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Avaliacao audioldgica na ataxia espinocerebelar

Audiological evaluation in spinocerebellar ataxia

RESUMO

Objetivo: Descrever os resultados das avaliagdes audioldgica e eletrofisioldgica da audi¢do em pacientes
portadores de ataxia espinocerebelar (AEC). Métodos: Foi realizado um estudo retrospectivo de corte
transversal no qual se avaliou 43 pacientes portadores de AEC submetidos aos seguintes procedimentos:
anamnese e avaliacdes otorrinolaringoldgica, audioldgica, imitanciométrica e do potencial evocado auditivo
de tronco encefdlico (PEATE). Resultados: Os pacientes apresentaram prevaléncia do desequilibrio a marcha
(83,7%), dificuldade para falar (48,8%), tontura (41,8%) e disfagia (39,5%). A perda auditiva foi referida em
27,9% dos casos; no exame audiométrico, 14 pacientes (32,5%) apresentaram alteracdes; na AEC 3, 33,3%;
na AEC 2, 12,5%; na AEC 4, 100,0%; na AEC 6, 100,0%; na AEC 7, 100,0%; na AEC 10, 50,0%; e na AEC
indeterminada, 21,4%. No PEATE, 20 pacientes (46,5%) apresentaram alteracdes, sendo 58,3% na AEC 3,
62,5% na AEC 2, 100,0% na AEC 6, 100,0% na AEC 7, 66,7% na AEC 10 e 14,2% na AEC indeterminada. No
exame imitanciométrico, 19 pacientes (44,1%) apresentaram altera¢des, sendo 50,0% na AEC 3, 50,0% na AEC
2, 100,0% na AEC 4, 100,0% na AEC 6, 100,0% na AEC 7, 33,3% na AEC 10 e 28,5% na AEC indeterminada.
Conclusdo: As alteracdes mais evidenciadas na avaliagdo audiolégica foram o predominio da configuracio
audiométrica descendente a partir da frequéncia de 4 kHz bilateralmente e a auséncia do reflexo actstico nas
frequéncias de 3 e 4 kHz bilateralmente. Na avalia¢do eletrofisiolégica, 50% dos pacientes apresentaram alteragdes
com prevaléncia do aumento das laténcias das ondas I, Ill e V e do intervalo nos interpicos I-1II, I-V e III-V.

ABSTRACT

Purpose: To describe the audiological and electrophysiological results in patients with spinocerebellar ataxia
(SCA). Methods: Retrospective and cross-sectional studies were performed. Forty-three patients were assessed
using the following procedures: anamnesis and otolaryngologic exam, pure tone audiometry, acoustic immittance
measures and brainstem auditory evoked potential (BAEP). Results: Patients showed gait abnormality (83.7%),
speech disorder (48.8%), dizziness (41.8%) and dysphagia (39.5%). Hearing loss was referred in 27.9% of
the cases; in the audiometric exams, 14 patients (32.5%) presented disorders; in SCA 3, 33.3%; in SCA 2,
12.5%; in SCA 4, 100.0%; in SCA 6, 100.0%; in SCA 7, 100.0%; in SCA 10, 50.0%; and in undetermined SCA,
21.4%. In BAEP, 20 patients (46.5%) were abnormal, being 58.3% in SCA 3, 62.5% in SCA 2, 100.0% in
SCA 6, 100.0% in SCA 7, 66.7% in SCA 10 and 14.2% in undetermined SCA. While in acoustic immittance,
19 patients (44.1%) presented disorders, being 50.0% in SCA 3, 50.0% in SCA 2, 100.0% in SCA 4, 100.0% in
SCA 6, 100.0% in SCA 7, 33.3% in SCA 10 and 28.5% in undetermined SCA. Conclusion: The most evident
abnormalities in the audiological evaluation were the predominance of the down-sloping audiometric configuration
beginning at 4 kHz bilaterally and the bilateral absence of acoustic reflex at the frequencies of 3 and 4 kHz. In the
electrophysiological evaluation, 50% of the patients showed abnormalities with prevalence of an increase of the
latency of waves I, IT and V and of the interval in the interpeaks I-II1, I-V and III-V.
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(1) Universidade Tuiuti do Parana — UTP — Curitiba (PR), Brasil.

