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Resumo

Esta pesquisa teve como objetivo realizar o estudo de caso de trés criancas que apresentaram historia
de hiperbilirrubinemia neonatal com realizagdo de exsangiiineotransfusdo e resultados na avaliagdo
audiolégica sugestivos de neuropatia auditiva/dessincronia auditiva (NA/DA). Os resultados
demonstraram auséncia de respostas durante o registro do PEATE e da pesquisa do reflexo aciistico, ao
mesmo tempo em que o microfonismo coclear (MC) se fazia presente em todas as criangas estudadas. A
pesquisa do MC caracterizou-se como um instrumento de grande fidedignidade para a realizagdo do
diagndéstico diferencial da NA/DA. Foi possivel concluir que niveis elevados de hiperbilirrubinemia ao
nascimento parecem constituir um importante indicador de risco para a ocorréncia da NA/DA, uma vez
que o sistema auditivo mostrou-se susceptivel aos efeitos neurotoxicos dessa substancia.

Palavras-chave: neuropatia auditiva; sincronia neural; hiperbilirrubinemia neonatal.

Abstract

The goal of this research was the case study of three children, which presented a history of neonatal
hyperbilirubinemia requiring exchange transfusions and audiologic test results suggestive of auditory
neuropathy/auditory dys-synchrony (AN/AD).The results of this study showed absence of response in
Auditory Brain Stem Response (ABR ) tests and acoustic reflexes, while cochlear microphonics was
present in all of the children studied. Cochlear microphonics was found to be a trustworthy instrument
when determining the differential diagnosis of AN/AD.In conclusion, high levels of hyperbilirubinemia
at birth were found to be a strong risk indicator for auditory neuropathy, since the auditory system has
shown itself vulnerable to the neurotoxic effects of this substance.

Key-words: auditory neuropathy; neural synchrony; neonatal hyperbilirubinemia.
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Resumen

Esta investigacion tubo el objetivo de realizar un estidio de caso con trés ninds que presentaron
historia de hiperbilirubina neonatal con realizacion de exanguineoterapia u resultados en la evaluacion
audiologica sugestivos de neuropatia (NA/DA). Los resultados mostraron ausencia de respuestas durante
el registro del PEATE y de la evolucion del reflejo aciistico, al mismo tiempo que el microfonismo coclear
(MC) se hacia presente en todos los nifios evaluados. La investigacion del MC se mostré como instrumento
de gran fidedignidad para la realizacion del diagndstico diferencial de la NA/DA. Fue posible concluir
que niveles elevados de hiperbilirubina en el nacimiento parecen constituir un importante indicador de
riesgo para la NA/DA, a la vez que el sistema auditivo se mostro susceptible a los efectos neurotoxicos de

esa substancia.

Palavras claves: neuropatia auditiva; sincronia neural; hiperbilirubina neonatal.

Introducdo e
fundamentacao tedrica

Diante dos avangos tecnolégicos das tltimas
décadas, novas técnicas e procedimentos para a
avaliacdo eletrofisioldgica da audigdo passaram a
fazer parte da bateria de exames audiolégicos.

Com a utilizagdo clinica dos Potenciais Evo-
cados Auditivos do Tronco Encefélico (PEATE) e
das Emissoes Otoactisticas (EOAs), profissionais
que atuam na drea de diagnéstico e reabilitagdo
auditiva passaram a encontrar pacientes, de dife-
rentes faixas etdrias, que apresentavam caracteris-
ticas audiolégicas compativeis com a func¢éo nor-
mal de células ciliadas externas (CCE), identifica-
da por meio da presenga de EOAs e/ou do micro-
fonismo coclear (MC), e alteragdo da func@o neu-
ral, com respostas para PEATE severamente alte-
radas ou ausentes. Outros achados diziam respeito
a auséncia de reflexos do musculo do estapédio,
audiometria tonal limiar com resultados muito va-
ridveis, sugerindo desde limiares audiométricos
proximos da normalidade até perdas auditivas de
grau profundo, de diferentes configuragdes, com
valores de discriminag@o de fala incompativeis com
os limiares tonais.

