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Resumo

Criangas com SAVA podem ter deficiéncias auditivas
moderadas a severas durante fases precoces da infancia,
porém sua audicao residual permite que elas desenvolvam
linguagem oral com aparelhos auditivos convencionais e
possam estar completamente integradas a condicoes escolares
regulares. Contudo, estas criancas apresentam uma deterio-
racao de sua habilidade auditiva com o decorrer do tempo
e o implante coclear esta sendo utilizado como uma opg¢ao
para manter a habilidade auditiva. Objetivo: Avaliacio da
habilidade auditiva de 3 criancas com SAVA submetidas a
implante coclear. Materiais: Estudo retrospectivo baseado
em revisao de prontuarios. Resultados: Em reconhecimento
de palavras em campo aberto paciente 1, 80%, paciente 2,
87,5%, paciente 3, 4%. Conclusdo: Os pacientes com aque-
duto vestibular alargado sao considerados bons candidatos
para implante coclear pelos principais centros de implante
coclear do mundo, por desenvolverem, em sua maioria, bons
resultados de percepcao de fala, o que leva estes pacientes
a uma boa inser¢io social.

Cochlear implant and large
vestibular aqueduct syndrome
in children
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Summary

Children with LVAS can develop a severe sensorineural
hearing loss early in childhood, but they can be rehabilitated
with hearing aids to continue their regular studies and to
have a normal life. The problem is that they can deteriorate
their hearing capacity, and at this point a cochlear implant
can be used to preserve their hearing skills and vocalization.
Aim: to evaluate the hearing skills of 3 children with LVAS
referred to cochlear implants. Material: retrospective study
based on medical charts’ review. Results: Speech recognition
in open field: patient 1, 80%; patient 2, 87.5%; patient 3, 4
%. Conclusion: Children with LVAS are considered good
candidates for Cochlear implant surgery by the most important
centers of the world because most of them can develop good
speech recognition, providing them a good social life.
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INTRODUCAO

O aqueduto vestibular é um canal 6sseo no 0sso
temporal, que se estende da parede medial do vestibulo
da orelha interna até a superficie posterior da piramide
petrosa. O ducto endolinfatico atravessa o aqueduto
vestibular e termina no saco endolinfitico. Durante a
embriogénese, o aqueduto vestibular come¢a como um
diverticulo vestibular que se alonga e estreita. Um defeito
de desenvolvimento antes que o diverticulo comece a se
estreitar, por volta da quinta semana de gestacio,resulta
em um aqueduto vestibular alargado.!

Em 1978, Valvassori e Clemis identificaram 50 casos
de aqueduto vestibular alargado em um estudo retrospecti-
vo com 3700 pacientes que foram submetidos a tomografia
computadorizada de ossos temporais para estudo das
estruturas de orelha interna. Um aqueduto vestibular foi
considerado alargado se seu didmetro anteroposterior era
maior ou igual a 1,5mm. Estes autores foram os primeiros
a utilizarem a definicao de Sindrome do Aqueduto Vesti-
bular Alargado (SAVA). Desde esta época, varios estudos
foram realizados para melhor caracterizar a sindrome e
encontraram que de 59% a 94% dos casos sdo bilaterais,
60% a 66% dos pacientes sio do sexo feminino, e que a
deficiéncia auditiva neurossensorial é progressiva em 46%
a 65% dos pacientes.' 1315,

O aqueduto vestibular alargado pode ocorrer como
uma anomalia isolada ou em associacio com outras mal-
formacoes de orelha interna. A mais comum ¢ o alarga-
mento do canal semicircular horizontal, 60% a 66%, e as
hipoplasias de coclea, 28%’.

