1077

PRESENCA DE MICROFONISMO COCLEAR
NO PEATE-CLIQUE: DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
ENTRE ESPECTRO DA NEUROPATIA AUDITIVA E PERDAS
AUDITIVAS COCLEARES DESCENDENTES EM CRIANCAS

Presence of cochlear microphonics in click-ABR:
differential diagnosis between auditory neuropathy spectrum
disorder and steeply sloping cochlear hearing loss in children

Gabriela Ribeiro lvo Rodrigues (", Silvia Napole Fichino @, Déris Ruthy Lewis ©

RESUMO

Tema: diagndstico diferencial entre espectro da neuropatia auditiva e perdas auditivas cocleares des-
cendentes em criangas com presencga de microfonismo coclear no PEATE-clique. Procedimentos:
este relato de caso descreve os resultados da avaliagdo audiolégica de duas criancas atendidas no
Centro “Audicédo na Crianga” da Divisao de Educagéo e Reabilitacao dos Disturbios da Comunicagao
da Pontificia Universidade Catdlica de Sao Paulo (CeAC/DERDIC/PUCSP) que apresentaram micro-
fonismo coclear no registro do PEATE-clique. As criancas foram submetidas as avaliagdes utilizando-
se o PEATE-clique, o registro das emissbes otoacusticas e a avaliagdo audioldgica tonal, com a
técnica da Audiometria de Reforgo Visual. Resultados: as avaliagdes comportamental, eletroacustica
e eletrofisiologica revelaram que as criangas apresentam perda auditiva sensorioneural (coclear) com
configuracdo descendente, de modo que a presencga do microfonismo coclear no registro do PEATE-
clique era provavelmente gerada pela preservacédo da cdclea nas frequéncias baixas. Concluséo:
0s casos apresentados mostram que na auséncia das emissdes otoacusticas e presenca do microfo-
nismo coclear, nao se deve interpretar isoladamente cada exame, para que nao ocorram equivocos
no diagnostico, que pode ser confundido com o Espectro da Neuropatia Auditiva. O microfonismo
coclear pode aparecer em outras condi¢des, tais como em perdas auditivas cocleares descendentes.
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Os potenciais evocados auditivos de tronco
encefalico com o estimulo clique (PEATE-clique)
vém sendo amplamente utilizados na avaliagdo da
funcéo auditiva em neonatos e criangas . Na sus-
peita do Espectro da Neuropatia Auditiva (ENA) os
PEATE-clique s&o realizados com polaridades de
estimulo condensado e rarefeito, para pesquisa do
microfonismo coclear (MC) °.
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O MC é uma atividade elétrica pré-neural, ou
seja, ocorre antes das sinapses das células ciliadas
com o nervo auditivo, e, portanto, aparece anterior-
mente a onda | no registro do PEATE-clique e nédo
ha aumento de laténcia quando se diminui a inten-
sidade do estimulo (funcdo laténcia-intensidade) °.

Clinicamente o diagnostico do ENA se confi-
gura pela presenca das emissdes otoacusticas
(EOA), auséncia de respostas ou importante alte-
racdo no registro do PEATE-clique desde a onda
I, e presenca do MC ©. Os reflexos acusticos estao
quase sempre ausentes, a audiometria para tons
puros varia de limiares normais a perdas severas/
profundas e a dificuldade de discriminacao vocal
€ uma das queixas mais importantes 7°. Portanto,
€ comum que na presenga do MC, suspeite-se de
presenca do ENA.

A avaliacdo da fungéo das células ciliadas exter-
nas (CCE) contribui de maneira significativa para
o diagnéstico diferencial do ENA. Contudo, 30%
dos individuos com o ENA podem apresentar com-
prometimento das CCE e consequente perda das
EOA de modo que a auséncia das EOA nao exclui
o diagndstico do ENA "2, Nestes casos a pesquisa
do MC é determinante para se definir a funcionali-
dade das células ciliadas externas %2,

Em alguns casos de perdas auditivas cocleares
descendentes também é possivel observar a pre-
senca do microfonismo coclear, que ndo deve ser
confundida com o ENA. Isso porque o MC pode ser
gerado pela parte mais preservada da céclea, prin-
cipalmente nas frequéncias baixas 34,

Segundo as recomendacgdes do Newborn Hea-
ring Screening Programme '3, quando o MC est&
presente, com PEATE-clique ausente ou alterado,
deve-se suspeitar tanto do ENA como de uma
perda auditiva coclear.

Diante de uma crianca que ndo é capaz de
cooperar na avaliagdo comportamental com pro-
cedimentos condicionados, que apresenta EOA
e PEATE-cligue ausentes, e da necessidade de
uma intervencéo terapéutica rapida e precisa, é
importante que se diferencie uma perda puramente
coclear do ENA 8. Torna-se, portanto, de funda-
mental importancia a realizagdo de um diagndstico
diferencial, uma vez que a conduta adotada para a
reabilitacdo nos casos do ENA difere dos procedi-
mentos usualmente adotados nos casos de perda
auditiva coclear 2.

