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Abstract

Neurofibromatosis 2 (NF2) is an autosomal dominant disease in which hearing loss is predominant.
Auditory restoration is possible using cochlear implants (CI) or auditory brainstem implant (ABD).
Objective: To assess the auditory results of CI and ABI in NF2 patients and review the literature.
Methods: Four NF2 patients were prospectively evaluated. They were submitted to tumor resection
followed by ipsilateral CI or ABI depending on cochlear nerve preservation. Long term auditory
results were described for CI (12 months) and ABI (48 months). Results: All patients achieved
auditory perception improvements in their hearing thresholds. The CI patient does not recognize
vowels or sentences. The 3 ABI patients discriminate 70% of vowels and 86% in the 4-choice test.
One of them does not recognize sentences. The other two recognize 100% of closed sentences and
10% and 20% of open sentences. Conclusion: The choice of implant type to restore hearing to NF2
patients will relay on anatomical and functional cochlear nerve preservation during tumor resection
surgery. Although our experience was different, the literature shows that if this condition is achieved,
CI will offer better auditory results. If not, ABI is recommended.

Resumo

Neuroﬁbromatose 2 (NF2) ¢ uma doenca autossOmica dominante que, invariavelmente, cursa
com surdez. Restauracao auditiva pode ser realizada por meio do implante coclear (IC) ou implante
auditivo de tronco encefilico (ABD. Objetivo: Avaliar resultados auditivos de IC e ABI em pacientes
com NF2 e revisao de literatura. Método: Foram avaliados prospectivamente quatro pacientes com
NF2 submetidos a exérese tumoral e implantaciao de IC ou ABI ipsilateral simultineo, dependendo
se o nervo coclear foi preservado ou nao cirurgicamente. Sao descritos resultados auditivos em
longo prazo (12-48 meses). Resultados: Todos pacientes implantados obtiveram percepc¢iao sono-
ra, com melhora dos limiares tonais. A paciente com IC nao discrimina vogais nem sentencgas. Os
trés pacientes com ABI apresentam discriminacio média de vogais de 70% e teste 4-choice 86%.
Um paciente nao discrimina sentengas. Os outros dois discriminam 100% de sentencas em formato
fechado e em formato aberto 10% e 20%. Conclusio: A escolha do tipo de implante usado na
restauracao auditiva de portadores NF2 dependera da preservacao anatdmica e funcional do nervo
coclear na cirurgia de resseccao tumoral. Embora nossa experiéncia mostre o contrario, a literatura
mostra que, se essa condicao for alcancada, IC fornecerd melhores resultados auditivos. Caso con-
trario, ABI trard maiores beneficios.
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INTRODUCAO

A Neurofibromatose tipo 2 (NF2) é uma doenca
autossdmica dominante que acomete 1 a cada 40.000
individuos'*. A mutacao dos dois alelos do gene supres-
sor tumoral do braco longo do cromossomo 22 ocorre
nesses casos"?. Tipicamente, os pacientes desenvolvem
multiplos schwannomas ao longo da coluna e intracra-
nialmente. O schwannoma vestibular bilateral ocorre
em 90% dos portadores do gene'. Invariavelmente, estes
pacientes desenvolverdao perda auditiva sensorioneural
progressiva caracterizada por uma discriminacao ruim.
Zumbido e desequilibrio podem estar presentes'.

A reabilitacao auditiva dos pacientes que evolui-
am para surdez grave-profunda, até pouco tempo atras
se restringia ao treinamento de leitura orofacial. Em
1979, House e Hitselberger comecaram a mudar essa
historia, com a realizacao do primeiro implante auditivo
de tronco encefilico (ABI) monocanal em um paciente
com NF2 surdo?. O feixe de eletrodos do implante foi
sendo aprimorado ao longo dos anos, passando de oito
para 21 eletrodos®. Esse avanco tecnoldgico ja benefi-
ciou mais de 700 pacientes implantados com ABI, com
respostas auditivas variaveis! 45,

Nos anos 90, o implante coclear (IC) também se
tornou uma opcao na reabilitacio auditiva de pacientes
surdos com NF2 submetidos a resseccao tumoral com
preservaciao do nervo coclear® .

