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Abstract

Background: the large vestibular aqueduct syndrome (LVAS) is characterized by the enlargement of the
vestibular agueduct associated with sensorioneural hearing loss. The level of hearing loss varies and may
be fluctuant, progressive or sudden. Vestibular symptoms may be present. The diagnosis is reached by
imaging methods. Aim: Toreport an LVAS case. Method: afemaleinfant was submitted to acomputerized
tomography of the ears and to audiologic tests. Results: enlargement of the vestibular aqueduct of more
than 1.5mm and sensorioneural hearing loss in the right ear were observed. Conclusion: with an early
hearing evaluation it is possible to diagnose hearing loss, even in children were this loss is unilateral .
Although the literature indicates that the diagnosis of LVAS occurs at alater age, in this case the etiologic
diagnosis was enabled by computerized tomography.

Key Words: Vestibular Aqueduct; Malformation; Hearing; Hearing loss.

Resumo

Tema: asindrome do aqueduto vestibular alargado (SAVA) é caracterizada pel o alargamento do agueduto
vestibular associadaadisacusia. O grau daperdaauditivaévariavel, podendo ser flutuante, progressivaou
stbita. Sintomas vestibulares podem estar presentes. O diagndstico é realizado por exames de imagem.
Objetivo: relatar um caso de SAVA. Método: lactente, género feminino, realizou tomografia
computadorizada de ouvidos e exames de audicdo. Resultado: constatou-se alargamento do agueduto
vestibular maior que 1,5mm de didmetro e perda auditiva neurossensorial a direita. Conclusdo: com a
avaliagdo auditiva precoce é possivel o diagndstico da disacusia, mesmo em criangas com disacusias
unilaterais. Embora a literatura consultada mostre que o diagnéstico da SAVA ocorra tardiamente, no
presente caso, o diagnostico etioldgico foi possibilitado pela tomografia computadorizada.
Palavras-Chave: Aqueduto Vestibular; Malformag&o; Audicéo; DeficiénciaAuditiva.
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Introducéo

A sindrome do aqueduto vestibular alargado
(SAVA) foi primeiramente descrita, em 1978, por
Valvassori e Clemis®, caracteriza-se pel o agueduto
vestibular alargado (AVA) associado com disacusia
neurossensorial, esporadicamente mista, podendo
manifestar-se desde o nascimento e possivel
etiologia genética @.

Descrita em 14% das criangas com disacusia
neurossensorial progressiva, mais freqiiente no
género feminino, configuracdo audiométrica
descendente e geralmente acometimento bilateral
®, A flutuagdo da audigdo pode ocorrer no inicio,
com sintomas vestibulares ocasionais®.

O diagnéstico diferencial com outras doengas
érealizado por meio do examedeimagem.

O tratamento éclinicooucirdrgico. Lineta. ®
observaram melhora auditiva significativa em
individuos tratados com corticoide, apds episodios
recorrentes de surdez subita. Ja Willing et a ©.
demonstraram que a cirurgia do AVA néo
proporciona beneficio significativo. Entretanto,
outros autores relataram beneficios em pacientes
com SAVA e surdez pos-lingual, submetidos ao
implante coclear . Outra possibilidade é adaptar
aparelhos auditivos.

Objetivo

Relatar o caso de uma lactente com disacusia
unilateral portadorade SAVA.

Método

Estetrabalho foi submetido ao Comitéde Etica
em PesquisadaFMB - UNESP, protocol 0 03/10/05,
e 0s responsaveis legais da paciente leram e
assinaram um termo de consentimento, permitindo
a divulgagéo de seus resultados.

Lactente, um ano, género feminino, sem
antecedentes familiares de hipoacusia. Nasceu de
termo, 3380g, sem intercorréncias neonatais. Mae
portadora de Diabetes Mellitus tipo Il. Testes
soroldgicos negativos.

Resultados

Foram realizados exames de emissfes
otoacusticas transientes (EOAT) e potencial
evocado auditivo de tronco encefalico (PEATE).
Naprimeiraavaliacao, as EOAT estavam presentes
a esquerda e ausentes a direita. No retorno, o
resultado se manteve, descartada alteragdo
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condutiva pela timpanometria. Na avaliacdo
auditiva comportamental, aos sete meses,
constatou-se resposta de localizagdo sonora a
esquerda mesmo quando o estimulo eraadireita
No PEATE observou-se, a esquerda, limiar
eletrofisiol6gico em 20dB nHL e adireitaauséncia
em 100dB nHL. Com um ano, realizou tomografia
computadorizada (TC) de osso temporal,
constatando AVA apenas adireita, medindo 2,5mm

FIGURA 1. TC de osso temporal mostrando AVA a direita.

(Figural).

Discussao

O aqueduto vestibular € um canal 0sseo
estendendo-se da parede medial do vestibulo para
uma abertura na superficie posterior da porgéao
petrosa do osso temporal. Através dele cursa o
ducto e o saco endolinfatico, preenchidos por
endolinfa. Alguns autores relataram que 0 AVA é
resultado do desenvolvimento anormal do ducto
endolinfético no periodo embriol 6gico®.

Os achados clinicos de SAVA, principa mente,
tipo e grau da disacusia neurossensorial s&o
variaveis e mesmo para alguns a correlagao
disacusiaetamanho do AVA édiscutivel ©. Sugiura
et al. ©® demonstraram com ressonancia nuclear
magnéticatridimensional que asurdez devia-se a0
refluxo do fluido hiperosmolar do saco endolinfético
alargado para o interior dacoclea.

Quanto a etiologia alguns autores sugerem
heranca autossdmica recessiva, explicando, como
no nosso caso, a falta de historia familiar para
hipoacusia®. Outros descreveram mutagdo do gene
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SLC26A4 associando surdez isolada e SAVA (19,

No comprometimento bilateral o diagnostico é
geralmente precoce devido as caracteristicas da
disacusia, mas quando unilateral, tanto adisacusia
como a SAVA podem permanecer sem diagndstico
pelando realizacdo de exames deimagem.

O uso da amplificag@o, terapia de linguagem e
evitar traumas cranianos, consistem no tratamento
destadesordem. Ocasionalmente, o implante coclear
deve ser considerado, principalmente nos
progressivos.

Conclusao

Embora a literatura consultada mostre que o
diagndstico da SAVA étardio namaioriados casos,
para o presente caso apresentado, o diagndstico
etioldgicofoi realizado precocemente, possibilitado
pelaTC parapesquisar umadisacusiaunilateral de
etiologia desconhecida.
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