(2) Universidade Federal do Parand — UFPR — Curitiba (PR), Brasil.

(3) Universidade do Centro-Oeste do Paranda — UNICENTRO - Irati (PR), Brasil.
Conflito de interesse: nada a declarar.

CoDAS 2013;25(4):351-7



352 Zeigelboim BS, Teive HAG, Santos RS, Arruda WO, Jurkiewicz AL, Mengelberg H, Frangca D, Marques JM

INTRODUCAO

A ataxia espinocerebelar (AEC) é uma doenca que pertence
a um grupo heterogéneo de enfermidades neurodegenerativas
que se caracterizam pela presenca de ataxia cerebelar progres-
siva'). Pode ser classificada como sensitiva, frontal, vestibular
e cerebelar, sendo esta dltima de interesse do presente estudo.
Dos 30 tipos de AECs identificados, os tipos 2 e 3 estdo entre
os mais prevalentes?.

As AECs tém incidéncia em torno de 3,0 a 4,2 casos para
100.000,0 habitantes® e apresentam como manifestagdes cli-
nicas mais comuns a ataxia de marcha e também apendicular
(dismetria, disdiadococinesia de membros, tremor intencional),
disartria, nistagmo, oftalmoplegia, disfagia, perda auditiva (em
alguns casos), sinais piramidais, sindrome do neur6nio motor
inferior, disfungdo cognitiva, epilepsia, distirbios visuais
(retinopatia pigmentosa), neuropatia periférica, deméncia e
distirbios do movimento (incluindo parkinsonismo, distonia,
mioclonia e coreia)!*,

As AECs podem ser divididas de acordo com a heranca
genética em: a) ataxias hereditdrias autossoOmicas recessivas;
b) ataxias hereditarias autossomicas dominantes; c) ataxias
hereditérias ligadas ao cromossoma “X”’; e d) ataxias heredi-
tarias mitocondriais®.

Estudos descrevem diferengas quanto a gravidade das
manifestagdes clinicas e idade de inicio dos sintomas na
dependéncia de qual genitor o alelo expandido € herdado.
Entre as AECs, quando a transmissdo € paterna, verifica-se
uma tendéncia ao aumento no ndmero de repeticdes nos
filhos, ao contrdrio do que acontece quando a transmissao €
herdada pela mae. Portanto, a transmissdo paterna implica
em manifestacdes clinicas mais graves nos filhos, que muitas
vezes podem apresentar os primeiros sintomas de ataxia antes
da clinica paterna®”.

No Brasil, mais especificamente na regido Sul, tem-se
avaliado um grande nimero de familias portadoras de AEC®9.
A doenca de Machado-Joseph (DMJ), também conhecida por
AEC 3, € a forma mais comum de ataxia hereditdria com he-
ranga autossdmica dominante encontrada nos principais estudos
epidemiolégicos mundiais®6®.

A explorac@o do sistema auditivo periférico e central €
realizada por meio de métodos avaliativos comportamentais,
eletroacusticos e eletrofisioldgicos.

Diversos autores®!'" referem que em doengas neurode-
generativas, as disfun¢des auditivas mais evidenciadas sdo
observadas no exame do potencial evocado auditivo de tronco
encefalico (PEATE) e ocorrem nas regides do coliculo inferior,
lemnisco lateral e nos ntcleos cocleares.

As AECs fazem parte de um rol de doencas que apresentam
alteracdes importantes envolvendo a drea da Fonoaudiologia.
Tal pesquisa se justifica como uma contribui¢do na formulagao
de conhecimentos que subsidiem os procedimentos avaliativos
e terapéuticos decorrentes desta doenca.

O objetivo do presente estudo foi descrever os resultados
das avaliacOes audioldgica e eletrofisioldgica da audicdo em
pacientes portadores de AEC.
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METODO

Este estudo foi aprovado pelo Comité de Etica Institucional
sob parecer n® 058/2008 e autorizado pelos pacientes por meio
da assinatura do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido.