A reabilitacao auditiva dos portadores de NF2
pode ser realizada de duas maneiras (IC ou ABD. Ire-
mos relatar os resultados auditivos de quatro pacientes
portadores de NF2 submetidos a cirurgia de implante
auditivo de tronco encefilico ou implante coclear em
nosso servico e realizar uma revisao da literatura sobre
O assunto.

METODO

Foram avaliados prospectivamente quatro pa-
cientes portadores de NF2, submetidos a cirurgia de
exérese de schwannoma vestibular, entre fevereiro de
2006 e marco de 2009. No mesmo tempo cirdrgico, foi
realizado implante auditivo de tronco encefilico (ABI)
ou implante coclear (IC) ipsilateral, dependendo da
preservacao ou nao do nervo coclear.

Dados clinicos e radiolégicos foram coletados no
pré-operatério, com énfase ao desempenho auditivo,
tempo de privacao auditiva e tamanho tumoral.

Trés pacientes foram implantados pela
via translabirintica com Nucleus 24® ABI (Cochlear
Corporation) apos remocao tumoral. Para o acesso da

parede lateral do IV ventriculo (forame de Luschka),
foram utilizados como pontos de reparo anatdmico
o IX par craniano, o tronco acusticofacial, o floéculo
cerebelar e o plexo coroide. Durante todas as cirurgias,
o VII, IX, X e XI pares cranianos ipsilaterais foram
continuamente monitorizados (NIM Response-2; Me-
dtronic Xomed).

Potenciais auditivos eletricamente evocados
de tronco cerebral (ABR elétrico) foram usados para
verificar o posicionamento adequado do feixe de ele-
trodos por meio do equipamento Biologic Navigator
Pro (Bio-logic Systems Corp.®), acoplado a interface
de estimulacao do implante por meio de um cabo de
sincronizacao.

Em um paciente, a preservacio anatdmica do
nervo coclear foi possivel durante a exérese tumoral
via retrolabirintica. O teste de estimulacio elétrica
do promontério no intraoperatério mostrou resposta
presente, embora com morfologia pobre e reprodu-
tibilidade duvidosa. Optou-se pela realizacio do im-
plante coclear Nucleus Freedom Contour Advanced®
(Cochlear Corporation) simultaneo via janela redonda.
Nesse caso, a telemetria neural intraoperatéria mostrou
auséncia de resposta nos cinco eletrodos testados. O
posicionamento do feixe de eletrodos foi checado no
pos-operatorio através de raio-x nas incidéncias tran-
sorbitaria e Stenvers.

A afericao das impedincias dos eletrodos, tanto
nos ABI como no CI, mostrou valores adequados.

A ativacao do ABI foi realizada aproximadamen-
te 1 més apods a cirurgia, com o paciente consciente
em unidade de terapia intensiva com monitoriza¢ao
cardiorrespiratoria. Os eletrodos foram ativados se-
quencialmente com corrente monopolar, com aumento
gradual para o registro de sensacao auditiva confortavel
e de efeitos colaterais. A estratégia de codificacao de
fala utilizada nos trés pacientes foi o Spectral peak
(Speak). A ativacao do IC foi realizada 1 més apds a
cirurgia e a estratégia de codificacao de fala utilizada
foi advanced combination encoders (ACE).

Os resultados auditivos apds 48 meses de uso
de ABI e 12 meses de uso de IC foram expressos em:
limiares tonais em campo sonoro, teste four choice,
indice de reconhecimento de vogais e de frases apre-
sentadas em formato fechado e aberto, uso de telefone.

Para revisao de literatura, utilizamos como estra-
tégia de busca os descritores: (cochlea or cochlear or
auditory or ear) and (brain implant or brain implants),
nas bases de dados Medline, Lilacs e Scielo, com o limite
para periodo de publicacao até marco de 2010. Foram
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recuperadas 1118 publicacoes. Destes, 17 estudos clini-
cos em portadores de NF2 submetidos a cirurgia de im-
plante coclear ou implante auditivo de tronco cerebral,
em lingua inglesa ou portuguesa, foram selecionados.
Cada estudo foi classificado segundo sua forca de evi-
déncia, conforme a classificacio do Oxford Centre for
Evidence-based Medicine para estudos sobre tratamento
(Tabela 1). Posteriormente, estes estudos também foram
classificados segundo o grau de recomendacio, sendo
nove publicacdes com grau de recomendacio B e oito
com grau de recomendacao C (Tabela 1).

