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AlteracOes retrococleares na esclerose
sistémica: relato de casos

Retrocochlear impairments in systemic
sclerosis: a case report study

RESUMO

Objetivo: Relatar trés casos de pacientes portadores de Esclerose Sistémica e que apresentaram alteragdes
retrococleares. Método: Trata-se de um estudo de relato de casos de trés individuos com esclerose sistémica e
alteragdo retrococlear, acompanhados em um servigo de reumatologia. Todos os pacientes realizaram o Potencial
Evocado Auditivo de Tronco Encefalico e, quando necessario, nova audiometria. Resultados: Todos os individuos
apresentaram perda auditiva do tipo sensorioneural. Nao foi identificado na avaliagao audiologica basica qualquer
resultado que sugerisse alteragdo retrococlear, porém o PEATE apresentou-se alterado. Concluséo: Pode-se concluir
que o estudo revela alteragdes retrococleares nesta populagdo, ocorrendo tanto nas laténcias absolutas quanto
no intervalo interpico. E, neste contexto, reumatologistas e fonoaudidlogos, a0 acompanharem pacientes com
esclerose sistémica, devem estar atentos para a possibilidade da ocorréncia dessa alteragdo nessa populagao.
Revela também, a necessidade de estudos epidemiologicos sobre o tema.

ABSTRACT

Purpose: To report three cases of patients with Systemic Sclerosis (SSc) and retrocochlear impairments.
Methods: This is a case report of three individuals with SSc and retrocochlear impairments assisted at a
rheumatology outpatient clinic. All individuals underwent Brainstem Auditory Evoked Potential (BAEP) and,
when necessary, audiometry. Results: All three individuals presented sensorineural hearing loss. Although no
retrocochlear impairment was identified in the basic audiologic evaluation, the BAEP results were altered.
Conclusion: Retrocochlear impairments were present in the individuals under study, both in the absolute latencies
and interpeak interval, thereby demanding the attention of rheumatologists and speech-language pathologists to
such changes during the monitoring of SSc patients. The results also show a need for epidemiological studies
on the theme.
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INTRODUCAO

A Esclerose Sistémica (ES) ¢ uma doenga multipla, rara,
caracterizada por fibrose nos 6rgaos, principalmente na pele,
e vasculopatia com fendmeno Raynaud. Essa doenca de
etiologia desconhecida ocorre em todas as areas geograficas
do mundo, em diversas ragas ¢ a incidéncia anual é estimada
em 19:1.000.000 habitantes no mundo. No Brasil, ainda nao
existem dados epidemiologicos sobre a doenga. As mulheres
sd0 acometidas trés vezes mais que os homens e a idade média
de aparecimento da doenga ¢ entre 30 e 50 anos-.

Os individuos com ES tém sido classificados em duas
categorias, de acordo com a extensdo de envolvimento da pele:
com ES cutanea limitada (EScl), que apresentam alteragdes
cutaneas no rosto ¢ em regiodes distais dos joelhos ¢ dos cotovelos,
enquanto que os pacientes com ES cutanea difusa (EScd)
manifestam alteragdes proximal e distal do tronco e membro,
envolvendo abddomen, coxas, face e torax(-.

A ES nido apresenta cura ¢ os sintomas agravam-se
progressivamente. Além das limitagdes decorrentes da propria
doenca, individuos com ES podem apresentar dificuldades na
sua comunica¢do devido a presenca de alteracdes auditivas.
As queixas auditivas, como zumbido e hipoacusia, sdo frequentes
nos pacientes com ambos os tipos de ES e sdo sintomas que
podem estar relacionados a possiveis comprometimentos
auditivos periféricos e retrococleares“®.

