — onda Il; complexo olivar superior — onda IlI; lemniscus lateral —
onda IV e colliculus inferior — onda V), traduzidos graficamente por cinco
ondas respectivamente. A auséncia das ondas na representacdo gréafica
corresponde as respectivas areas de lesdo, desde a coéclea até ao colliculus
inferior. Para além da localizacao da lesdao os Potenciais Auditivos Evocados
permitem determinar o grau de surdez. Os Potenciais Auditivos Evocados séo
0o método mais objectivo e usado rotineiramente no diagnéstico de surdez
neurossensorial. Contudo devemos ter sempre presente as suas limitacdes,
nao devendo ser usado isoladamente mas em conjunto com uma bateria de
exames diagndsticos, de acordo com a problematica do diagndstico com que

nos deparamos. Para além da problemética do diagnostico na reabilitacdo
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auditiva ser eminente mesmo quando existe a articulagdo dos testes
comportamentais e dos testes electrofisiolégicos dever-se-a salientar a
importancia desta mesma problematica, quando se pretende a inclusédo nos
critérios de seleccao para implante coclear. A titulo de exemplo no caso de
uma surdez neurossensorial, apés o diagnostico e estabelecimento do grau
de surdez superior a 70dB (surdez severa/profunda) pelos potenciais
evocados se, associada a uma alteracdo da transmissdo sonora (otite
seromucosa), quando se procede ao tratamento da otite seromucosa, 0 grau
de surdez diminui para limiares inferiores a 70dB, condicionando a crianca a

nao inclusao nos critérios para implante coclear.
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3.3. Tratamento

3.3.1. Tipos de (Re) Habilitacao auditiva

Reabilitacdo auditiva € o termo utilizado na literatura sobre deficiéncia
de audicdo e sugere procedimentos especificos para que os efeitos
provocados pela alteracdo auditiva sejam minimizados. Habilitacdo auditiva
difere da reabilitacdo auditiva pelo simples facto de se referir a terapéutica
direccionada a crianca surda que nunca ouviu. A reabilitacdo auditiva na
clinica fonoaudiolégica esta relacionada a um processo terapéutico que
privilegia o uso da audicdo residual. Ambas as terminologias implicam a
utilizacdo de amplificacdo sonora apropriada e dao énfase a aquisicao da
linguagem oral, sendo fundamental o diagndstico precoce e o inicio do
processo terapéutico o mais cedo possivel. O objectivo do trabalho
terapéutico é a aquisicdo da linguagem pela crianca. Grande énfase é dada
ao uso da audicao, o que se evidencia pelo investimento na atencao auditiva
da crianca, principalmente durante a época da seleccdo e adaptacdo do
aparelho de amplificacado sonora.

A amplificacdo sonora para uma melhor audicdo comecou com a
utilizacdo da mao em concha atras da orelha que, aumenta em até 10dB uma
faixa de 1000 a 3000 Hz. No século XVI, ja existem descricdes do uso de
cornetas de origem animal e no século XVII de cornetas feitas & méo. Esta
época corresponde a era pré-eléctrica dos aparelhos de amplificacéo sonora.

A invencdo do telefone (Graham Bell em 1876) possibilitou a
constru¢do do primeiro aparelho auditivo eléctrico. A evolugdo do

desenvolvimento dos aparelhos auditivos desde entdo tem ocorrido de forma
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bastante veloz. Na reabilitacdo auditiva usa-se a protese auditiva ou o
implante coclear, de acordo com os critérios de seleccéo individuais de cada
crianca, como métodos de eleicdo para permitir a aquisicdo da linguagem em
criancas com surdez neurossensorial severa/profunda. Estes métodos
adquirem importancia ndo sO pelos resultados que permitem obter na
reabilitacdo da crianca com este tipo de surdez, como também pela

tecnologia inovadora intrinseca a estes métodos de reabilitacdo auditiva.

3.3.1.1. Proétese Auditiva

A colocacdo de prétese auditiva nas criancas esta dependente do
diagnéstico de surdez. A protese auditiva deverd ser biauricular e
estereofdnica, excepto no caso de existir contra-indicacdes.

A prétese auditiva electronica € um mini-amplificador que tem como
funcdo conduzir o som ao ouvido da pessoa, recolhendo e transmitindo a
onda sonora, adicionando energia necessaria e evitando a dispersdo do som,
com a menor distor¢cdo possivel. O seu objectivo € aproveitar a audicao
residual de modo efectivo, através da amplificacdo do som, usando a via
aérea — proteses auditivas ditas Convencionais. A Prétese Auditiva
Convencional é constituida por varios componentes; o microfone que capta as
ondas sonoras e sao transformadas através deste, em sinal eléctrico. Existem
dois tipos de microfones; os direccionais que captam igualmente o som
incidente de 0 a 180°, promovendo a reducao de ruidos e sons indesejaveis
vindos de tras, melhorando a relacédo sinal/ruido e os multidireccionais que