Tais caracteristicas foram entdo descritas na
literatura cientifica como neuropatia auditiva/des-
sincronia auditiva (NA/DA) (Sininger et alii, 1995).

O diagnéstico de tal desordem vem se tornan-
do cada vez mais presente na pratica clinica médi-
ca e fonoaudiolégica, demandando, desta maneira,
estudos que contribuam para um diagnéstico mais
preciso e um acompanhamento adequado. Estima-
se que a ocorréncia da NA/DA esteja em torno
de 0,5 a 1,3 % da populac@o avaliada na clinica

audiolégica e de 12 a 14% da populagio portadora
de deficiéncia auditiva neurossensorial de grau se-
vero a profundo (Kraus et alii, 1984; Berlin et alii,
1998; Kraus, 2001).

Entre as possiveis etiologias sugeridas pela li-
teratura, a hiperbilirrubinemia neonatal, especial-
mente 0s casos com exangiiineotransfusdo, desta-
ca-se como indicador de risco para a ocorréncia da
NA/DA. E consenso que niveis de bilirrubina indi-
reta elevados durante o periodo neonatal sdo capa-
zes de alterar o sistema nervoso central, atingindo
estruturas do sistema auditivo (Kraus, 1984;
Stein et alii, 1996; Hood, 1999; Deltenre et alii,
1999; Rance, 1999; Abe et alii, 2000; Simmons e
Beauchaine, 2000; Shapiro e Nakamura, 2001).

As estruturas do sistema auditivo mostram-se
bastante sensiveis aos efeitos téxicos da bilirrubi-
na. Entre os distirbios auditivos causados pelos
efeitos da hiperbilirrubinemia, inclui-se a NA/DA,
a qual pode estar associada ou no a outras altera-
¢oes auditivas (Shapiro e Nakamura, 2001).

Assim, € possivel que as criancas recém-nas-
cidas que apresentaram histéria de hiperbilirrubi-
nemia neonatal e outros indicadores de risco ao
nascimento, como prematuridade, baixo peso e/
ou andxia perinatal, sejam consideradas indivi-
duos de maior risco para o desenvolvimento da
NA/DA.

Em se tratando de valores de ocorréncia rele-
vantes, torna-se de fundamental importancia a rea-
lizagdo de um diagnéstico bastante preciso e espe-
cifico para esse grupo clinico de casos, uma vez
que a conduta adotada para a reabilitagdo desses
individuos difere dos procedimentos usualmente
adotados nos casos de deficiéncia auditiva neuros-
sensorial.
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Diante do exposto, com a possibilidade de re-
lacdo entre niveis elevados de bilirrubina ao nasci-
mento e NA/DA, esta pesquisa teve como objetivo
realizar o estudo de caso de trés criancas que apre-
sentaram histéria de hiperbilirrubinemia neonatal
com exangiiineotransfusao e resultados na avalia-
¢do audiolégica sugestivos de NA/DA.

Material e método

Esta pesquisa consistiu no estudo de caso de
trés criancas que apresentaram achados audioldgi-
cos sugestivos de NA/DA com histéria de hiperbi-
lirrubinemia neonatal e realizac@o de exangiiineo-
transfusdo.

A coleta de dados foi realizada no periodo de
janeiro a margo de 2002, com aprovacio pela Co-
missdo de Etica do Programa de Estudos P6s-Gra-
duados em Fonoaudiologia da Pontificia Universi-
dade Catdlica de Sao Paulo sob o parecer de nui-
mero 0066.

As criancas selecionadas para a pesquisa apre-
sentavam resultados incompativeis em um ou mais
testes da bateria de exames audioldgicos, além de
histéria de hiperbilirrubinemia neonatal com reali-
zagdo de exsangiiineotransfusio.