Com base nestas constatagdes, o objetivo deste
relato de caso é descrever os resultados da avalia-
¢ao audioldgica de duas criancas atendidas no Cen-
tro “Audicao na Crianga” — CeAC/DERDIC/PUCSP
que apresentaram MC no registro do PEATE-cli-
que, auséncia de EOA e audiometria sugestiva de
perdas auditivas cocleares descendentes.
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APRESENTACAO DO CASO

Caso 1, crianca do sexo feminino, 1 ano e 10
meses, com histéria de nascimento prematuro,
baixo peso, necessitando ficar na UTI por mais de
7 dias e ingestédo de ototdxicos; e caso 2, crianca
do sexo feminino, 2 anos, com histéria de prematu-
ridade, baixo peso e também necessitando ficar na
UTI por mais de 7 dias, sendo submetida a ventila-
¢ao mecénica e ototdxicos.

As criangas foram encaminhados ao Centro
“Audicao na Criangca” — CeAC/DERDIC/PUCSP
para realizar avaliacao audioldgica.

Foram realizadas as avaliagbes utilizando-se o
PEATE-clique com pesquisa de MC, registro das
EOA por estimulo transiente e produto de distorcao,
e avaliacdo audioldgica tonal por via aérea e 6ssea
realizada por meio da técnica da Audiometria de
Reforco Visual (VRA).

Os PEATE-clique foram registrados com o
paciente em sono natural e o equipamento utilizado
foi o Smart-EP da Intelligent Hearing Sistems (IHS).
Os eletrodos foram dispostos nas mastoides direita
(A1) e esquerda (A2), e os eletrodos Cz e Terra na
fronte. As repostas foram registradas para cliques
de polaridade condensada e rarefeita, na taxa de
repeticdo de 27,7 Hz.

O registro das EOA evocadas por estimulo tran-
siente e produto de distor¢do foi realizado com o
equipamento ILO V6, de marca Otodynamics.

A audiometria com reforco visual (VRA) foi rea-
lizada por meio de condicionamento estimulo-res-
posta-reforco visual. Utilizou-se audidbmetro AC-33,
marca Interacoustics e os exames foram realizados
em sala acusticamente tratada.

Para afastar a possibilidade de comprometi-
mento da orelha média foi realizada a timpanome-
tria, utilizando imitanciémetro da marca Kamplex,
modelo AT 235H.

Este relato de caso foi analisado e aprovado
pelo Comité de Etica em Pesquisa da Pontificia Uni-
versidade Catdlica de Sao Paulo sob protocolo de
n® 039/2007 e os responsaveis pelos sujeitos envol-
vidos assinaram o “Termo de Consentimento Livre
e Esclarecido”.

Os resultados foram submetidos a uma analise
descritiva.

RESULTADOS

As figuras abaixo mostram os resultados dos
exames audioldgicos realizados com a crianga do
caso 1. A Figura 1 refere-se ao registro do PEATE-
cligue, com auséncia de resposta a 90 dBnNA e
presengca de MC bilateralmente, os dois ultimos
tracados de cada orelha representam o registro do



exame com o fone de inser¢do obstruido (clipado)
impedindo a passagem do som e, portanto, confir-
mando o MC.

A Figura 2 mostra o resultado ausente das EOA
evocadas por estimulo transiente e produto de dis-
torcéo bilateralmente.

A Figura 3 representa o audiograma, resultado
da Audiometria de Reforco Visual (VRA) realizada
por via aérea e via 6ssea.

As préximas figuras referem-se ao resultado dos
exames audioldégicos da crianca do caso 2.

A Figura 4 mostra o resultado do PEATE-clique
com resposta em 60 dBnNA na orelha esquerda, 50
dBnNA na orelha direita e presenga de MC bilateral.

A Figura 5 representa o resultado ausente das
EOA evocadas por estimulo transiente e produto de
distor¢cao bilateralmente.

A Figura 6 representa o audiograma, resultado
da Audiometria de Reforco Visual (VRA) realizada
por via aérea e via 6ssea.

DISCUSSAO

Estes casos levantam importantes questdes que
devem ser consideradas na avaliacdo audioldgica
de criangas que apresentam o MC no registro do
PEATE-clique.

O ENA é caracterizado pelo comprometimento
da fungéo auditiva periférica com a integridade das
CCE, normalmente indicado pela presenca das
EOA. No entanto, as EOA podem estar ausentes
em um grande numero de sujeitos com ENA e, em
tais casos, o diagndstico depende da detecgcao de
MC no registro do PEATE-clique 5.

A presenga do MC tem sido considerada um sinal
distintivo do ENA. No entanto, estudo recente que
registrou o MC por meio da eletrococleografia trans-
timpéanica em sujeitos com perda auditiva coclear,
audicdo normal e ENA concluiu que a presenca do
MC nao deve ser considerada, isoladamente, um
sinal distintivo do ENA, visto que o MC pode apare-
cer nos diferentes graus de perda auditiva coclear,
incluindo até as de grau severo/profundo .