captam igualmente o som incidente de 0° a 360°. Seguidamente esses sinais
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eléctricos atingem o Amplificador. Os sinais amplificados dirigem-se a um
receptor que converte energia eléctrica em energia sonora amplificada. Os
amplificadores séao, também eles, de dois tipos; os de conducdo aérea, mais
usados, que conduzem as ondas sonoras para 0 meato acustico externo e 0s
de conducdo 6ssea que, apresentam o sinal directamente na mastoide. Nos
anos 90 desenvolveram-se as proteses digitais em que, a amplificacdo sonora
e a programacao da protese em funcdo da perda auditiva é feita de forma
digital, permitindo melhorias consideraveis na audicdo, aproximando-a
marcadamente, da audicdo normal. Dever-se-a dar importancia ao tipo de
adaptacdo auditiva. Existem trés formas de adaptacdo; monoauricular para
um sé ouvido, biauricular para os dois ouvidos e pseudobinaural em que o
estimulo é dirigido para ambos os ouvidos mas, apenas com uma saida.
Quando comparamos a adaptacdo biauricular relativamente a monoauricular
h& evidéncias de que a adaptacdo biauricular € substancialmente melhor.
Este facto deve-se a localizacdo mais efectiva da fonte sonora, a soma
biauricular pode ser 30dB no limiar tonal e 3 a 5dB no limiar de percepcao da
fala, controle de volume mais baixo que o monoauricular, eliminacdo do efeito
sombra (diminuicdo do som que chega ao ouvido oposto), eliminacdo ou
reducéo dos efeitos de reverberagdo em ambientes ruidosos e melhora da
capacidade subjectiva de avaliacdo da qualidade sonora.

Relativamente ao tipo de aparelhos auditivos, 0os mais usados s&o o0s
do tipo retro-auriculares, intracanais e microcanais.

Os aparelhos do tipo retro-auriculares sdo um dos modelos mais
utilizados, concentrando o microfone, o amplificador e o receptor em uma

unidade que é aplicada atras da orelha. O microfone normalmente situa-se
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por cima ou por detras da protese. O som é conduzido ao canal auditivo
externo por meio de um tubo plastico e um molde.

As proteses intracanais permitem hoje em dia, incluir todos os
componentes de uma protese auditiva, no proprio molde que se adapta ao
pavilhdo auditivo. O microfone localiza-se na placa externa da protese,
trazendo algumas vantagens sobre o modelo retro-auricular, permitindo a
captacdo do som na posicao natural do pavilhdo. Esta ultima caracteristica &
ainda mais acentuada na prétese microcanal.

Os menores e 0s mais modernos aparelhos auditivos, os microcanais,
sdo colocados completamente dentro do canal auditivo externo. Constitui a
préotese mais discreta, disponivel no mercado. As dimens@es de alguns canais
auditivos, podem tornar impossivel o uso destas proteses.

As Proteses Convencionais constituem uma das primeiras opcdes nos
casos de surdez percepcdo. A escolha depende das caracteristicas da
surdez, dos condicionalismos inerentes a vida social, das preferéncias
estéticas e da habilidade em manusear a protese auditiva (5), 0 que, no caso
da crianca sera limitada, dependendo da ajuda dos pais. Recentemente tem
se dado importancia aos implantes do ouvido médio. Destinam-se a pessoas
com surdez neurossensorial, sendo o implante colocado no ouvido médio e a
bateria que o alimenta, inserida entre a pele e o 0sso. Apds 0 processo de
cicatriz faz-se o0 ajustamento do dispositivo como nas préteses auditivas.

As Proteses Auditivas por conducgdo 6ssea podem ser de dois tipos; 0s
Oculos auditivos e a prétese auditiva 6steo-integrada.

No caso dos 6culos auditivos, a informacgéo é transmitida por vibracéo

através da via 6ssea. O aparelho vibratério € colocado na haste dos 6culos
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em contacto com a pele, directamente posicionado contra a mastdide. O som
passa através da pele, via transmastbidea, estimulando directamente as
células auditivas do ouvido interno. O som alcanca o0 ouvido interno, nao
passando pelo canal auditivo externo ou pela cadeia ossicular (5) Esta
Protese Auditiva esta indicada nos casos de surdez de transmisséo/mista,
predominantemente de transmissao ou, em casos de intolerancia ao aparelho
localmente, como nos casos de timpano perfurado, eczema ou sequelas de
mastoidite por exemplo. As proteses por via 6ssea podem ser préteses semi-
implantaveis que utilizam a conducdo Ossea directamente. Nd8o passam
através do ouvido externo ou médio. Procede-se a colocacgéo cirargica de um
implante em titdnio, no cranio, por detrds do ouvido - osteointegracao.
Seguidamente coloca-se um suporte em forma de botdo que conecta
directamente com o implante de titAnio que esté inserido no osso temporal e
que, far4d a ponte de ligacdo entre o implante de titdnio e o processador
sonoro externo. Desta forma, a informacéo € amplificada e conduzida através
do osso temporal a coclea evitando-se desta forma, a conducgéo pelo ouvido
externo e médio. As Proteses Auditivas Osteo-integradas estédo indicadas nos
casos de surdez de transmissdo/mista, nomeadamente nos casos de
malformagcbes congénitas e de patologia infecciosa do ouvido

externo/médio.(5)
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3.3.1.2. Implante co6clear

3.3.1.2.1. Seleccédo de Pacientes para Implante Coclear

A selecc¢éo das criancas para implante céclear € dificil. O processo de
selecgdo das criancas é mais complexo do que o dos adultos e envolve varios
factores a serem tomados em consideragdo. Desta forma, a seleccdo dos
pacientes que deverdo ser implantados é composta por uma abordagem
multidisciplinar, composta por médicos, técnicos de audiologia, psicélogos e
assistente sociais.