Estudos prévios relatam a existéncia de acometimento da
orelha interna em pacientes com ES, provavelmente, como
consequéncia dos danos vasculares, uma vez que a coclea ¢
altamente sensivel a essas alteragoes. As alteragdes sanguineas e
a hipoxiana coclea decorrentes da ES culminam com a morte de
células ciliadas (estrutura sensorial coclear) que, clinicamente, se
expressa como perda auditiva e zumbido®¥. Esse mecanismo de
hipoxia na ES esta relacionado a ativacao de células endoteliais
por fatores desconhecidos, a qual promove lesdo endotelial
cronica com adesdo plaquetaria e ativagdo do sistema fibrinolitico,
gerando assim aumento da permeabilidade vascular e adesao
leucocitaria a parede do vaso sanguineo. Esse processo gera a
fibrose ¢ a perda da elasticidade, reduzindo o limen vascular,
causando hipdxia progressiva e necrose tecidual da coclea®.

A prevaléncia da perda auditiva em individuos com ES ¢é
variada, de acordo com os estudos conduzidos com o intuito
de identificar alteragdes no sistema auditivo na doenga, mas, na
maioria das investigagdes, a perda auditiva do tipo sensorioneural
¢ a mais frequente. Sabe-se que as alteragdes sensorioneurais
podem ser cocleares e/ou retrococleares. Entretanto, somente um
estudo, do tipo relato de caso, investigou a presenga de alteracdes
retrococleares em pacientes com ES. O conhecimento sobre
as possiveis altera¢des retrococleares nessa populagdo podera
auxiliar fonoaudi6logos na correta reabilitacao auditiva desses
pacientes, uma vez que cada tipo de comprometimento auditivo
necessita de reabilitagdo auditiva especifica, proporcionando,
assim, um tratamento adequado e, por consequéncia, uma
melhora na qualidade de vida a esses pacientes.

Diante disto, este estudo tem como objetivo relatar trés
casos de pacientes portadores de Esclerose Sistémica e que
apresentaram alteracdes retrococleares.

METODO

Os casos aqui descritos sao de pacientes atendidos no Servigo
de Reumatologia do Ambulatorio Magalhaes Neto, da Universidade
Federal da Bahia (UFBA), submetidos a anamnese audioldgica,
audiometria tonal e vocal, imitanciometria e potencial evocado
auditivo de tronco encefalico (PEATE) no periodo de setembro
de 2015 a julho de 2016.

Esta pesquisa foi aprovada pelo comité de ética do Instituto
de Ciéncias da Satde com o nimero de processo 1.282.417 ¢
todos os pacientes assinaram o Termo de Consentimento Livre
e Esclarecido.

Os pacientes inicialmente foram convidados a participar
de uma pesquisa maior intitulada “Alteragdes Retrococleares
na Esclerose Sistémica” ¢ os que concordaram, assinaram o
Termo de Consentimento Livre e Esclarecido. Em seguida,
foram coletados os dados da avaliagdo audioldgica basica
daqueles que possuiam audiometria valida no prontuario
(menos de 6 meses e sem novas queixas auditivas). Em seguida,
os individuos selecionados foram orientados a comparecer ao
Centro Docente Assistencial de Fonoaudiologia (CEDAF),
de acordo com agendamento individual, para a realizagdo da
anamnese € exames.

Os individuos que apresentaram avaliagdo audiologica
basica valida realizaram apenas a inspe¢do do meato acustico e
apesquisa do PEATE. Ja os que ndo apresentaram audiometria
no prontuario com periodo igual ou inferior a 6 meses em
relacdo a data de realizagdo do PEATE realizaram inspegdo do
meato acustico externo, audiometria tonal liminar, audiometria
vocal e PEATE.

Para a realizacdo da pesquisa dos potencias auditivos
evocados de tronco encefalico, foi utilizado o aparelho MASBE
da marca Contronic, devidamente calibrado de acordo com
ANSI S3.6-199619 1SO 87981, ANSI S3.43-1992(2),

A calibragdo bioldgica do equipamento também foi realizada.
Para esta calibrag¢@o, o PEATE foi realizado em 20 pacientes com
audi¢do normal (40 orelhas), sendo 10 homens e 10 mulheres, ambos
os grupos com 5 individuos com idade igual ou menor que 40 anos,
e com 5 acima desta idade. Consideraram-se 2,5 erros-padrao
para mais e para menos para cada variavel no calculo dos padrdes
de normalidade, a fim de obter 95% de intervalo de confian¢a®,