Foi realizada uma pesquisa retrospectiva de corte trans-
versal. Avaliaram-se 43 pacientes (17 do género feminino e
26 do masculino) encaminhados do Departamento de Clinica
Meédica do Hospital de Clinicas, para atendimento no Setor de
Otoneurologia de uma institui¢do de ensino da mesma cidade,
com diagndstico de AEC (12 AEC tipo 3, 8 do tipo 2, 1 do tipo
4, 1 do tipo 6, 1 do tipo 7 e 6 do tipo 10).

O diagnéstico da ataxia foi realizado por meio de teste
genético, com uso da técnica de Reacdo em Cadeia da enzima
DNA Polimerase (Polymerase Chain Reaction — PCR)!1%,
Quatorze pacientes se encontravam em investigacao genética
para saber o tipo de AEC, e faziam parte do grupo de AEC
indeterminada.

A faixa etdria dos pacientes variou de 18,0 a 70,0 anos,
com média de 41,6 anos e desvio-padrdo de 13,0 anos.
O tempo de doenga foi de 1,0 a 15,0 anos, com média de 7,9
anos e desvio-padrdo de 3,9 anos (Tabela 1).

Foram excluidos da pesquisa pacientes com alteracido que
impossibilitasse a participacao nos exames.

Realizaram-se os seguintes procedimentos:

* Anamnese — aplicou-se um questiondrio com énfase aos
sinais e sintomas otoneurolégicos;

e Avaliacdo otorrinolaringolégica — com o objetivo de excluir
qualquer altera¢do que pudesse interferir no exame;

e Avaliagdo audioldgica — os pacientes foram submetidos a
audiometria tonal limiar por via aérea nas frequéncias de
250 a 8 kHz, por via dssea nas frequéncias de 500 a 4 kHz
e aos testes de limiar de reconhecimento de fala (LRF) e
indice percentual do reconhecimento de fala (IPRF). Para
esses exames, foi utilizado o equipamento Itera Madsen-
GN Otometrics, fones TDH-39, marca GN-ReSound, com
limiares expressos em dBNA, calibrado de acordo com o
padrdo ISO 8253. Para a caracterizac¢do do grau e tipo de
perda auditiva foram adotados os critérios dos autores>!9;

e PEATE - foram utilizados dois canais com estimulo cliques
na intensidade de 90 dBnHL, polaridade alternada com
frequéncia de apresentacdo de 21.1 c/s, janela de 15 ms,
filtro de 30 a 3 kHz e no minimo 2.000 estimulos e 2 re-
gistros de reprodugdo. Utilizaram-se eletrodos da marca
Kendall Medtrace 2000 posicionados nas mastdides direita
e esquerda, bem como em Fz (sistema 10-20), e o eletrodo
terra na fronte. Os cliques foram apresentados com fones de
inser¢do 3A. Analisaram-se as laténcias das ondas I, [IlTe V
e os intervalos interpicos I-III, III-V e I-V. O equipamento
utilizado foi o Bio-logic’s Evoked Potential System e o
critério de andlise, proposto pelo autor!”;

* Medida de imiténcia acustica — este procedimento foi rea-
lizado para avaliar a integridade do sistema timpano-ossi-
cular e o equipamento utilizado foi o analisador de orelha
média Otoflex, fones TDH 39P, marca GN- ReSound, com
aplicagdo dos critérios do autor'®.
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Anailise estatistica

Aplicou-se o Teste de Diferenca de Propor¢des com a
finalidade de comparar os resultados dos exames audioldgico,
do PEATE e da medida de imitancia acustica, analisando os
resultados normais e alterados. Fixou-se em 0,05 ou 5% o nivel
de rejei¢@o na hipétese de nulidade.

RESULTADOS

As queixas mais referidas na anamnese (Tabela 2) foram:
desequilibrio & marcha (83,7%), dificuldade para falar (48,8%),

Tabela 1. Aspectos genéticos das ataxias espinocerebelares

353

tontura (41,8%), disfagia (39,5%), disfonia (34,8%) e perda
auditiva (27,9%).

Na avaliacdo audioldgica, 14 pacientes (32,5%) apresenta-
ram alteracdes no exame, 2,3% na orelha direita (OD), 4,6%
na orelha esquerda (OE) e 25,6% bilateralmente (B), sendo
33,3% na AEC 3, 12,5% na AEC 2, 100,0% na AEC 4, 100,0%
na AEC 6, 100,0% na AEC 7, 50,0% na AEC 10 e 21,4% na
AEC indeterminada (Tabela 3).