Este estudo foi aprovado pela Comissio de Etica
para Analise de Projetos de Pesquisa da instituicio sob
o protocolo de nimero 1135/07. Extensa explanacao
sobre os riscos e beneficios da cirurgia de implante
auditivo de tronco encefilico e a opcao de continuar
apenas com terapia de treinamento de leitura orofacial
foram dadas aos pacientes. A assinatura do Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido significou concor-
dancia em participar do estudo.

RESULTADOS

Os trés pacientes implantados com ABI eram do
sexo masculino, com idade média de 26,3 + 1,5 anos,
tempo de surdez médio de 6,0 + 4,0 anos e tamanho
tumoral médio de 3,2 + 1,4 cm (Tabela 2). Todos fazem

uso regular de seu aparelho por mais de oito horas por
dia. Nenhum deles utiliza aparelho de amplificacao
sonora individual (AASD na orelha contralateral.

Nenhuma complicagao pés-operatéria adicional
pela colocacao do ABI foi observada nesses pacientes.
Dois pacientes tiveram paralisia facial no pés-operato-
rio, permanecendo com escore de House-Brackmann
VI. Um evoluiu com fistula liquérica, resolvida com
derivacao lombar externa e curativo cefilico compres-
sivo. Os efeitos adversos observados durante a ativacao
ABI foram: estimulacio na garganta (1), tronco (2),
membros superiores (2) e inferiores (1), ndusea (1)
e nistagmo (1). O nimero de eletrodos que geraram
sensacdo auditiva sem efeitos colaterais variou entre 2
e 14 (Tabela 3).

O valor médio do limiar audiométrico em campo
livre com uso do dispositivo nos pacientes com ABI
nas frequéncias 500, 1000, 2000 e 4000 Hz foi de 36,7 +
5,7 decibéis (Grafico 1). Os limiares tonais alcancados
foram semelhantes entre os pacientes e mantiveram-se
estaveis ao longo dos anos. O desempenho auditivo
foi varidvel, um paciente nao reconhece sentencas
em formato aberto e apenas 20% em formato fecha-
do. Os outros dois reconhecem 100% de sentencas
no formato fechado e 10% e 20% no formato aberto
(Tabela 4). Apenas um deles € capaz de se comunicar
ao telefone.

Tabela 1. Classificacdo dos artigos usados na revisao de literatura.

Autores Ano  Amostra Tipo de Estudo Intervencao I'E:\(/)itr:igéan?:; Recg:::ngizgéo
Tono et al. (1996) 1 Relato de Caso IC 4 C
Grahan et al. (1999) 1 Relato de Caso IC 4 C
Erbinger et al. (2000) 88 Ensaio Clinico ABI 2b B
Nevinson et al. (2002) 27 Observacéao de Resultados Terapéuticos ABI 2c B
Nolle et al. (2003) 1 Relato de Caso IC 4 C
Otto et al. (2004) 20 Observagao de Resultados Terapéuticos ABI 2c B
Kanowitz et al. (2004) 18 Observacéao de Resultados Terapéuticos ABI 2c B
Colletti & Shannon  (2005) 20 Observagao de Resultados Terapéuticos ABI 2c B
Aristegui & Denia  (2006) 1 Relato de Caso IC 4 C
Lustig et al. (2006) 7 Observacéao de Resultados Terapéuticos IC 2c B
Behr et al (2007) 20 Observagao de Resultados Terapéuticos ABI 2c B
Bento et al. (2008) 4 Serie de Casos prospectivo ABI C
Grayeli et al. (2008) 31 Serie de Casos retrospectivo ABI C
Otto et al. (2008) 10 Observagao de Resultados Terapéuticos IC 2c B
Vincenti et al. (2008) 5 Estudo de Coorte prospectivo ABI/IC 2b B
Maini et al. (2009) 10 Serie de Casos retrospectivo ABI C
Temple et al. (2009) 1 Relato de Caso IC C

ABI: implante auditivo de tronco encefalico; IC: Implante Coclear.
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Tabela 2. Dados clinicos e epidemiolégicos dos pacientes NF2 implantados com ABI e IC.