Até recentemente, a idade minima para implante coclear era de dois
anos. Em 1998, o limite de idade diminui para 18 meses e actualmente € de
12 meses. A idade minima de um ano é actualmente a recomendada na
medida em que, antes desta idade existe maior risco cirlrgico e anestésico
por lesdo do nervo facial. Como o desenvolvimento da percepcédo da fala, a
producdo da fala e o desenvolvimento da linguagem iniciam-se
precocemente, acredita-se que quanto mais precoce a colocacéo do implante
coclear, maior beneficio a crianca surda terd posteriormente. A colocacdo de
implante céclear o mais precoce possivel é particularmente importante nos
casos de surdez pés-meningite, devido a ossificacdo intracoclear que, podera
ocorrer impedindo a colocacdo dos eléctrodos no limen da coclea. O
implante coOclear para criancas menores de 12 meses permanece
controverso, havendo autores que defendem os 8 meses como idade ideal
para implante. Contudo nestes doentes (menores de 12 meses), a avaliacao
audiométrica, intervencdo cirargica e programacdo do aparelho no

seguimento pos-operatério sdo mais dificeis. O 0sso temporal apresenta
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pequenas dimensdes para a realizacdo da cirurgia antes dos 12 meses,
havendo crescimento do mesmo continuo, pds-operatorio. Além disso, a alta
incidéncia de otite média nesses pacientes € alta, podendo comprometer o
funcionamento do implante. Contudo com a idade de 1 ano de vida o recesso
do facial e o antro estdo adequadamente desenvolvidos e a coOclea ao
nascimento tem o tamanho da coclea do adulto.

Embora ndo se tenha determinado o periodo critico para implantacéo
de criancas com surdez congénitas (alguns grupos consideram 3 anos,
enguanto outros acham que o periodo critico vai até 7 anos), evidéncias na
literatura sugerem os melhores resultados ocorrem em criangas implantadas
antes dos 5 anos. A colocacédo precoce do implante coclear é importante uma
vez que ha um janela de desenvolvimento do sistema auditivo antes dos 5
anos que permite integracdo da informagcdo auditiva produzida pela
estimulacdo céclear e os centros corticais da linguagem. Apds este periodo
critico, a plasticidade neuronal diminui e a habilidade do cérebro no
desenvolvimento da fala e da linguagem fica comprometida
permanentemente. Actualmente € considerada a necessidade de estimulo da
via auditiva, com idade limite de 4 anos para que, a criancas seja candidatas
a implante coclear. Criancas com mais do que 4 anos, com surdez
severa/profunda e que nunca tiveram a via auditiva estimulada ou sem
nenhum trabalho prévio de aperfeicoamento das habilidades em relacdo a

reconhecimento da fala e aquisicdo da linguagem (aural/oral ou linguagem de

sinais), ndo sdo candidatos a implante céclear. Assim criangas menores do
gue os 4 anos devem ser estimuladas para aquisicdo dessas habilidades e,

concomitantemente, usar prétese auditiva. A duracdo do tempo de uso, da
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protese auditiva deve ser factor importante na avaliacdo dos pacientes

candidatos a implante na medida em que, a protese auditiva fornece estimulo

a via auditiva. (11,12,26)

Os critérios de seleccéo de criancas para implante coclear dependem

da idade da crianca e estdo resumidas na tabela seguinte:

Critérios para criancas de 12-24 meses (periodo pré-linqual)

Perda neurossensorial bilateral profunda

Dificuldade no desenvolvimento de habilidade audiolégica, definido como
pouco ou nenhum beneficio com o uso de amplificacdo sonora apoés
reabilitacédo por 3-6 meses

Compromisso com o programa para desenvolvimento de linguagem,
motivacao familiar para aderir ao programa

Perda auditiva neurossensorial limitada a céclea

Critérios para criancas de 2 a 17 anos (periodo po6s-lingual)

indice de reconhecimento de fala menor que 30% com a melhor
amplificacéo possivel com protese convencional

Compromisso com terapia fonoaudiolégica

Auséncia de contra indicacdo médica

Perda auditiva neurossensorial limitada a céclea

O implante coclear permite a utilizacdo das fibras nervosas residuais,

quando existem, fazendo com que haja o estimulo das células pilosos
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remanescentes através da estimulacao eléctrica. Os impulsos eléctricos sao
posteriormente enviados ao cérebro e interpretados como som. Ao contrario
da proétese auditiva convencional o implante cOclear capta a onda sonora e
transforma-a em impulso eléctrico, estimulando directamente o nervo céclear.

O implante coclear € composto por duas unidades; uma externa usada
pelo paciente, de acordo com a sua vontade, contendo um microfone, um
processador da fala, uma antena transmissora e uma unidade interna,
cirurgicamente implantavel que contém um receptor/estimulador e um fino
cabo de eléctrodos.

Os implantes coécleares podem ser monocanais ou multicanais. Os
implantes monocanais foram amplamente utilizados durante as décadas de
70 e 80. Este tipo de implante estimula o nervo auditivo através de um campo
eléctrico formado por dois eléctrodos, um activo na coclea ou em sua
superficie e outro de referéncia, localizado fora da coclea. Este tipo de
estimulacdo designada por monopolar permite que a corrente eléctrica
espalhe-se por uma area relativamente grande, possibilitando o estimulo de
um grande namero de elementos neurais a uma intensidade baixa de corrente
eléctrica. Toda a informacdo sonora € representada como um sinal eléctrico,
aplicado a um unico eléctrodo.