A coleta de dados da pesquisa foi realizada por
meio de: levantamento dos dados de prontudrios
de cada uma das criancas, no respectivo servigo de
origem; entrevista para coleta de dados gestacio-
nais e de parto, histéria neonatal de hiperbilirrubi-
nemia, indicadores de perdas auditivas ao nasci-
mento, histéria familiar, passado otoldgico e da-
dos de fala e linguagem; avalia¢do das funcdes da
orelha média; pesquisa do reflexo estapediano;
registro das EOAPD e/ou EOAET; registro do
PEATE; pesquisa do microfonismo colear e obser-
vacdo das respostas comportamentais ao estimulo
sonoro.

Apresentacao de casos
Caso 1

Paciente do sexo masculino, 2 anos € 3 meses
de idade, nascido de parto normal, a termo, com
peso adequado para a idade gestacional. Apresen-
tou ictericia neonatal no terceiro dia de vida, rece-
bendo fototerapia. Em fun¢@o do agravamento do
quadro de hiperbilirrubinemia (38,3 mg/dl), no sexto
dia de vida foi submetido a exangiiineotransfusao.

O resumo de alta hospitalar descreveu hiperbilir-
rubinemia por deficiéncia de G-6PD, além de sep-
ticemia, distirbio metabdlico corrigido e suspeita
de kernicterus.

Segundo relatos da familia, a crianga s6 € ca-
paz de emitir sons guturais. Em relag@o as respos-
tas auditivas, reage a sons fortes, mas parece nao
compreender o significado dos mesmos. Apresen-
ta respostas de reacdo aos sons de fala por meio de
movimentacido dos membros e/ou sorriso.

Os resultados encontrados durante a avaliag@o
audioldgica realizada aos 2 anos e 3 meses de ida-
de apresentaram incompatibilidade em seus resul-
tados. A pesquisa do PEATE apresentou auséncia
de respostas bilateralmente com intensidade de es-
timulo de 90dBNA, ao mesmo tempo em que fo-
ram encontradas respostas presentes durante o re-
gistro das EOAs. Os resultados encontrados na
avaliacdo timpanométrica sugeriram curva timpa-
nométrica tipo C e auséncia de reflexo estapediano
para intensidade de estimulo de 110 dBNA. Em
avaliacdo comportamental realizada em campo li-
vre, os limiares audiométricos sugeriram alterag@o
auditiva de grau moderado em ambas as orelhas.

Os resultados audiol6gicos encontrados no es-
tudo deste caso sugeriram o diagndstico da NA/
DA, possivelmente associado a niveis elevados de
bilirrubina ao nascimento e suspeita de kernicterus.

Caso 2

Paciente do sexo masculino, 2 anos e 6 meses
de idade, nascido a termo, com peso adequado para
idade gestacional. Apresentou hiperbilirrubinemia
neonatal ao segundo dia de vida, devido a incom-
patibilidade sangiiinea materno-fetal de fator Rh,
necessitando de exsangiiineotransfusdo. Outros in-
dicadores de risco para perdas auditivas ao nasci-
mento, como o uso de medicagdo ototéxica por um
periodo de 17 dias e a permanéncia em UTI neona-
tal por 11 dias, também estiveram presentes.

A avaliacdo audioldgica inicial, realizada aos
19 meses de idade, apresentou auséncia de respos-
tas no PEATE, com intensidade de estimulo click
de 90 dBNA bilateralmente, EOAPD ausentes bi-
lateralmente além de curva timpanométrica tipo C
e reflexos estapedianos ausentes em ambas as ore-
lhas. Na observagido comportamental realizada com
audidmetro pediatrico, ndo foram verificadas res-
postas de localizacao da fonte sonora para intensi-
dade de estimulo de 80 dBNA, em todas as fre-
quiéncias testadas bilateralmente.
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Com resultados que sugeriam deficiéncia au-
ditiva neurossensorial de grau profundo, foi reali-
zado encaminhamento para selecio e adaptagdo de
potentes Aparelhos de Amplificacdo Sonora Indi-
vidual (AASI). A familia adquiriu os aparelhos, mas
a crianga nao se adaptou ao uso dos mesmos, inter-
rompendo assim a utilizagdo da amplifica¢do. Apds
o periodo de experiéncia com o uso da amplifica-
¢do, ndo foram observados beneficios em relacdo
as habilidade de deteccdo e percepcao de fala. A
associagdo da pista auditiva a pista visual tornou-
se de fundamental importancia para a compreen-
sdo dos sons da fala.