Surdez tumoral Idade (anos) Sexo Tempo (anos) Lado Tamanho (cm) Via acesso Tipo Implante
Caso 1 28 M 10 E 3,5 TL N24 ABI
Caso 2 25 M 6 E 4,0 TL N24 ABI
Caso 3 26 M 2 E 2,0 TL N24 ABI
Caso 4 36 F 1 D 1,5 RL IC N24 RE

TL: acesso translabirintico; RL: acesso retrolabirintico; N24 ABI: implante auditivo de tronco encefalico Nucleus 24; IC 24 RE: implante coclear

Nucleus Freedom Contour; E: Esquerdo; D: Direito.

Tabela 3. Numero de eletrodos ativos nos pacientes implan-
tados com ABI e IC.

N¢ eletrodos ativos 3m 12m 36 m 48 m
Caso 1 2 2 3 3
Caso 2 6 5 4 4
Caso 3 14 14 14 14
Caso 4 5 11 X X

: ndo se aplica pelo tempo de uso do implante coclear.

250 500 1000 2000 3000 4000 6000 Hz

e Caso 1 Pré
=== Caso 1 P6s 48 m
e Cas0 2 Pré
e Caso 2 PGs 48 m.
—— Caso 3 Pré
—e= Caso 3 Pés 48 m
~— Caso 4 Pré
—— Caso 4 P6s 12m
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Grafico 1. Limiares audiométricos em campo livre pré e pés-implante.

dia e usa AASI contralateral ha 7 meses, com percepcio
de sons graves.

Na ativacao, apresentou cinco eletrodos com sen-
sacdo auditiva e sem efeitos colaterais. Apos 12 meses
de estimulacio, 11 eletrodos puderam ser ativados sem
efeitos colaterais. O limiar audiométrico em campo livre
melhorou ap6s o IC, a média das frequéncias 500, 1000,
2000 e 4000 Hz ¢é de 40,2 decibéis (Grafico 1). Apesar
da melhora dos limiares tonais, a paciente consegue
apenas detectar presenca de som, nao discriminando
sentencas, palavras, vogais nem ritmo (Tabela 4).

REVISAO SISTEMATICA DE LITERATURA E
DISCUSSAO

A reabilitacao auditiva dos portadores de NF2,
que evoluem com surdez, pode ser realizada de duas
maneiras: implante coclear ou implante auditivo de
tronco encefilico*®. A escolha do tipo de implante a
ser utilizado dependerd da preservacao anatOmica e
funcional do nervo coclear durante a cirurgia de ressec-
¢ao tumoral*?. Nesse intuito, os testes eletrofisiologicos
desempenham um papel crucial na identificacio de
respostas do nervo coclear.

Isto pode ser feito no intraoperatorio, com a

Tabela 4. Resultados auditivos nos pacientes implantados com ABI e IC aos 3, 12, 36 e 48 meses apds a cirurgia.

Vogais (%) Four Choice (%) Frases fechado (%) Frases aberto (%)
3m 12m 36m 48m 3m 12m 36m 48m 3m 12m 36m 48m 3m 12m 36m 48m
Caso 1 NR NR 100 100 NR 100 100 100 NR NR 100 100 NR NR 20 20
Caso 2 73 26 40 30 91 41 50 58 30 0 0 0 0 0 0
Caso 3 66 NR 20 80 100 100 100 100 100 100 100 100 60 60
Caso 4 0 0 X X 0 0 X X 0 0 X X X X

NR: nao realizado; x: nao se aplica pelo tempo de uso do implante coclear.