Com a evolugdo da instrumentacdo electrénica e da informatica,
comegaram a desenvolver-se sistemas multicanais, com a possibilidade de
estimular varios pontos na céclea, enriquecendo a informacéo oferecida e
melhorando a sua discriminagdo. Os primeiros modelos multicanais foram
analdgicos, seguindo-se posteriormente os digitais. Os digitais apresentaram

grande vantagem de se poder trabalhar os sinais e adapta-los individualmente
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a cada paciente, em alguns casos melhorando ainda mais os resultados. No
sistema multicanal o processador da fala codifica a informacéo acustica que &
transmitida ao receptor implantado. O receptor implantado descodifica a
informacé&o e estimula os eléctrodos individuais. A escolha do eléctrodo que é
estimulado é determinada de acordo com a organizagao tonotopica da coclea.
Véarios implantes multicanais receberam autorizagdo da Food and Drug
Administration sendo os principais Nucleus 22 e Nucleus 24; Clarion Multi-
Strategy e Med-EI Combi. O sistema de implantes multicanais tem a
vantagem de selectivamente estimular varias areas das fibras nervosas.
Contudo, com o incremento da tecnologia digital e da informética, houve um
progresso muito grande da bioengenharia, possibilitando o advento de
sistemas mais complexos de estimulacdo sensorial e principalmente o
desenvolvimento de processadores de fala que permitiram estratégias de
estimulacdo mais sofisticadas. A funcdo do processador de fala é converter a
informacdo transmitida pelo microfone em estimulos eléctricos que
representem aspectos da fala que podem ser percebidos pelo paciente. As
estratégias de processamento de fala variam conforme as caracteristicas do
implante utilizado e podem ser classificadas segundo as suas propriedades
que, incluem o tipo de estimulo aos eléctrodos (se sdo estimulos simultdneos
ou nao simultaneos) e o tipo de apresentacdo da onda eléctrica (analdgica ou
pulsatil). A maioria dos implantes actuais sdo multicanais. O som que chega
ao processador de fala é filtrado em varias bandas de frequéncias, cada uma
associada a um par de eléctrodos. Cada banda de frequéncia e seus
eléctrodos correspondentes sdo chamados de “canal’. As estratégias de

processamento de fala mais utilizadas nos dias actuais diferem no namero de
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canais e na velocidade de tempo que cada canal é estimulado. Assim, a
estratégia SPEAK (Spectral Peak) selecciona em média 6-8 frequéncias a
partir de um filtro de 20 bandas de frequéncias, variando de 116 a 8000 Hz.
Estas frequéncias seleccionadas, denominadas maximas, sdo apresentadas
aos eléctrodos de forma nédo simultanea, a uma velocidade de estimulacéo de
250Hz para minimizar as interac¢des entre os eléctrodos, o que significa que,
a cada 4ms € dado um impulso de som. Na estratégia CIS (Continuous
Interleaved Sampling Approach), a programacédo € feita escolhendo 4-12
canais fixos estimulados sempre a cada impulso. A velocidade de estimulacao
€ de 720 a 2400 Hz. A estratégia CIS (Continuous Interleaved Sampling
Approach) prioriza a informacdo temporal ao contrario da informagéo
espectral, priorizada pela estratégia SPEAK (Spectral Peak) onde mais canais
sdo estimulados. Igualmente a frequéncia de estimulacdo é muito maior na
estratégia CIS (Continuous Interleaved Sampling Approach) do que na
SPEAK (Spectral Peak), estimulando-se multiplos eléctrodos néo
simultaneamente. A estratégia ACE combina as vantagens das estratégias
citadas anteriormente. Similarmente a estratégia SPEAK, o espectro de
frequéncia pode variar entre 22 canais. H4 uma seleccado dindmica dos canais
estimulados dependendo das frequéncias de maior amplitude ou maximas,
das bandas de frequéncias do som que chega ao processador.

(9,12,14,18,22,24)
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3.3.1.2.2. Cirurgia para colocacéo do implante céclear em criancas

A cirurgia € planeada por uma equipa multidisciplinar que inclui,
anestesiologistas, pediatras, otorrinolaringologistas de forma a garantir um
cuidado 6ptimo a crianga, antes, durante e apés a cirurgia. Assim a indicacao
cirargica deve ser baseada no desenvolvimento individual de cada crianga. A
crianca deve ser capaz de controlar os movimentos da cabeca, reduzindo
desta forma o risco de danificar os componentes internos e externos do
implante céclear. Do ponto de vista cirdrgico, um factor limitante para a
colocacdo do implante céclear em criancas muito pequenas, é a apdfise
mastéide ndo desenvolvida. No periodo neonatal o foramen estilomastoideo
localiza-se na superficie lateral da mastoide levando a que, o nervo facial
encontre-se numa posicdo superficial vulneravel. A medida que a crianca
atinge a coordenacédo necessaria da cabecga assim como a forca para suster a
cabeca, a traccdo do musculo esternocledomastéideo direcciona a formacao
da apdfise mastoide. Pelos nove meses de idade a formagdo da apdfise
mastoide, lateralmente ao foramen estilomastéideo leva a que o nervo facial
se encontre menos vulneravel a lesdo cirdrgica. Para além da situagdo
anatomica especial da crianca, as suas vias respiratorias de pequenas
dimensdes e o seu volume sanguineo baixo precisam obrigatoriamente de ser
tomados em consideracéo.

As técnicas cirurgicas usadas na colocacdo do implante céclear sao
realizadas com o auxilio de visao binocular microscépica assim como brocas
de diamante.