A fisiopatologia da deficiéncia auditiva neurossenso-
rial causada pelo alargamento do aqueduto vestibular ain-
da € pouco conhecida. Duas possibilidades sao aventadas
sendo que a primeira sugere uma ruptura da membrana
labirintica ou fistula perilinfatica resultando em transmissao
direta da flutuacdo de pressao cérebro espinhal a espira
média através do ducto endolinfitico e aqueduto vesti-
bular alargado, e a segunda sugere um refluxo de fluido
hiperosmolar para a céclea vindo do saco endolinfatico.
Estudos mais recentes mapearam a deficiéncia auditiva
associada com aqueduto vestibular alargado na regiao do
cromossomo 7q31, porém seu significado clinico ainda
necessita de maior investigacao."!*15

Criancas com SAVA podem ter deficiéncias auditivas
moderadas a severas durante fases precoces da infincia,
porém sua audicio residual permite que elas desenvolvam
linguagem oral com aparelhos auditivos convencionais e
possam estar completamente integradas a condicdes esco-
lares regulares. Contudo, estas criangas apresentam uma
deterioracao de sua habilidade auditiva com o decorrer do
tempo e o implante coclear esta sendo utilizado como uma
op¢ao para manter a habilidade auditiva e de comunicacio
oral destes pacientes de maneira adequada®.

Este estudo relata a experiéncia no tratamento com
implante coclear de 3 pacientes com sindrome do aque-
duto vestibular alargado.

MATERIAL E METODO

O presente trabalho foi analisado e aprovado pelo
Comité de Etica em Pesquisa em Seres Humanos do HRAC/
USP sob o protocolo OF. N¢ 158/2007-SVAPEPE-CEP.

Foi realizado um estudo retrospectivo para iden-
tificar todos os pacientes que sao usudrios de implante
coclear em nossa populacdo e que foram diagnosticados,
no pré-operatério, como portadores de aqueduto vesti-
bular alargado. Até o momento 504 cirurgias de implante
coclear foram realizadas, sendo que apenas 3 (0.6%)
foram diagnosticados com aqueduto vestibular alargado
por tomografia computadorizada e ressonancia nuclear
magnética, nimero de pacientes muito inferior que o
encontrado em outros grandes centros.

Os exames radiologicos foram realizados sob
sedacao com hidrato de cloral a 20%. Os estudos por
Tomografia Computadorizada foram realizados em apa-
relho helicoidal Elscint Twin, com cortes no plano axial,
espacados de 0,5mm com posterior reconstru¢ao no plano
axial (Figura 1).

Figura 1. Aqueduto vestibular normal bilateral - Tomografia computa-
dorizada de ossos temporais em plano axial.

O aqueduto vestibular foi considerado alargado
quando apresentou didmetro anteroposterior maior ou
igual a 1,5mm (Figura 2).

Os exames de Ressonancia Magnética foram realiza-
dos em aparelho da marca Phillips com campo magnético
de 1,0 Tesla, seguindo o protocolo para candidatos ao
implante coclear:

Sequéncia FLAIR para o encéfalo.
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Figura 2. Aqueduto vestibular alargado bilateral - Tomografia compu-
tadorizada de ossos temporais em plano axial.

FH =17 feet

Figura 3. Aqueduto vestibular alargado bilateral - Ressonancia magné-
tica de ossos temporais plano axial com cortes ponderados em T1.

Figura 4. Aqueduto vestibular alargado bilateral - Ressonancia
magnética de ossos temporais em plano axial, corte submilimétrico,
ponderado em T2.

Sequéncia Turbo SpinEcho (TSE), plano axial, ima-
gens ponderadas em T1 para a fossa posterior (Figura 3)

Sequéncia TSE, plano axial, imagens ponderadas
em T2 (Figura 4 e 5).

Sequéncia MIP, com cortes submilimétricos (0,6mm)
no plano axial e sagital, imagens ponderadas em T2, para
a avaliacio do labirinto membranoso, VII e VIII pares
cranianos.

Reconstrucao MIP 3D (Figura 0).

Figura 5. Aqueduto Vestibular Alargado bilateral - Ressonancia mag-
nética de ossos temporais plano axial com contes submilimétricos,
ponderados em T2.

Figura 6. Aqueduto Vestibular Alargado a esquerda - Ressonancia
magnética de ossos temporais com reconstrugdo em 3D.