Em avalia¢@o audiolégica posterior, rea-
lizada aos 2 anos e 6 meses de idade, os resultados
encontrados no segundo registro do PEATE con-
cordaram com os obtidos na avalia¢@o inicial, ou
seja, auséncia de respostas bilateralmente. No en-
tanto, durante inversao de polaridade do estimulo
click, foi observada presenca do Microfonismo
Coclear (MC). A avaliac@o das funcdes da orelha
média sugeriu curva timpanométrica tipo B, ao
mesmo tempo em que o registro das EOAPD e a
pesquisa do reflexo estapediano apresentaram au-
séncia de respostas.

A alterac@o timpanométrica verificada por meio
do registro de curva timpanométrica tipo B bilate-
ralmente, possivelmente, foi capaz de alterar o re-
gistro das EOAPD, sem, no entanto, interferir na
pesquisa do MC.

Atualmente, segundo dados da familia, a
crianga encontra-se em avaliacdo para realizacdo
de Implante Coclear. A utilizacao desse dispositi-
vo eletronico como estratégia a ser utilizada du-
rante o processo de (re)habilitacdo de pacientes por-
tadores de NA/DA vem sendo discutida por ind-
meros autores. Os estudos sugerem que a estimu-
lacdo elétrica gerada pelo IC pode ser capaz de
beneficiar a sincronia neural e contribuir, desta
maneira, para a percep¢ao de fala desses individuos
(Rance, 1998; Trautwein et alii 2001; Shallop et
alii 2001; Buss et alii 2002; Madden et alii, 2002).

Caso 3

Paciente do sexo masculino, 10 anos, realiza
acompanhamento audioldgico desde 1 ano e 4
meses de idade. Os dados da histéria de gestacdo e
parto obtidos durante entrevista familiar relataram
prematuridade e baixo peso ao nascimento (1650g),
além de desconforto respiratdrio precoce. A crianga

apresentou também hiperbilirrubinemia neonatal,
com niveis de bilirrubina em torno de 19,5 mg/dl,
e realizou exsangiiineotransfusio no terceiro dia de
vida em razdo de incompatibilidade sangiiinea
materno-fetal do fator Rh, permanecendo entdo em
incubadora por um periodo de 30 dias.

Aos 4 meses de idade, a crianca nao apresen-
tava respostas aos sons ambientais, sendo realiza-
da avaliagdo médica e fonoaudiolégica para verifi-
cacdo das respostas auditivas. O registro do
PEATE realizado neste momento apresentava
auséncia de respostas bilateralmente a 90 dBNA,
resultado esse sugestivo de uma deficiéncia auditi-
va neurossensorial de grau profundo.

Diante desses resultados, a crianca foi enca-
minhada para selecdo e indicacdo de AASI. No
entanto, ao longo do processo, a familia ndo priori-
zou o uso da amplifica¢do, ja que verificou modi-
ficacdes no comportamento auditivo da crianga. Por
volta dos 8 meses de idade, a crian¢a passou a apre-
sentar respostas aos estimulos sonoros, especial-
mente para os sons de fala, sendo capaz entdo de
compreender ordens simples como “ndo pode”,
além de procurar a fonte sonora quando chamada
pelo nome.

Diante dessas observacdes, a indicacdo de
AASI foi momentaneamente suspensa até que da-
dos audioldgicos precisos fossem obtidos. Um
novo registro do PEATE realizado aos 11 meses
de idade apresentava resultados semelhantes a
avaliag@o inicial, com auséncia de respostas bila-
teralmente.

Aos 14 meses de idade, os resultados do PEATE
registravam limiar eletrofisiolégico em 95 dBNA
na orelha direita e em 90 dBNA na orelha esquer-
da, e eletrococleografia com respostas ausentes a
130 dBNPS bilateralmente.