A incisdo musculo-cutanea deve ser feita em forma de C, S ou J

invertido, preservando sempre a irrigacao arterial, devendo-se evitar sempre a
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seccdo dos ramos da artéria temporal superficial. A incisdo € realizada
usando-se uma lamina de bisturi, deslocando-se desta forma o retalho de
pele, tecido subcutaneo e musculo.

A técnica cirargica mais usada na colocacdo do implante coOclear é
realizada através da via transmastoidea com timpanotomia posterior de forma
a aceder ao promontdorio e a janela redonda. Inicia-se entdao a
mastoidectomia, brocando-se a cortical da mastéide até remocdo das suas
células e consequente esqueletizacdo do seio sigmoide, assoalho da fossa
média, angulo sino-dural, parede posterior do meato acustico externo e bloco
labirintico, permitindo desta forma, a visualizacdo do antro e canal
semicircular lateral. Seguidamente realiza-se timpanotomia posterior
superiormente ao nervo facial e inferiormente ao anel timpanico, tendo em
atencdo o nado lesar do nervo facial ou tdo pouco o anel timpanico ou o
timpano Procede-se posteriormente ao afastamento dos musculos temporal e
parietal assim como a elevacdo do periésteo, expondo-se desta forma a
escama do 0sso temporal assim como a parte posterior do osso parietal. Com
esta via € possivel visualizar-se o promontério e o nicho da janela redonda.
Seguidamente broca-se uma depressao posteriormente a cavidade mastdidea
onde, sera fixada a unidade receptora interna. Esta depressdo devera estar
localizada em continuidade com o éangulo sino-dural, posteriormente ao
mesmo. A profundidade deste nicho varia de acordo com a espessura do
0sso parietal de cada doente.

Broca-se entdo o osso temporal até ao aparecimento da dura-mater.
Esta dltima € reconhecida pela visualizagdo de uma coloracdo vermelho-

azulada caracteristica. Nas criancas realiza-se uma "ilha" 6ssea, retirando-se
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a circunferéncia externa do osso, de modo que somente a por¢cao central
figue com osso. Desta forma, cria-se menor tensédo no retalho, diminuindo a
probabilidade de necrose isquémica. Procede-se igualmente a realizacédo do
broqueamento de forma realizar-se a comunicacao entre o nicho e a cavidade
mastoidea para a passagem dos eléctrodos. Sua fixacdo é realizada atraves
de quatro orificios diametralmente opostos, realizados na borda do sulco com
pequena broca cortante de forma a passar um fio de nylon 2-0, prendendo-se
assim do receptor. Apdés 0 receptor interno estar adequadamente fixo,
procede-se a insercdo de um conjunto de eléctrodos na coclea, pela
cocleostomia. A cocleostomia é realizada normalmente anterior e
superiormente a janela redonda e tem por objectivo criar uma via permeéavel a
rampa média do giro basal da coclea, onde sera introduzido o conjunto de
eléctrodos que, criardo o campo magnético em torno do modiolo. Usa-se para
isso uma broca de diamante de pequeno calibre de aproximadamente 0,8 mm
de didametro. A forma como o eléctrodo € introduzido na coclea é de grande
importancia na preservacao da audicdo na medida em que, procedimentos
profundos e vigorosos podem levar a destruicdo severa das estruturas
intracocleares. Os eléctrodos devem ser inseridos com uma orientacdo de
360°, sendo introduzidos até que seja sentida a minima resisténcia, na
medida em que, mantendo-se a introducdo dos eléctrodos para além desta
resisténcia, pode levar & formacdo de dobras, resultando em mau resultado
audiolégico. O procedimento a seguir consiste na obliteracdo da
cocleostomia, juntamente com o conjunto de eléctrodos. Usam-se
normalmente, para fechar a cocleostomia, agrafos que séo colocados ao

longo do eléctrodo, na regido referida. Uma fixacdo adicional com cola de
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fibrina podera facilitar o selamento. O eléctrodo de referéncia-terra € colocado
sob o musculo temporal. A insercado dos eléctrodos devera consistir em uma
cirurgia atraumatica e conservadora. Com esta finalidade, Lehnhardt designou
o procedimento cirdrgico de “soft surgery” que realgcava 0s seguintes
procedimentos a ter em atencao; evitar o atingimento acidental da bigorna
que conduzira a trauma vestibular, a escala timpanica devera ser aberta
através de uma incisdo membranosa, nao dever-se-a realizar qualquer
succao intracoclear e dever-se-a utilizar acido hialurénico para facilitar a
introducdo dos eléctrodos assim como para preservar as celulas ciliadas
restantes.

No caso de uma coéclea ossificada a cocleostomia serd mais dificil,
devido a espessura do 0sso em volta do osso da céclea, devendo desta
forma o broqueamento ser mais profundo atingindo os 4-5mm de
profundidade. Se a coclea estiver completamente ossificada, dever-se-&a
realizar uma mastoidectomia de forma a expor todo o promontério. Ainda no
caso da cOclea ossificada, € possivel a introdugcédo dos eléctrodos através de
duas cocleostomias paralelas (“double array”). Realiza-se entdo uma primeira
cocleostomia anterior a janela redonda, dando acesso a escala timpanica no
giro basal da céclea. Uma segunda cocleostomia no segundo giro da céclea
caudal a apdfise cocleariforme e 2mm anterior a janela oval, apds remocéao da
bigorna. A técnica cirdrgica que usa como via a fossa média, € usada
eficazmente no caso anteriormente referido, porque o processo de ossificacao
inicia-se préximo a janela redonda e ascende para o apice, afectando
portanto o giro basal com maior frequéncia. Pode ser usada também, nos