A aplicagdao do Teste de Diferenca de Propor¢des com-
prova que houve diferenca significante entre as proporcdes
de casos normais e alterados — OD (p<0,05), OE (p<0,05) e
B (p=0,0001%).

Idade Ataxias Duracéo da

Paciente Género . Cromossoma Gene Mutagao Proteina
(anos) espinocerebelares  doenga (anos)

1 42 M AEC 3 12 14g32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
2 48 F AEC 3 15 14g32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
3 43 M AEC 3 12 14g32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
4 41 M AEC 3 8 14g32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
5 48 F AEC 3 10 14g32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
6 53 M AEC 3 13 14g32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
7 50 F AEC 3 8 14g32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
8 30 F AEC 3 9 14g32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
9 42 M AEC 3 10 14g32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
10 45 M AEC 3 15 14g32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
1 51 M AEC 3 7 14g32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
12 45 M AEC 3 3 14g32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
13 54 F AEC 2 1 12924 1 ATAXIN2 CAG Ataxin2
14 38 M AEC 2 8 12g24.1 ATAXIN2 CAG Ataxin2
15 41 M AEC 2 12 12924 1 ATAXIN2 CAG Ataxin2
16 36 M AEC 2 3 129241 ATAXIN2 CAG Ataxin2
17 18 M AEC 2 2 12g24.1 ATAXIN2 CAG Ataxin2
18 44 F AEC 2 3 129241 ATAXIN2 CAG Ataxin2
19 30 F AEC 2 10 129241 ATAXIN2 CAG Ataxin2
20 42 M AEC 2 12 12g24.1 ATAXIN2 CAG Ataxin2
21 43 M AEC 4 5 16q24.qter SCA4 PLEKHGA4? -

22 57 F AEC 6 5 19q13.1 CACNA1A CAG CACNA1A
23 47 F AEC 7 10 3p14.1 ATAXIN7 CAG Ataxin7
24 49 F AEC 10 6 22g13.3 ATAXIN10 ATTCT Ataxin10
25 46 M AEC 10 10 22q13.3 ATAXIN10 ATTCT Ataxin10
26 27 F AEC 10 3 22q13.3 ATAXIN10 ATTCT Ataxin10
27 70 M AEC 10 13 22q13.3 ATAXIN10 ATTCT Ataxin10
28 54 M AEC 10 1 22q13.3 ATAXIN10 ATTCT Ataxin10
29 56 F AEC 10 12 22q13.3 ATAXIN10 ATTCT Ataxin10
30 24 M Ind. 2 - - - -

31 27 M Ind. 7 - - - -

32 20 M Ind. 1 - - - -

33 32 M Ind. 5 - - - -

34 22 M Ind. 8 - - - -

35 22 M Ind. 7 - - - -

36 62 M Ind. 3 - - - -

37 66 M Ind. 12 - - - -

38 18 F Ind. 4 - - - -

39 23 M Ind. 1 - - - -

40 37 F Ind. 9 - - - -

41 48 F Ind. 8 - - - -

42 48 F Ind. 8 - - - -

43 51 F Ind. 7 - - - -

Legenda: AEC = Ataxias espinocerebelares; M = masculino; F = feminino; Ind. = indeterminado

CoDAS 2013;25(4):351-7
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Os resultados do LRF e do IPRF estiveram compativeis
com os limiares tonais.

Na avaliagdo do PEATE, 20 pacientes (46,5%) apresentaram
alteracdes no exame (11,6% na OE e 34,9% B), ocorrendo
58,3% na AEC 3, 62,5% na AEC 2, 100,0% na AEC 6, 100,0%
na AEC 7, 66,7% na AEC 10 e 14,2% na AEC indeterminada
(Tabela 3).

A aplicacado do Teste de Diferenca de Propor¢des comprova
que houve diferencga significante entre as propor¢des de casos
normais e alterados — OE (p<0,05) e B (p=0,0063*).

Na medida de imitancia acustica, 19 pacientes (44,1%)
registraram alteragdes no exame com predominéncia da bilate-
ralidade, sendo 50,0% na AEC 3, 50,0%) na AEC 2, 100,0% na
AEC 4, 100,0% na AEC 6, 100,0% na AEC 7, 33,3% na AEC
10 e 28,5% na AEC indeterminada (Tabela 4).