RESULTADOS

O implante coclear foi realizado por meio de um
acesso transmastoideo, com timpanotomia posterior € co-
cleostomia de aproximadamente 2.0mm posicionada em
angulo reto com o tendao do estapédio. Nenhum dos casos
apresentou gusher no momento da cocleostomia, porém,
apresentaram saida de fluido perilinfatico/cérebro-espinhal
pulsatil. Em todos os casos, os eletrodos ativos foram inse-
ridos sem dificuldade, insercao total, e a coclea foi selada
com fragmento de fiscia de musculo temporal.
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O paciente 1 € do sexo masculino, pré-lingual, e
foi implantado com 6 anos e 5 meses do lado esquerdo.
Recebeu um sistema de implante coclear Nucleus, modelo
CI24RST (Cochlear Corp. Englewood, CO). Apresentava
aqueduto vestibular alargado e coclea hipoplasica no
exame por imagem.

O paciente 2 € do sexo feminino, pos-lingual, e foi
implantado com 5 anos e 9 meses do lado direito. Recebeu
um sistema de implante coclear Nucleus, modelo CI24RST
(Cochlear Corp. Englewood, CO), nao apresentava outras
malformacdes nos exames por imagem.

O paciente 3 ¢ do sexo feminino, pré-lingual, e
foi implantada com 6 anos e 1 més e necessitou de um
reimplante, realizado trés anos depois, devido a falha do
dispositivo interno. Foi implantada e reimplantada do lado
direito e recebeu um sistema de implante coclear MedEl,
modelo C40+ short (MedEl, Innsbruck, Austria) as duas
vezes, nao tendo apresentado outras malformacoes nos
exames por imagem.

Todos os pacientes utilizaram AASI por no minimo
6 meses antes do implante e apresentam aqueduto vesti-
bular alargado bilateral.

A avaliacao audiométrica de cada paciente incluiu
registros de tons puros sem uso de AASI, com 6 meses de
uso de AASI e ap6s 1 ano de implante (Tabela 1).

Tabela 1. Avaliagdo das médias de tons puros de 500, 1000 e 2000
Hz sem AASI, com AASI e com IC.

Paciente 1 2 3
Média de tons
puros sem AASI 93.3 106,6 103.3
Média de tons
puros com AASI 56.6 88.3 83.3
Média de tons 6.6 066 108

puros com IC

Os testes de Delgado (8), GASP (9) e os sons de Ling
(10) foram utilizados para avaliar a percepc¢ao de fala.

O Paciente 1 apresenta reconhecimento de palavras
igual a 80% em conjunto aberto, o paciente 2 tem reconhe-
cimento de palavras igual a 87,5% em conjunto aberto e
o paciente 3 apresenta reconhecimento de palavras igual
a 4% em conjunto aberto, deteccdo de sons de Ling igual
a 100%, com discrimina¢ao do fonema /a/ igual a 50%,
do fonema /i/ igual a 0% e do fonema /u/ igual a 0% em
conjunto fechado.

DISCUSSAO

A Sindrome do Aqueduto Vestibular Alargado
(SAVA) se apresenta como um desafio terapéutico para
os médicos que acompanham estes pacientes, devido a
auséncia de um protocolo capaz de impedir a progressao

das deficiéncias auditivas de forma eficiente. Medidas
conservadoras como orientacdes para evitar traumas cra-
nio-encefalicos e barotrauma ou flutuacao de pressao, tra-
tamento de perdas subitas de audicdo com corticoide tem
alcancado algum sucesso. Cirurgias do saco endolinfatico
foram realizadas em pacientes com deficiéncia auditiva
progressiva congénita porém nao foram consideradas
eficazes. A Obliteracio do saco endolinfitico também foi
descrita por Wilson et al. como um meio de se controlar a
perda progressiva da audicao, porém seus resultados nao
puderam ser repetidos em outros trabalhos!!>.

Alguns poucos estudos tem considerado o uso
de implante coclear como uma opg¢ao para o paciente
com SAVA desde que portadores de deficiéncia auditiva
neurossensorial severo-profunda ou profunda. Harker et
al. relatou 5 pacientes pedidtricos com SAVA que foram
implantados e apresentaram 6timos resultados com detec-
cao de fala. Ele nao encontrou gusher em nenhum dos
procedimentos cirargicos. Bent et al.> relatou o caso de
10 pacientes com SAVA que receberam implante coclear.
Ele visualizou pequena saida de perilinfa com pulsacio
pela cocleostomia de 5 pacientes que foram facilmente
controladas com a colocacao de fragmento de fascia de
musculo temporal. Sete das oito criancas que ja haviam
sido implantadas hd mais tempo apresentavam reconhe-
cimento de palavras em conjunto aberto. Myamoto et
al." implantou 23 paciente com SAVA sendo 9 criancas e
14 adultos. Ele relatou presenga de gusher em 5 destes
pacientes, porém nao houve dificuldade na insercao dos
eletrodos destes pacientes e a cocleostomia foi selada com
um fragmento de fascia temporal. Este trabalho também
encontrou beneficios para os pacientes com SAVA.