casos de perda auditiva bilateral, onde se tenha realizado mastoidectomia
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bilateralmente. Nesta técnica procede-se a adequada exposi¢cao do assoalho
da fossa média e identificacdo do nervo petroso superficial maior e eminéncia
arquata, seguidamente realiza-se broqueamento em forma triangular entre o
nervo petroso superficial maior e a porcao labirintica do nervo facial. Procede-
se a realizacdo de uma cocleostomia com aproximadamente 1,5mm de
didmetro na porcdo mais superficial do giro basal. O eléctrodo é introduzido
no giro basal médio e apical da coclea, onde como referido anteriormente, no
caso de coécleas ossificadas este local € frequentemente afectado. Desta
forma atinge-se um melhor resultado audiolégico ja que, as frequéncias
proximas a 1kHz estdo localizadas no giro médio da céclea que, ndo é
atingido normalmente pela via transmastoéidea.

Quando estamos perante malformacfes da céclea, McElveen, propds
que a via por timpanotomia posterior deveria ser evitada uma vez que, 0
nervo facial possui um trajecto andmalo em 30% dos casos O acesso entédo
pode ser feito directamente onde seria o local do canal semicircular lateral,
através de uma labirintotomia. Os eléctrodos sdo entdo inseridos através
desta abertura, e apoés realiza-se a obliteracdo com tecido conectivo.

A técnica cirargica mais usada convencionalmente para a colocacdo do
implante céclear é a via transmastoidea. Contudo, com esta técnica o risco de
paralisia facial transitoria assim como de lesao da corda do timpano é grande.
A via suprameatal que da acesso ao ouvido médio diminui a probabilidade de
leséo do nervo facial e da corda do timpano na medida em que, trabalha-se a
uma relativa seguranca e distancia dos mesmos. Nesta técnica cirargica
procede-se ao levantamento de um retalho timpano-meatal por via endoaural,

acedendo-se ao ouvido médio. Na porcao superior do canal auditivo externo,
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realiza-se um tunel para a colocacdo da porcdo mais externa do grupo de
eléctrodos e, brocando-se a parede lateral do atico, melhora-se a visualizacao
da janela redonda. Realiza-se a cocleostomia, anterior e superior a janela
redonda, com a vantagem desta ser mais anterior do que na via
transmastoidea. Assim, o0 eléctrodo pode ser introduzido com maior
probabilidade de alcancar o giro médio da coclea. O retalho timpano-meatal é
entao reposicionado.

Nas criancas apesar das estruturas chaves como coclea, ouvido
médio, ossiculos e membrana timpéanica ja estarem com sua configuracao
final pronta na época do nascimento, é apenas aos 18 meses que 0 antro
mastéideo e o recesso do nervo facial encontram-se desenvolvidos,
fornecendo um melhor acesso ao ouvido médio, para a introducdo dos
eléctrodos.

Em criangas, para uma melhor acomodacao do receptor interno, uma
por¢cdo mais profunda da escama temporal deve ser retirada, até a exposicao
da dura-mater, ja que o retalho musculo-cutaneo que ficara sobre o implante
€ mais fino em criangas, aumentando a probabilidade de necrose e rejeicdo
do implante. O cabo que liga o receptor interno aos eléctrodos deve ser
deixado frouxo dentro da cavidade mastdide ja que, com 0 crescimento
0sseo, havera aumento da distancia entre o nicho do receptor interno e a

cocleostomia. (21, 29)
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3.3.1.2.3. Implantes cécleares unilaterais vs. Bilaterais

A audicao biauricular € a capacidade de combinar os sons dos dois
ouvidos e consequentemente, a capacidade de ouvir melhor com os dois
ouvidos do que com apenas um. A audi¢cdo biauricular permite a localizacao
espacial do som, permitindo também uma audicdo mais eficaz na presenca
de ruido de fundo. Através da andlise dos resultados obtidos em varios
centros de reabilitacdo neurossensorial e pela analogia com 0os normouvintes
conclui-se que o beneficio do implante coclear bilateral, assenta sobretudo na
capacidade de perceber a voz e o ruido quando vém de direc¢fes diferentes.
Conclui-se igualmente que a inteligibilidade do discurso e a localizagcao do
som espacialmente € marcadamente melhorada com o implante coclear
bilateral. O ouvido que esta mais perto do ruido recebe a uma frequéncia
diferente e com diferente intensidade o ruido, permitindo discriminar o som e
identificar a direc¢cdo do mesmo. Os implantes cécleares bilaterais permitem,
consequentemente, melhorar grandemente a qualidade da audicdo em varias
situagbes do quotidiano, apresentando vantagens significativas sobre os
implantes unilaterais. Nas criancas jovens, existem varias razfes para a
colocacéo inicial de um implante bilateral. O sistema auditivo de uma crianga
apresenta grande plasticidade. Ao permitir que o som atinja ambas as
cOcleas, numa criangca com surdez neurossensorial, permite que o som seja
processado por ambos os hemisférios cerebrais. Para além deste facto, os
cortex auditivos podem-se desenvolver de forma sequencial. Se a crianca &
aplicada um implante unilateral, ndo ha estimulacdo do hemisfério cerebral e
conseguentemente, ndo ha aproveitamento da plasticidade neuronal desse

mesmo lado do cérebro. (6,16)
56



Reabilitagdo Auditiva em Criancas com Surdez Neurossensorial Severa/Profunda

Os implantes cOcleares bilaterais colocam, por isso, numerosas
guestbes nomeadamente quando implantar, quais a consequéncias em
implantar sequencialmente em vez de simultaneamente e de que forma, o
tempo entre os implantes sequenciais influenciam o desempenho da
percepcéao do discurso.