A aplicacado do Teste de Diferenca de Propor¢des comprova
que ndo houve diferenca significante entre as proporcdes de
casos normais e alterados — B (p=0,2843).

Os resultados das avaliacdes audiolégica, do PEATE e da
medida de imitincia acustica com relagc@o as propor¢des de
casos normais e alterados nas AECs 2, 3 e 10 sdo apresentados
na Tabela 5.

A aplicacado do Teste de Diferenca de Propor¢des comprova
que houve diferenca significante apenas na avaliacao audiol6-
gica e na AEC 2 (p=0,0096%*).

DISCUSSAO

A anamnese revelou predominio dos distirbios da marcha,
o que era de se esperar em se tratando de AEC. Alteragdes na

Tabela 2. Frequéncia dos sintomas em 43 pacientes com ataxia
espinocerebelar

) Numero de Frequéncia

Sintomas .

pacientes (%)
Desequilibrio a marcha 36 83,7
Dificuldade para falar 21 48,8
Tontura 18 41,8
Disfagia 17 39,5
Disfonia 15 34,8
Perda auditiva 12 27,9
Cefaleia 1 25,5
Queda 1 25,5
Diplopia 10 23,2
Formigamento de extremidade 7 16,2
Ansiedade 6 13,9
Visao dupla 5 11,6
Tremor 5 11,6
Dor irradiada para ombro e brago 5 11,6
Insonia 5 11,6
Depressao 5 11,6
Dor e dificuldade ao movimento 4 9,3
do pescoco
Enxaqueca 4 9,3
Tinnitus 4 9,3
Fadiga 3 6,9

CoDAS 2013;25(4):351-7

fala, tontura, disfagia, disfonia e diminui¢do da audi¢ao sdo os
sintomas mais frequentes e descritos em diversos estudos!.

Alteragdes na avaliag@o audioldgica estavam presentes em
30% dos pacientes atdxicos, com predominio das AECs 3 e 10.
Os autores"” avaliaram 18 pacientes com AEC e observaram
audi¢@o normal em todos eles e alteracdo auditiva no exame
do PEATE, com ocorréncia de 71% na ataxia de Friedreich’s,
em que apenas a onda I foi identificada e 71% na atrofia oli-
vopontocerebelar, ndo referindo o tipo de altera¢do encontrada.
Os autores ressaltaram anormalidades importantes das vias
auditivas do tronco encefélico nesta doenca.

No presente estudo, 46,5% dos pacientes manifestaram
alteragcdes no exame do PEATE, ocorrendo aumento da laténcia
da onda I apenas na AEC 3. O aumento da laténcia da onda
V foi observada nas AECs 3, 6, 7, 10 e na indeterminada; o
aumento da laténcia da onda III foi evidenciada nas AECs
2, 6 e 7; e o aumento do intervalo nos interpicos I-III, I-V
e III-V ocorreu nas AECs 2, 3, 6, 7, 10 e na indeterminada.
Os autores'*?? referiram frequentes anormalidades deste
exame. A predominincia de alteragdes nas AECs 2 e 3 € con-
cordante com os autores 2D ¢ isto se deve pela maior preva-
1éncia desses tipos de AEC. Estudos®? avaliaram o PEATE em
36 pacientes (§ AEC 1, 12 AEC 2 e 16 AEC 3) e observaram
resultados anormais em 50% na AEC 1,42% na AEC 2 e 63%
na AEC 3. Os pesquisadores® avaliaram 30 pacientes com
degeneracdo espinocerebelar e observaram anormalidade em
30% deles no exame do PEATE, ocorrendo prolongamento das
laténcias e interpicos das ondas I-1II e I-V, o que € concordante
com o presente estudo.

Alguns autores® realizaram investigacdo anatomopato-
l6gica em 12 cérebros de pacientes com AEC (3 AEC 2, 7
AEC 3 e 2 AEC 7), considerando cortes de tecido dos niicleos
auditivos, e referiram comprometimento importante do sistema
auditivo central.