Mesmo apresentando alteragdes no registro dos
PEATE, o desenvolvimento de fala e linguagem
ocorria de forma esperada para a idade da crianga,
surgindo a emissao das primeiras palavras por vol-
ta de um ano de idade.

A auséncia de respostas no registro do PEATE
nao se mostrou compativel com os dados do de-
senvolvimento de linguagem e com as respostas
auditivas verificadas pela familia. Quando a crian-
ca completou 21 meses de idade, foi entdo realiza-
da observag¢do comportamental de suas respostas
auditivas em campo livre, a qual apresentou resul-
tados para localizacio sonora sugestivos de altera-
¢do de grau moderado.
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Os resultados timpanométricos sugeriam cur-
va tipo A bilateral com reflexos acusticos modo
contralateral presentes em intensidades elevadas
nas freqtiéncias de S00Hz e 1kHz e ausentes nas
demais freqiiéncias (2kHz e 4kHz) em ambas as
orelhas.

Igualmente as avaliacOes anteriores, os resul-
tados obtidos no PEATE e na pesquisa do reflexo
acustico ndo eram condizentes com as respostas
auditivas comportamentais apresentadas pela
crianca.

Durante todo o acompanhamento audiolégico,
os resultados encontrados tanto nas avaliagdes com-
portamentais como nas pesquisas do PEATE e do
reflexo acustico e nos registros da EOAs, apresen-
tavam um padrdo de respostas bastante semelhante.

Mesmo apresentando resultados incompativeis
na bateria de testes audiolégicos, a crianga deste
estudo de caso ndo apresentava dificuldades no
processo de aquisi¢@o de fala e linguagem. Aos trés
anos de idade, era capaz de compreender ordens e
repetir palavras, apresentando apenas pequenas
omissdes e/ou distor¢des de alguns fonemas.

A avaliagdo realizada durante o estudo apre-
sentou resultados audiolégicos semelhantes aos
obtidos em avalia¢des anteriores. A avaliagdo das
fungdes da orelha média apresentou curva timpa-
nométrica tipo A com limiar de reflexo actistico
elevado e/ou ausente bilateralmente. O registro das
EOAET esteve presente bilateralmente. O registro
do PEATE demonstrou auséncia de respostas com
apresentacao de estimulos a 80 dBNA bilateralmen-
te e MC presente. A audiometria tonal limiar apre-
sentou limiares audiométricas dentro dos padrdes
de normalidade.

Os limiares audiométricos dentro dos padrdes
de normalidade, juntamente com o registro presente
das EOAs, aliados a um desenvolvimento de lin-
guagem adequado e aproveitamento escolar satis-
fatério, descartariam, a principio, a possibilidade
de uma alteragdo auditiva.

No entanto, os varios registros do PEATE com
respostas severamente alteradas, associados as al-
teracdes do reflexo actstico na presenga de curvas
timpanométricas tipo A, referem um disttrbio con-
sistente com altera¢@o da sincronia neural. Possi-
velmente, as alteragdes causadas pelos efeitos t6-
xicos da bilirrubina foram capazes, neste caso, de
alterar as respostas do PEATE, sem, porém, afetar
a discriminagdo de fala e os limiares tonais.

Discussao

As alteracdes auditivas em decorréncia de ni-
veis elevados de bilirrunina ao nascimento, espe-
cialmente os casos em que se faz necessaria a rea-
lizacdo de exsangiiineotransfusao, foram descritas
na literatura cientifica por inimeros autores
(Chisin et alii, 1979; Lenhardt et alii, 1984; De Vries
et alii, 1985; Castro Jr. et alii, 1992; Berlin et alii,
1998; Rhee et alii, 1999; Aradjo et alii, 2000; Sim-
mons e Beauchaine, 2000; Abe et alii, 2000).