Nos implantes coécleares simultéaneos, realiza-se o implante coclear
bilateralmente, na mesma cirurgia. Este tipo de abordagem cirdrgica permite
gue a crianca seja submetida ao efeito da anestesia uma vez. Igualmente nos
casos de surdez neurossensorial de inicio recente (decorrente de meningite
por exemplo) o implante coclear bilateral simultaneo € de grande importancia
na medida em que, corre-se o0 risco de ossificacdo coclear aquando do
segundo procedimento cirdrgico, como referido anteriormente.

Nos implantes sequenciais, o intervalo de tempo entre as duas
cirurgias pode variar de semanas a anos. Nestes casos usa-se habitualmente
a estimulacdo bimodal na qual, apds o primeiro implante céclear, é colocado
no ouvido contralateral uma protese auditiva, enquanto se espera pela
segunda cirurgia. Esta opcdo é importante para todos aqueles que,
pretendem esperar pelo aparecimento de nova tecnologia e que pretendem
ter alguma acuidade auditiva durante esse periodo de tempo.

A variabilidade pessoal de cada crianca terd que ser tomado em
consideracdo quando se avalia o beneficio de um implante céclear bilateral.
Assim o tempo de duracdo da surdez, a audicao residual, e a quantidade de
células ciliadas restantes apdés o implante, condiciona o desempenho

posterior do implante coclear. (16,20,26,27,28)
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3.3.2. Reabilitacdo Auditiva Pds - Cirdrgica

O sucesso de um implante coclear depende da crianca, do apoio da
familia e amigos assim como da capacidade de cumprir as consultas de
follow-up. As consultas de follow-up deverdo integrar uma equipa
multidisciplinar na qual, o otorrinolaringologista desempenha um papel
importante contudo, sempre associado ao profissionalismo de pediatras,
neurologistas, psicélogos, assistentes sociais, terapeutas da fala,
audiologistas e professores. (7)

O implante céclear € activado ap0s trés a quatro semanas apos a
cirurgia. O programa de estimulacdo deve ser ajustado a cada crianga. Os
niveis de estimulacdo deverdo ser suficientemente altos para serem
detectaveis mas, de forma a ndo serem desconfortveis ao ouvido. As
criangas mais velhas s&o facilmente avaliadas de acordo com o0 seu
comportamento quando submetidas a estimulacdo eléctrica contudo, nas
criangas mais pequenas esta avaliagdo € dificil pelo que, procede-se a
determinacdo dos potenciais evocados. A avaliacdo electrofisiolégica da
actividade auditiva central, permitira avaliar a integridade de cada eléctrodo
implantado, estimar o nivel do estimulo e identificar a estimulacdo do nervo
facial que, devera ser evitada. Os niveis de estimulacdo modificam-se ao
longo do tempo, obrigando a que o implante seja, ele préprio, monitorizado.

A avaliacdo é de grande importancia na habilitacdo auditiva. A
avaliacdo devera ser feita regularmente para todas a criangas. A
monitorizagdo audioldgica é fundamental. Apds a activacéo inicial, a crianca

seguida em consultas de follow-up. Esta abordagem permitir4 reprogramar o
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implante céclear durante os primeiros meses pos-implante coclear, permitindo
maximizar o beneficio do implante coclear. As necessidades da crianca
deverdo ser a prioridade principal tendo em conta que, os limiares de
audiometria assim como, os limares de desconforto alteram-se
frequentemente durante os primeiros meses pos-implante. O sistema auditivo
devera ter tempo para processar as novas experiéncias auditivas, decorrentes
da estimulacéo eléctrica e aprender a interpretar a nova informacao adquirida.
Dever-se-ao realizar, igualmente, avaliagbes das capacidades de percepcéo
da linguagem. Esta avaliacdo devera estar integrada nas consultas de follow-
up.

Desde o inicio da reabilitacdo pos-implante, é importante trabalhar com
0os pais. Melhor do que ninguém o0s pais conseguem avaliar o
desenvolvimento da crianca tanto em casa como na escola. Os pais sao,
também, participantes activos no processo de aprendizagem da crianca,
fazendo parte integrante da equipa de reabilitacdo auditiva. Os pais séo
arquétipos para o desenvolvimento da linguagem na crianca. O papel do
terapeuta da fala consistirA em orientar os pais, de forma a conseguir o
maximo de desenvolvimento da sua crianga assim como, estimular a crianga
de forma a maximizar a compreenséao e producéo da linguagem oral e escrita,
assim como formas de comunicagdo nao verbal. A equipa multidisciplinar
dever4 por isso, estar em permanente comunicacdo, competindo aos
pediatras a avaliagdo cognitiva e motora da criangca (consultas de
desenvolvimento) em parceria com a informacgao sobre o desenvolvimento da
crianga, precisa e cuidada, fornecida por pais e professores. Os audiologistas

determinardo com precisao a percentagem de discriminacdo auditiva, assim
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como os limiares de audibilidade da crianca, que, apos passarem pela analise
e avaliacdo do otorrinolaringologista possibilitardo a monitorizacdo dos
resultados obtidos com o implante coclear. A auséncia de melhoramento nos
parametros referidos anteriormente obriga a que a programacéo do implante
cOclear seja, novamente revista e actualizada, de forma a coadunar-se com
as necessidades auditivas actuais da crianca. Cada sessao de follow-up
devera ser estruturada para que determinados objectivos de linguagem e de
percepcdo auditiva sejam alcancados de acordo com a idade da crianga,
intervindo em cada sessdo a articulacdo de conhecimentos da equipa
multidisciplinar referida anteriormente. O objectivo serd a aquisicdo de uma
percentagem de discriminacdo auditiva, aquisicdo da linguagem e
desenvolvimento cognitivo mais aproximada da crianga sem surdez
neurossensorial. (7,14,16)