O estudo mostrou perda neuronal dos nicleos dorsal e
ventral do lemnisco lateral em dois pacientes com AEC 2,
em todos com AEC 3 e em um paciente com AEC 7.
O nicleo olivar superior mostrou ser a mais severa das
degeneracdes, e foram encontradas perdas de fibras mieli-
nizadas nas vias do tronco encefélico restritas ao lemnisco
lateral em um paciente com AEC 2, em cinco pacientes com
AEC 3 e em todos com AEC 7. O corpo trapezoide esteve
alterado em um paciente na AEC 2 e em dois pacientes com
AECs 3 e 7. O envolvimento dessas estruturas ofereceu
explicagdes plausiveis para os danos auditivos detectados
nesses pacientes.

A medida de imitincia acustica esteve alterada em 44,1%
dos pacientes e na literatura pesquisada ndo existe referén-
cia sobre este achado para que os resultados pudessem ser
confrontados. Sabe-se que dos nicleos cocleares anteriores
partem fibras que, via corpo trapezoide, vao aos nucleos
do nervo facial contralateral e ao nucleo olivar superior,
que, por sua vez, mantém sinapse com o do nervo facial.
Existem ainda as fibras homolaterais oriundas dos nucleos
cocleares anteriores que estabelecem tais comunicacdes e,
além disso, axdnios inervam os musculos estapédios ou do
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Tabela 3. Resultados das avaliagdes audioldgica e do potencial evocado auditivo de tronco encefalico em 43 pacientes com ataxia espinocerebelar

Avaliagdo audiologica

PEATE

Paciente oD OE oD OE AEC

1 Normal Normal Alterado Alterado AEC 3
2 Normal Normal Normal Normal AEC 3
3 Normal Normal Normal Alterado AEC 3
4 Descendente a partir da frequéncia de 4 kHz Normal Alterado Alterado  AEC 3
5 Normal Normal Normal Alterado AEC 3
6 PANS — leve PANS — leve Normal Normal AEC 3
7 Normal PANS - severa Normal Ausente AEC 3
8 Normal Normal Normal Normal AEC 3
9 Normal Normal Normal Normal AEC 3
10 PANS — severa PANS — leve Alterado Alterado AEC 3
1 Normal Normal Normal Alterado AEC 3
12 Normal Normal Normal Normal AEC 3
13 Normal Normal Normal Normal AEC 2
14 Normal Normal Alterado Alterado AEC 2
15 Descendente a partir da frequéncia de 2 kHz Descendente a partir da frequéncia de 2 kHz Alterado Alterado AEC 2
16 Normal Normal Alterado Alterado AEC 2
17 Normal Normal Normal Normal AEC 2
18 Normal Normal Alterado Alterado AEC 2
19 Normal Normal Alterado Alterado AEC 2
20 Normal Normal Normal Normal AEC 2
21 Descendente a partir da freqiuéncia de 4 kHz  Descendente a partir da frequéncia de 4 kHz Normal Normal AEC 4
22 Descendente a partir da frequéncia de 4 kHz PANS — moderada Normal Alterado  AEC 6
23 Descendente a partir da frequéncia de 4 kHz Descendente a partir da frequéncia de 4 kHz Alterado Alterado  AEC7
24 Com entalhe na frequéncia de 6 kHz Com entalhe na frequéncia de 6 kHz Alterado Alterado  AEC 10
25 Normal Normal Alterado Alterado  AEC 10
26 Descendente a partir da frequéncia de 2 kHz Descendente a partir da frequéncia de 2 kHz Alterado Alterado  AEC 10
27 Normal Normal Normal Normal AEC 10
28 Normal PANS — severa Alterado Alterado  AEC 10
29 Normal Normal Normal Normal AEC 10
30 Normal Normal Normal Normal Ind.
31 Normal Normal Normal Normal Ind.
32 Normal Normal Normal Normal Ind.
33 Normal Normal Alterado Alterado Ind.
34 Normal Normal Normal Normal Ind.
35 Normal Normal Normal Normal Ind.
36 Descendente a partir da frequéncia de 3 kHz Descendente a partir da frequéncia de 3 kHz Normal Normal Ind.
37 Descendente a partir da frequéncia de 2 kHz Descendente a partir da frequéncia de 2 kHz Alterado Alterado Ind.
38 Normal Normal Normal Normal Ind.
39 Normal Normal Normal Normal Ind.
40 Normal Normal Normal Normal Ind.
41 Normal Normal Normal Normal Ind.
42 Descendente a partir da frequéncia de 4 kHz Descendente a partir da frequéncia de 4 kHz Normal Normal Ind.
43 Normal Normal Normal Normal Ind.