A paciente implantada com IC tinha 36 anos, com
historia de surdez progressiva ha 10 anos, evoluindo
para surdez grave ha 1 ano (Tabela 2). O tumor do lado
implantado media 1,5 cm (Tabela 2). Ela também faz
uso regular de seu implante por mais de 8 horas por

pesquisa do potencial de acao do nervo coclear®. Se
esse potencial estiver presente, o implante coclear si-
multineo a resseccao tumoral pode ser realizado. Caso
esse potencial esteja ausente ou nao seja reprodutivel,
deve-se realizar o teste de estimulacao elétrica do
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promontério 6 a 8 semanas apds a cirurgia®. No pos-
-operatorio imediato, o teste de estimulacao elétrica do
promontdrio pode ser negativo pela neuropraxia do
nervo coclear, devido a manipulacao cirargica’. Esse
teste consiste na introduc¢ao de uma agulha transtim-
panica, com anestesia topica, que fard contato com
o promontorio. O estimulo elétrico ¢ fornecido ao
promontorio em cinco frequéncias diferentes (50, 100,
200, 400 e 800 Hz) e o nivel de corrente, inicialmente
de 0 microampere, € aumentado progressivamente
até o paciente ouvir ou perceber o estimulo?. O teste
¢ considerado positivo quando ha percepc¢ao discreta
de um tom e diferenciacdo entre os diferentes pitches.
Quando apenas sensacao de desconforto pelo estimulo
elétrico é obtida, o teste é considerado negativo?.
Dados descritos na literatura de oito pacientes
com preservacao anatomica do nervo coclear submeti-
dos a cirurgia de IC, mas sem comprovacao funcional
por algum teste eletrofisioldgico, mostraram resultados
inferiores ao grupo de pacientes com confirmacgao fun-
cional do nervo coclear>!® (Tabela 5). Apenas trés dos
oito casos apresentaram discriminac¢do de sentencas!'>'
(Tabela 5). Ja os dados do outro grupo de seis pacien-
tes com preservacao anatomica e funcional do nervo
coclear, comprovada por testes eletrofisioldgicos, mos-
traram discriminacao de sentencas em todos os casos,
numa média de 74,5 £ 18,8% (50-100)>'%'7 (Tabela 5).

Em um caso com estimulacio do promontorio
presente, porém, com tempo muito longo entre a
cirurgia de resseccao tumoral e do implante coclear,
a discriminaciao de sentencas em formato aberto foi
pior'? (Tabela 5). Nesse caso, o giro basal da céclea
encontrava-se ossificado no intraoperatério, sugerindo
que a insercao do feixe de eletrodos na coéclea, quando
nao for simultineo a exérese tumoral, deve ser realiza-
do no menor tempo possivel para evitar a ossificaciao
coclear consequente a manipulaco cirdrgica'>. Em um
caso com preservacao anatomica do nervo coclear, mas
com resposta duvidosa tanto no teste de estimulagcao
elétrica do promontoério quanto no potencial de acao
do nervo, nao foi obtida discriminacao de fala? (Tabela
5). O mesmo foi observado por nds no paciente com
IC; apesar da preservacio anatdmica do nervo coclear,
o teste de estimulacao elétrica do promontério obteve
resposta pobre e a paciente nao discrimina os sons.
Por isso, a importancia da comprovacao funcional do
nervo para obtencao de um bom resultado audiolégico.

Quando nao for possivel preservar o nervo co-
clear durante a cirurgia de resseccao do schwannoma
vestibular ou que a sua preservacao anatdbmica nao
gerou respostas eletrofisiologicas, a Gnica opc¢ao via-
vel para reabilitacao auditiva € o implante auditivo de
tronco encefalicol?+0:1018-21,

Tabela 5. Resultados auditivos dos pacientes implantados IC descritos na literatura.

Tempo Surdez Tempo Seguimento

Frases Aberto

Caso Idade (anos) (meses) (meses) (%) Teste Eletrofisiologico
Vincenti et al.(2008)? 47 3 12 90 Estimulo promontério bom
Vincenti et al. (2008)2 24 0 12 81 Potencial agao n. coclear bom
Vincenti et al. (2008)2 32 3 12 50 Estimulo promontério bom
Vincenti et al. (2008)2 36 3 12 0 ESﬁm“'Oc‘ﬁ;z;”éﬁc%gsi"ste”da' n.