Uma das principais complicacdes apds o implante céclear € o aumento
do risco de meningite bacteriana principalmente devido a bactéria
Streptococcus penumoniae pelo que, todas as criancas deverdo receber
vacina anti-penumococos. A complicacdo mais frequente a longo prazo, é a
falha do implante (3 % a 6%), requerendo um novo implante coclear. Nas

criancas, uma das principais causas deve-se a traumatismo craniano (9)
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CAPITULO IV: CONCLUSAO

O implante coclear em criangas, tornou-se o tratamento de escolha
para criangas com surdez neurosossensorial profunda a severa, quando nao
existe ganho com prétese auditiva. A tecnologia inovadora do implante
cOclear, veio revolucionar os ganhos auditivas em criangcas surdas,
melhorando consideravelmente a percepcdo do som, a aquisicdo da
linguagem e o desenvolvimento cognitivo da crianca. O implante cOclear tem
interesse limitado na medida em que, melhora os ganhos auditivos, em
criangas com patologia limitada a coclea. Quanto mais cedo se submeter a
crianga a implante coclear, melhores serdo os resultados que se atingirdo
com o implante coclear. Quanto menor a idade da crianga submetida ao
implante, melhores serdo os resultados audiol6gicos posteriormente.

A coOclea atinge o seu tamanho definitivo ainda durante o
desenvolvimento fetal, ndo aumentando de tamanho ao longo da vida.
Contudo, outras estruturas tais como 0 0sso temporal ou o cranio continuam a
desenvolver-se ao longo da vida. As relacfes anatdbmicas sofrem alteracfes
conseguentemente. Assim, as técnicas cirargicas utilizadas devem ter em
atencdo estas alteracbes anatomicas consequentes do desenvolvimento da
crianca. A idade para colocacdo do implante coclear é determinada pela
formacdo da apofise mastoide, assim como pelo posicionamento final da
apofise mastoide, determinado pela traccao do musculo
esternocledomastoideo. Esta traccdo por sua vez é determinada pela
capacidade de coordenar e suster a cabeca erecta, etapa do desenvolvimento
gue apenas € atingida aos noves meses.

Os resultados em criancas mostram que 0s pacientes implantados
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apresentam verbalizagdes mais frequentes de melhor qualidade e tom de voz;
a fala € mais ritmica e tém melhor habilidade em produzir fonemas. As
criancas apresentam ainda melhor atencdo e concentracdo, mais interesse
em falar, fazem menos barulho em casa e conseguem identificar os sons
provenientes do ambiente.

A colocacao do implante coclear, apenas devera ser considerada em
criangas, apos avaliacdo por uma equipa multidisciplinar que devera incluir
audiologistas, otorrinolaringologistas, terapeutas da fala e psicélogos.

Os implantes cocleares bilaterais apresentam melhores resultados
audiolégicos do que os implantes cécleares unilaterais, homeadamente no
que diz respeito a percepcdo da linguagem falada (especialmente quando
circundado por ruido) assim como a localizacdo do som espacialmente.

A implantagdo coéclear Dbilateral simultinea ¢é recomendada
especialmente nos casos de criancas com surdez severa/profunda pré-
linguais, em criancas que apresentem o risco de ossificacdo coclear (por
exemplo apds meningite), assim como em criangas cegas.

A habilitacdo devera ser feita regularmente apds o implante céclear.
Deve ser primariamente orientado para monitorizar e desenvolver a audi¢cédo
através da préatica do discurso oral e objectivos de linguagem. Devera ser
orientado inicialmente para objectivos auditivos faceis seguindo-se
hierarquicamente para objectivos mais complexos. A avaliacdo dos pais
assim como da escola € de extrema importancia, devendo fazer parte

integrante do programa de habilitagdo neurosossensorial. As consultas de

follow-up deveréo ser orientadas por uma equipa multidisciplinar
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CAPITULO V: PERSPECTIVAS FUTURAS

Novas investigacdes tém sugerido que “stem cells” retiradas da medula
0ssea poderiam ser manipuladas de forma a tornarem-se células nervosas
sensoriais, potencialmente criando acuidade auditiva em pacientes surdos.

As alteracbes do nervo auditivo, como no caso dos schwanomas por
exemplo, ou de outras neoplasias do VIII par craniano, ndo beneficiam de
ganhos auditivos com o implante céclear. Os Implantes da Protuberancia sédo
uma opgao, nas situacdes anteriormente referidas, estimulando-se a regido
dorsal e ventral dos nucleos cocleares da protuberancia, via recesso lateral
do quarto ventriculo. Devido a maior proximidade com outros nucleos da
protuberéancia, sensacdes ndo auditivas sdo frequentes (tremores, tonturas,
alteracOes visuais) pelo que, durante a programacéao do implante, deverao ser

tidas em consideracgéao (8)
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