Na populagdo infantil, os casos de NA/DA
apresentam-se geralmente associados a intercorrén-
cias neonatais. Um ter¢o das criangas descritas na
literatura cientifica como portadoras de NA/DA
apresentam histéria de hiperbilirrubinemia neona-
tal, com realizacdo de exsangiiineotransfusao
(Hood, 2002).

Algumas doencas sdo responsdveis por niveis
extremamente elevados de bilirrubina indireta. As
doengas hemoliticas por incompatibilidade san-
glifnea materna fetal e por deficiéncia da enzima
GO6PD parecem ser as causas mais importantes da
hiperbilirrubinemia neonatal, as quais demandam
a realizag¢@o da exsangiiineotransfusao.

Diante de trés criangas com uma mesma histo-
ria etioldgica, ou seja, na ocorréncia de hiperbili-
rubinemia neonatal com realiza¢do de exsangiii-
neotransfusao, uma diversidade de achados audio-
l6gicos e sintomas clinicos foram encontrados,
caracterizando, assim, os individuos portadores de
NA/DA como uma populacdo clinica bastante
heterogénea (Sininger et alii, 1995; Starr et alii,
1996; Hood, 1998a; Berlin 1999a; Hood, 2002).

Os registros do PEATE nos trés casos relata-
dos apresentaram semelhangas em seus resultados,
com auséncia de respostas em intensidade de esti-
mulo click de 80 dBNA bilateralmente, nao sendo
possivel a interpretag¢do de valores de laténcia das
ondas I, IIT e V e dos respectivos interpicos I-I1I,
HI-Vel-V

A alteracdo da sincronia neural presente no re-
gistro do PEATE possivelmente justifica a auséncia
das ondas do PEATE, incluindo a onda I, em todos
os registros apresentados neste estudo (Chisin et alii,
1979; Lenhardt et alii,1984; Berlin, 1999).

Os registros do PEATE encontrados nesta po-
pulag@o clinica devem ser diferenciados dos resul-
tados encontrados em individuos que apresentam
alteracdo do tronco encefélico, nos quais a onda I
se faz presente (Spinelli et alii, 2001).
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Os resultados encontrados na pesquisa do MC,
por meio da inversdo de polaridade de estimulo
click, demonstraram presenca desse potencial nos
trés casos apresentados, sugerindo, assim, fun¢io
preservada de células ciliadas, mesmo diante
da auséncia de respostas durante a pesquisa do
PEATE. Assim, a pesquisa desse potencial carac-
terizou-se como um instrumento de grande valida-
de para a avaliacdo da integridade mecanica da
céclea, sendo capaz de distinguir as alteragdes da
orelha interna das alteragdes do nervo auditivo e
do tronco encefilico.

A avaliacdo da fungio das CCEs contribui de
maneira significativa para o diagndstico diferen-
cial da NA/DA. No entanto, observou-se que alte-
racdes na orelha média sdo capazes de prejudicar o
registro das EOAs. Resultados alterados no regis-
tro das EOAs tanto podem representar uma altera-
c¢do de funcionamento da orelha média como lesao
das CCEs. Nos individuos que apresentaram alte-
racdo da orelha média, essa avaliacio s6 se fez pos-
sivel por meio da pesquisa do MC.

A pesquisa do reflexo actstico também se ca-
racterizou, neste estudo, como um importante ins-
trumento clinico no diagnéstico da NA/DA. Possi-
velmente, nos casos de NA/DA o nervo auditivo
ndo € capaz de realizar a descarga necessaria para
contracido do musculo do estapédio e assim eliciar
o reflexo acustico, justificando entdo limiares ele-
vados ou ausentes de reflexo acustico (Starr, 2001)

A auséncia de respostas em ambas as orelhas
durante a pesquisa do reflexo actstico, verificada
nos casos 1 e 2 deste estudo, apresentou-se asso-
ciada a alteracdes da orelha média. Assim, nao foi
possivel identificar se a auséncia do reflexo acusti-
co dizia respeito a alteracdo no funcionamento da
orelha média ou a uma possivel alteragdo no arco
reflexo em fun¢ao da NA/DA.