Legenda: PEATE = potencial evocado auditivo de tronco encefalico; AEC = ataxia espinocerebelar; OD = orelha direita; OE = orelha esquerda; PANS = perda auditiva

neurossensorial; Ind = indeterminado.

A aplicacéo do Teste de Diferenca de Proporgdes na avaliagédo audiolégica comprova que houve diferenga significante entre as proporgdes de casos normais e altera-

dos: OD (p<0,05), OE (p<0,05) e B (p=0,0001%)

A aplicacéo do Teste de Diferenga de Propor¢des no exame do PEATE comprova que houve diferenga significante entre as propor¢des de casos normais e alterados:

OE (p<0,05) e B (p=0,0063")

estribo. Contudo, diante de doencas neurodegenerativas, os
nucleos cocleares anteriores sdo afetados, tornando-se pos-
siveis interferéncias no mecanismo do reflexo actstico®.

Observa-se, no presente estudo, prevaléncia maior de
alteracdo no exame do PEATE, que demonstrou importante
alteracdo na integridade da via auditiva no tronco encefélico.
Este achado vem de acordo com a literatura compulsada’®?,

em que os autores referiram alteracdes em diversas estruturas
da via auditiva central, o que demonstra maior sensibilidade
deste exame na deteccio de alteragcdes no trajeto do impulso
actstico ao longo da via auditiva central.

Ressalta-se a importancia do estudo do sistema auditivo,
principalmente do controle eletrofisiolgico, concomitante ao
seguimento clinico e genético.
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Tabela 4. Resultado da avaliagcdo imitanciométrica em 43 pacientes com ataxia espinocerebelar

Medida de imiténcia acustica

Paciente ob OF AEC
Curva _ Curva -
. . Reflexo acustico . . Reflexo acustico
timpanomeétrica timpanomeétrica
1 Tipo A Presente Tipo A Presente AEC 3
2 Tipo A Presente Tipo A Presente AEC 3
3 Tipo A Ausente na frequéncia de 4 kHz Tipo A Ausente AEC 3
4 Tipo A Ausente na frequéncia de 4 kHz Tipo A Ausente na frequéncia de 4 kHz AEC 3
5 Tipo A Ausente nas frequéncias de 3 e 4 kHz Tipo A Ausente nas frequéncias de 3 e 4 kHz AEC 3
6 Tipo A Ausente nas frequéncias de 3 e 4 kHz Tipo A Ausente nas frequéncias de 3 e 4 kHz AEC 3
7 Tipo A Ausente nas frequéncias de 3 e 4 kHz Tipo A Ausente AEC 3
8 Tipo A Presente Tipo A Presente AEC 3
9 Tipo A Presente Tipo A Presente AEC 3
10 Tipo A Ausente Tipo A Ausente nas frequéncias de 3 e 4 kHz AEC 3
1 Tipo A Presente Tipo A Presente AEC 3
12 Tipo A Presente Tipo A Presente AEC 3
13 Tipo A Presente Tipo A Presente AEC 2
14 Tipo As Ausente Tipo As Ausente AEC 2
15 Tipo A Ausente nas frequéncias de 2, 3 e 4 kHz Tipo A Ausente nas frequéncias de 2, 3 e 4 AEC 2
kHz
16 Tipo A Ausente nas frequéncias de 3 e 4 kHz Tipo A Ausente nas frequéncias de 3 e 4 kHz AEC 2
17 Tipo A Ausente nas frequéncias de 3 e 4 kHz Tipo A Ausente nas frequéncias de 3 e 4 kHz AEC 2
18 Tipo A Presente Tipo A Presente AEC 2
19 Tipo A Presente Tipo A Presente AEC 2
20 Tipo A Presente Tipo A Presente AEC 2
21 Tipo A Ausente na frequéncia de 4 kHz Tipo A Ausente na frequéncia de 4 kHz AEC 4
22 Tipo A Ausente na frequéncia de 4 kHz Tipo A Ausente AEC 6
23 Tipo A Ausente na frequéncia de 4 kHz Tipo Ad Ausente AEC 7
24 Tipo A Presente Tipo A Presente AEC 10
25 Tipo A Presente Tipo A Presente AEC 10
26 Tipo As Ausente nas frequéncias de 3 e 4 kHz Tipo As Ausente nas frequéncias de 3 e 4 kHz AEC 10
27 Tipo A Presente Tipo A Presente AEC 10
28 Tipo A Ausente nas frequéncias de 3 e 4 kHz Tipo As Ausente AEC 10
29 Tipo A Presente Tipo A Presente AEC 10
30 Tipo A Presente Tipo A Presente Ind.
31 Tipo A Presente Tipo A Presente Ind.
32 Tipo A Presente Tipo A Presente Ind.
33 Tipo A Ausente nas frequéncias de 3 e 4 kHz Tipo A Ausente nas frequéncias de 3 e 4 kHz Ind.
34 Tipo A Presente Tipo A Presente Ind.
35 Tipo A Presente Tipo A Presente Ind.
36 Tipo A Ausente nas frequéncias de 3 e 4 kHz Tipo A Ausente nas frequéncias de 3 e 4 kHz Ind.
37 Tipo A Ausente nas frequéncias de 3 e 4 kHz Tipo A Ausente nas frequéncias de 3 e 4 kHz Ind.
38 Tipo A Presente Tipo A Presente Ind.
39 Tipo A Presente Tipo A Presente Ind.
40 Tipo A Presente Tipo A Presente Ind.
41 Tipo A Presente Tipo A Presente Ind.
42 Tipo A Ausente na frequéncia de 4 kHz Tipo A Ausente na frequéncia de 4 kHz Ind.
43 Tipo A Presente Tipo A Presente Ind.