Estes resultados, bem como a experiéncia do nosso
servico, considera a cirurgia de implante coclear segura
em pacientes com aqueduto vestibular alargado e uma
insercao completa dos eletrodos pode ser alcangada.
Apesar da saida de perilinfa durante a cocleostomia nao
ser uma evidéncia incomum, raramente ocorre gusher, e
a mesma é facialmente controlada, selando a cocleosto-
mia com um fragmento de fascia de musculo temporal.
A pesquisa da associacio de outras malformacdes com
aqueduto vestibular alargado e a medida do didmetro do
aqueduto vestibular nao foram de valor na predicio de
gusher durante a cirurgia.®

Com relacao ao desenvolvimento das habilidades de
percepcao de fala, existe uma diferenca substancial entre
os varios tipos de malformacio de orelha interna. De uma
forma uninime todos os centros de implante coclear que
tem realizado cirurgia em criancas com malformacao de
orelha interna relatam que as que apresentam displasia
coclear, aqueduto vestibular alargado e vestibulo dilatado,
isto €, malformaciao de Mondini e especialmente as que
apresentam apenas SAVA sd0 as que apresentam os maio-
res beneficios em sua evolucao com implante coclear para
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o desenvolvimento da percepcio de fala e de linguagem®!.
Também devemos salientar que os resultados sdo ainda
melhores nos pacientes cuja perda auditiva se instala na
fase pos-lingual. Como pode ser observada entre nossos
pacientes, a crianc¢a pos-lingual tem um desenvolvimento
mais rapido da percepcio de fala que aquelas cuja defici-
éncia auditiva foi mais precoce. Atualmente os pacientes
1 e 2 estdo se desenvolvendo muito bem e nos testes de
percepcao de fala apresentam resultados em conjunto
aberto, sendo que a maioria consegue fazer uso do te-
lefone na vida didria. A paciente 3 nao conseguiu bom
desenvolvimento e estd sendo pesquisada associagao com
outras sindromes clinicas.

Baseada na avaliacao audiométrica destes pacientes
e na avaliacio da percepcao de fala, podemos verificar que
sdo criancas com grande potencial para desenvolvimento
de percepcao de palavras em conjunto aberto, fonemas
e sentencas o que permite as mesmas poderem freqiien-
tar escolas comuns e terem um desenvolvimento social
normal. Quando percebemos um baixo desenvolvimento
devemos lembrar que o aqueduto vestibular alargado
estd presente em outras sindromes como Pendred e
Otobraquiorenal”, que levam a um comprometimento no
desenvolvimento neuroldgico, impedindo que a crianca
desenvolva o maximo de suas habilidades.

A grande duvida ainda persiste na definicao do
momento ideal para cirurgia. Uma vez que a perda audi-
tiva pode se comportar de diversas formas como perdas
progressivas, subitas ou flutuantes, a avaliacio deste
paciente requer um acompanhamento minucioso'. O
Children’s Hospital Implant Center em Sydney, Australia’,
considera um paciente com aqueduto vestibular alargado
candidato a implante coclear quando a deterioracio da
audicao ¢é evidente mesmo usando os melhores AASI; se os
periodos de audi¢cio inadequada comecarem a atrapalhar

pelos principais centros de implante coclear do mundo,
por desenvolverem, em sua maioria, bons resultados
audiométricos e de percepcio de fala, o que leva estes
pacientes a uma boa inser¢ao social.

Apenas salientamos que sempre ¢ importante, além
dos exames de imagem, a pesquisa de outras sindromes
que acompanham o aqueduto vestibular alargado.
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