Possivelmente, devido a altera¢do na sincro-
nia neural, os pacientes portadores de NA/DA po-
dem apresentar resultados alterados durante a rea-
liza¢do dos testes de processamento auditivo. En-
tretanto, as alteracdes do processamento auditivo
devem ser diferenciadas das dificuldades de dis-
criminacdo de fala encontradas na NA/DA. A utili-
zacdo combinada de medidas objetivas e subjeti-
vas da audi¢@o durante esta pesquisa enfatizou a
importancia da realiza¢do de uma bateria de testes
audioldgicos e eletrofisioldgicos para o diagndsti-
co diferencial da NA/DA. Desta forma, a observa-
c¢do clinica e a avaliagdo comportamental associa-

das a avaliacdo da funcdo coclear por meio do re-
gistro das EOAs e da pesquisa do MC, bem como
a pesquisa do PEATE e do reflexo actstico, mos-
traram-se como um importante protocolo de testes
na avaliacdo dos casos descritos. Possivelmente, a
utilizacdo de apenas uma das técnicas descritas
acima poderia acarretar diagndsticos imprecisos nos
casos apresentados.

Os achados relatados neste estudo, especial-
mente no caso 2, em relagdo ao uso de AASI como
estratégia de (re)habilitagdo de individuos que apre-
sentam fun¢@o coclear preservada ao mesmo tem-
po em que a fungdo neural encontra-se alterada,
assemelham-se aos relatos descritos por Sininger
etalii (1995), Doyele et alii (1998), Berlin (1999a),
Hood (2002), nos quais o uso da amplificacio pa-
rece ndo apresentar beneficios para a discrimina-
cdo e percepcao de fala, além da possibilidade de
alterar a funcdo das CCEs devido a niveis elevados
de ruido.

A utilizacdo do Implante Coclear vem sendo
discutida na literatura cientifica como uma possi-
vel estratégia a ser utilizada durante o processo de
(re)habilitacio dos pacientes portadores de NA/DA
e esteve presente durante a apresentacdo da crian-
cado caso 2. Rance et alii (1999), Trautwein et alii
(2001), Shallop et alii (2001), Buss et alii (2002),
Colm et alii (2002) discutiram que a estimulacdo
elétrica gerada pelo Implante Coclear s ird bene-
ficiar os individuos diagnosticados como portado-
res de NA/DA quando, necessariamente, a funcio
neural estiver preservada, ou seja, nos casos em
que a alteracdo corresponda a lesdo das CClIs e /ou
das sinapses dessas células com o nervo auditivo.

No entanto, pelo fato de nao existirem, até o
momento, procedimentos que avaliem a funcio de
cada estrutura separadamente, ainda ndo se faz pos-
sivel a verifica¢@o exata da localizacdo da altera-
cdo presente na NA/DA, isto é, se diz respeito as
CClIs, a sinapse dessas células com o nervo auditi-
vo, ao nervo auditivo propriamente dito ou a qual-
quer outra estrutura capaz de prejudicar a sincro-
nia neural. Por esse motivo, a indica¢@o do implante
coclear ainda deve ser realizada com cautela nesse
grupo clinico de casos.

Somente a descri¢do dos resultados encontra-
dos em um niimero maior de sujeitos com NA/DA
que utilizem o implante coclear contribuird, em um
futuro breve, para uma selecio segura e precisa dos
candidatos a esse procedimento.
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Achados audioldgicos em criangas com hiperbilirrubinemia neonatal: um enfoque na neuropatia auditiva/dessincronia auditiva

Mesmo ndo havendo niveis seguros de hiper-
bilirrubinemia neonatal que determinem a ocorrén-
cia de alteracdo no sistema nervoso central e, con-
seqiientemente, as estruturas auditivas, em fung@o
da toxicidade da bilirrubina, os resultados descri-
tos nos casos desta pesquisa demonstraram que os
valores de bilirrubina indireta ao nascimento pare-
cem estar intimamente relacionados com a gravi-
dade das seqtielas encontradas nestas criangas. As-
sim, quanto maiores os valores de hiperbilirrubi-
nemia neonatal mais sérias parecem ser as seqtie-
las causadas pela toxicidade dessa substancia, o que
estd de acordo com os resultados descritos por De
Vries et alii (1987), Ozcelik (1997) e Gupta (1998).