Os casos apresentados demonstram que a
auséncia das EOA, com presenga de MC no regis-
tro do PEATE-clique, nem sempre pode determinar
que o caso estudado refere-se ao ENA. O MC pode
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ocorrer em uma perda auditiva coclear, de confi-
guragcdo descendente com declives acentuados,
nas quais o MC seria gerado pela parte mais pre-
servada da céclea, principalmente nas frequéncias
baixas 314,

Nos casos em que as EOA estao presentes, e
é possivel identificar o MC no registro do PEATE-
cligue ausente, o diagndstico do ENA é mais sim-
ples. No entanto, nos casos em que as EOA estéo
ausentes e tem-se o registro do MC no PEATE-
cligue, como relatado nos casos apresentados, o
diagnostico do ENA é dificil, e outras possibilidades
devem ser consideradas. A bateria de exames deve
ser ampliada fornecendo mais informacdes sobre a
audicao do sujeito '7. Assim, na presenga do MC,
com PEATE-cligue ausente ou alterado, deve-se
suspeitar tanto do ENA, como de uma perda audi-
tiva coclear ™.

Nos casos apresentados, a possibilidade de rea-
lizacdo da VRA por via aérea e via ssea permitiu o
diagndstico da perda auditiva coclear. No entanto,
em lactentes e em criangas que nao cooperam
na avaliacdo comportamental com procedimen-
tos condicionados, a realizacdo do Potencial Evo-
cado Auditivo de Tronco Encefalico por Frequéncia
Especifica e/ou de Estado Estavel nas frequéncias
de 250, 500 e 1000 Hz pode ajudar no diagndstico
diferencial de ENA e perda auditiva coclear descen-
dente 3.

CONCLUSAO

Os dois casos apresentados sugerem que na
auséncia das EOA e presenca do MC, os resulta-
dos devem ser interpretados em conjunto com uma
bateria mais completa de testes, para que se possa
caracterizar de forma adequada o tipo e grau da
perda de audicdo. Ou seja, o MC pode aparecer em
outras condi¢des além do ENA, tais como em per-
das auditivas cocleares descendentes.

Frente as incertezas e dificuldades frequen-
temente encontradas no diagndstico audioldgico
infantil, os conhecimentos trazidos por estudos de
casos sobre a avaliacdo das respostas auditivas
comportamentais e eletrofisioldgicas deverao afas-
tar diagnosticos equivocados, direcionando a inter-
vengéao fonoaudioldgica.
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Figura 1 — Resultado do registro do PEATE-clique do caso 1

EOA transiente EOA produto de distorgéo

] | [
BRY 15:36:40 1] B 15:45:02
Bl 101 Osecs - i [ 271.0secs '-_;

RQIG932

=] SRQI9934

AITETET pg red AEWETR p{ 19
Resp=-500d8 Noise=14 2dB Stim=79 GdB Resp=-7 BdB Noise=11,5d8 Stim=80 0d8 Fi=55 OdBispl F2=55 0cBspl DPtotel=3 OdBepl Fi=85 (cBzpl F3e85 (cBspl DPtotale----dBspl
MumLo=390 MumHi=9 Correl=-46% Stab=97% MumLo=1000 MumHi=67 Correl=-11% Stab=03% MNusnLo=080 MumHi=TS5 NUMLE=1503 Muenii=1189

Figura 2 — Resultado das EOA transientes e produto de distor¢céo do caso 1
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Figura 3 — Audiograma do caso 1
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ABSTRACT

Background: differential diagnosis between auditory neuropathy spectrum disorder and steeply sloping
cochlear hearing loss in children with presence of cochlear microphonics for click-ABR. Procedures:
this case report describes the results of the audiological evaluation for two children assisted at Centro
“Audicdo na Crianca” of Divisdo de Educacdo e Reabilitacdo dos Disturbios da Comunicagéo of
Pontificia Universidade Catolica of Sdo Paulo (CeAC/DERDIC/PUCSP) with presence of cochlear
microphonics for click-ABR. The children are assessed by click-ABR, otoacoustic emissions and
pure tone audiological evaluation, using the Visual Reinforcement Audiometry technique. Results:
the test battery showed that children have sensorineural hearing loss (cochlear) with steeply sloping
configuration, so that the presence of cochlear microphonics in the click-ABR was probably generated
by the preservation of the cochlea in the low frequencies. Conclusion: the cases demonstrated
that the absence of the otoacustic emissions, and presence of cochlear microphonics should not
be interpreted as Auditory Neuropathy Spectrum Disorder, since that these conditions are similar to

steeply sloping cochlear hearing loss.

KEYWORDS: Evoked Potentials; Hearing Loss, Sensorineural; Cochlea
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