Legenda: OD = orelha direita; OE = orelha esquerda; AEC = ataxia espinocerebelar; Ind. = indeterminada
A aplicagéo do Teste de diferenca de proporgdes no exame imitanciométrico comprova que nao houve diferencga significante entre as proporgdes de casos normais e
alterados: B (p=0,2843).

a auséncia do reflexo acustico nas frequéncias de 3 e 4 kHz

CONCLUSAO bilateralmente.
Na avaliacdo eletrofisiolégica, 50% dos pacientes
As alteragdes mais evidenciadas na avaliacdo audio- apresentaram alteracdes com predominio do aumento das
légica foram o predominio da configuracdo audiométrica laténcias das ondas I, III e V e do intervalo nos interpicos

descendente a partir da frequéncia de 4kHz bilateralmente e I-1I1, I-V e III-V.
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Ataxia espinocerebelar

Tabela 5. Distribuigao dos resultados das avaliagdes, audiolégica, do
potencial evocado auditivo de tronco encefalico e imitanciométrica nas
ataxias espinocerebelares 2, 3 e 10

Avaliacao audioldgica AEC 2 AEC3 AEC 10
n (%) n (%) n (%)

Normal 7 (87,5) 8 (66,7) 3 (50,0)
Alterada 1(12,5) 4(33,3) 3 (50,0)
Total 8 (100,0) 12 (100,0) 6 (100,0)
Valor de p 0,0096* 0,1160 1,0000

PEATE
Normal 3 (375) 5(41,7) 2(33,3)
Alterado 5 (62,5) 7 (58,3) 4 (66,7)
Total 8 (100,0) 12 (100,0) 6 (100,0)
Valor de p 0,3343 0,4248 0,2742

Imitancia acustica
Normal 4 (50,0) 6 (50,0) 4 (66,7)
Alterada 4 (50,0) 6 (50,0) 2(33,3)
Total 8 (100,0) 12 (100,0) 6 (100,0)
Valor de p 1,0000 1,0000 0,2742

Legenda: AEC = ataxias espinocerebelares; PEATE = potencial evocado auditivo
de tronco encefalico

A aplicagao do Teste de diferenga de propor¢des comprova que houve diferenga
significante apenas na avaliagdo audiolégica e na AEC 2 (p=0,0096*)
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