Tono et al. (1996)" 31 15 12 62 Estimulo promontério bom
Temple et al. (1999)'” 15 9 12 100 Estimulo promontério bom
Nolle et al. (2003)' 16 24 24 88 Estimulo promontério bom
Grahan et al. (1999) 44 84 6 34 Estimulo promontério presente
Aristegui & Denia (2005)'® 52 ND 18 100 NR (Obs. Audicao contralateral viavel)
Lustig et al. (2006)'® 35 5 28 0 NR (Obs. Audicao contralateral viavel)
Lustig et al. (2006)' 51 5 40 0 NR (Obs. Audicao contralateral viavel)
Lustig et al. (2006)' 16 13 30 0 NR
Lustig et al. (2006)'® 41 36 17 0 NR
Lustig et al. (2006)' 28 4 88 0 NR
Lustig et al. (2006)' 50 22 18 98 NR
Lustig et al. (2006)'® 57 96 9 21 NR

ND: Nao Descrito; NR: Nao Realizado.
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Estudos mostram que o ABI apresenta respostas
audiolégicas varidveis. Mas € consenso que o ABI per-
mitird a percepcao dos sons ambientais de alerta em
85%’ a 96,2%> dos pacientes apos um ano da cirurgia,
além de facilitar a leitura orofacial>'%.

Pacientes com percepc¢ao auditiva reconhecem a
diferenca entre o som da fala humana e o som ambiente
e 64% reconhecem a diferenca entre as vozes feminina/
masculina e adulto/infantil’. O reconhecimento médio
de sentengas em formato aberto apés 1 ano de uso
do ABI varia entre os estudos de menos de 5% a 48%,
conjuntamente com leitura orofacial os valores variam
entre 25% a 79%*. No geral, o uso do ABI fornece um
ganho adicional entre 30% a 40% comparado com a
leitura orofacial isolada'*>'%%°. O uso do telefone nio
¢ um resultado esperado, sendo a excecdo a regra®”.

O beneficio fornecido pelo ABI nao dispensa o
treinamento de leitura orofacial e a reabilitacao multi-
disciplinar ¢ muito importante para a evolucao do pa-
ciente'. Mesmo ap6s um ano de uso do ABI, melhoras
continuam sendo observadas*. Em nossa série, um dos
pacientes apresentou piora na percep¢ao auditiva com
o passar dos anos, apesar de seus limiares tonais terem
melhorado. Dos seis eletrodos funcionantes que ele
possuia, apenas quatro permaneceram. Nao sabemos
ao certo a explicacio para essa deterioracao, mas,
por ser o paciente com tumor de maiores dimensoes,
especula-se que possa ter ocorrido dano progressivo no
nucleo coclear, evidenciado pela progressiva desativa-
¢ao de eletrodos ao longo do tempo. Os eletrodos siao
desativados quando a estimulacdo nao gera sensacao
auditiva significativa ou quando causa sensacoes extra-
-auditivas (efeitos colaterais por estimulacao de nucleos
adjacentes). Neste paciente, com o passar do tempo
foi preciso aumentar a carga elétrica para a geracao de
estimulacdo auditiva, o que levou a maior dissipacao
da estimulacao e efeitos colaterais maiores.

Comparando os resultados da literatura obtidos
em pacientes com NF2 com preservacao anatOmica e
funcional do nervo coclear e submetidos ao IC com
aqueles submetidos ao ABI, n2o se observaram grandes
diferencas em relacio ao reconhecimento de vogais e
consoantes®. Ji o reconhecimento de dissilabos e de
sentencas foi superior com o implante coclear’. Além
disso, a maior parte dos implantados com IC utilizam
o telefone.

CONCLUSAO

Pacientes portadores de Neurofibromatose tipo
2 dispoem de recursos tecnologicos que auxiliam na

reabilitacao auditiva, fornecendo um ganho adicional
ao treinamento de leitura orofacial. Embora nossa
experiéncia tenha demonstrado o contririo, a lite-
ratura mostra que quando a preservacao anatdmica
e funcional do nervo coclear ¢ possivel, o implante
coclear proporcionara melhores resultados auditivos e
de linguagem. Quando a preservacao do nervo coclear
nao for possivel, pode-se utilizar o implante auditivo
de tronco encefilico para o mesmo fim.
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