Diante dos achados nos trés casos descritos
neste estudo, pode-se inferir que o sistema auditi-
vo parece apresentar grande susceptibilidade aos
efeitos toxicos da bilirrubina.

A localizagdo exata da lesdo causada pelos efei-
tos téxicos da hiperbilirrubinemia no sistema au-
ditivo ainda nao estd clara. Varios pesquisadores
sugeriram comprometimento da via neural, com
alteracdo do nervo auditivo e do ganglio espiral. O
nucleo auditivo do tronco encefélico mostra-se cla-
ramente envolvido, incluindo o nucleo coclear, o
corpo trapezdide, o complexo olivar superior, o
lemenisco lateral e o coliculo inferior e o corpo
geniculado medial. No entanto, o ouvido interno
parece ndo sofrer influéncias dos efeitos dessa subs-
tancia (Chisin et alii, 1978; Kraus et alii, 1984;
Lenhardt et alii, 1984; Rhee et alii, 1999; Shapiro
e Nakamura, 2001).

Segundo Lenhardt et alii (1984), os estudos
sugerem evidéncias de uma alterag@o auditiva re-
trococlear em decorréncia dos efeitos téxicos da
hiperbilirrubinemia, visto que as respostas do ner-
vo auditivo durante a pesquisa da onda I no PEA-
TE, geralmente, encontram-se alteradas ou ausen-
tes na presenca do MC.

Os dados apresentados apontam a possibilida-
de dos efeitos neurotoxicos da bilirrubina acarreta-
rem alteracdes no sistema auditivo em estruturas
que se encontram, possivelmente, localizadas pos-
teriormente a céclea, com preservagdo da funcio
coclear, a qual pode ser verificada neste estudo por
meio da presenca do MC em todos os casos apre-
sentados, concordando dessa maneira com os estu-
dos de Chisin et alii (1979), Lenhardt et alii (1984),
Rhee et alii (1999), Shapiro e Nakamura (2001).

Os resultados encontrados neste estudo de-
monstraram entdo a relac@o existente entre hiper-

bilirrubinemia neonatal e NA/DA, em que niveis
elevados de bilirrubinemia ao nascimento parecem
constituir um importante indicador de risco para a
ocorréncia da NA/DA, o que estd em concordan-
cia com os estudos de Kraus (1984), Stein et alii
(1986), Deltenre et alii (1999), Hood (1999), Ran-
ce et alii (1999), Simmons e Beauchaine (2000),
Abe et alii (2000) e Shapiro e Nakamura (2001),
Hood (2002).

Conclusoes

Foi possivel concluir nos trés estudos de casos
de criancas com histéria de hiperbilirrubinemia
neonatal e resultados na avaliacio audioldgica su-
gestivos de neuropatia auditiva que: a hiperbilirru-
binemia neonatal, especialmente os casos de ex-
sangiiineotransfusdo, parece constituir um impor-
tante indicador de risco para a ocorréncia da neu-
ropatia auditiva; os achados audiométricos desse
grupo clinico de pacientes apresentaram uma di-
versidade de resultados, sugerindo desde limiares
audiométricos dentro dos padrdes de normalidade
até alteragdes auditivas de grau moderado a seve-
ro/profundo; o registro do MC caracterizou-se
como um procedimento de fundamental importan-
cia para o diagnéstico diferencial da neuropatia
auditiva; e a utilizagdo de uma bateria de testes
audioldgicos e eletrofisioldgicos se faz necessaria
para a realizagdo de um diagndstico preciso nesse
grupo de pacientes que apresentam caracteristicas
audiolégicas compativeis com funcio normal de
CCEs ao mesmo tempo em que apresentam altera-
cdo da fungdo neural.
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