Os eletrodos foram colocados seguindo o seguinte padrao:
0 negativo no vertex; terra na porgao lateral da testa e os dois
positivos em ambas as mastoides®'?. A intensidade do estimulo
apresentada inicialmente foi de 80dB, porém ela sofreu ajuste
com incremento de 10 dB, quando necessario, para adequar-se
aos pacientes que apresentaram perda auditiva®. No que se
refere aos outros pardmetros para a realizagdo do exame,
utilizou-se o sugerido pelo fabricante: polaridade rarefeita,
taxa de estimulo de 17,1 estimulos por segundo com estimulo
click, filtros Passa-Altas de 1000Hz e Passa-Baixos de 5000Hz
bilateralmente.

A identifica¢do das ondas foi realizada por dois examinadores.
Os valores encontrados a partir desta identificagdo, foram registrados
em um protocolo e classificadas em normais e alterados de acordo
com a presenga ¢ as laténcias das ondas I, III e V, bem como dos
valores de interpicos I-111, III-V e I-V e do diferencial interaural
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do intervalo I-V, respeitando a calibragdo biologica e audiometria
do paciente'*19. Considerou-se como exame alterado o PEATE
com valores superiores aos obtidos na calibra¢ao bioldgica, em
relag@o aos padrdes analisados, em pelo menos um dos lados
ou diferencial interaural maior que 0,31319,

RESULTADO

Caso 1

Paciente do género feminino, 78 anos de idade, diagnosticada
com ES ha 12 anos, apresentava queixa de zumbido tonal de
pitch agudo frequente e bilateral e tontura do tipo vertigem
discreta e esporadica, ambos com inicio apds 6 anos do curso
da doenga.

Além da ES, a paciente relatou hipertensio e que fazia uso
de medicamento para controla-la e de medicagdo para tratar
doenga do reflexo gastroesofagico.

Na audiometria tonal, obteve-se como resultado perda auditiva
sensorioneural a partir de 3kHz na orelha direita e a partir de
4kHz na orelha esquerda. Na audiometria vocal, o limiar de
reconhecimento de fala (LRF) encontrou-se compativel com
a média tritonal e o indice de reconhecimento (IRF) de fala
normal em ambas as orelhas. Os testes acumétricos também
apresentaram-se compativeis com a audiometria tonal, com
Weber indiferentes e Rinne positivo bilateralmente.

Na Imitanciometria, ambas as curvas foram tipo A e todos
os reflexos Acusticos Estapedianos Contralaterais estavam
presentes e com diferenciais dentro dos padrdes de normalidade.
O Decay Imitanciométrico foi negativo em 500 e em 1000Hz
bilateralmente.

No PEATE, encontrou-se na direita valores absolutos das
ondas I, IIT ¢ V ¢ Intervalos Interpicos I-111, III-V e I-V normais.
Jana orelha esquerda, todos esses parametros apresentavam-se
normais, a excegao do valor absoluto da onda I que se encontrava
atrasada com o seu aparecimento em 2,18ms. A atenuacdo
interaural da onda V e do intervalo I-V foram adequados.

Caso 2

Paciente do género masculino, 62 anos de idade, com Esclerose
Sistémica ha 7 anos, apresentava queixa de zumbido tonal de
pitch agudo, frequente e bilateral, e tontura do tipo vertigem de
apresentacao discreta e esporadica. As queixas otoneurologicas
surgiram aos 58 anos de idade, ou seja, apos 3 anos do curso
da doenga.

Além da ES, o paciente apresenta hipertensdo ¢ fazia uso de
medicamento para controla-la, bem como de medicagdo para
tratar doenga do reflexo gastroesofagico.

Na avaliacdo audioldgica basica desse paciente, observou-se
perda auditiva sensorioneural restrita a 6 ¢ 8kHz bilateral.
O LRF também foi compativel com a média tritonal e o IRF
normal em ambas as orelhas. Os testes acumétricos também
apresentaram-se compativeis com a audiometria tonal, com
Weber indiferente e Rinne positivo bilateralmente.

Na Imitanciometria, ambas as curvas foram tipo A e todos
os reflexos Acusticos Estapedianos Contralaterais estavam
presentes e com diferenciais dentro dos padrdes de normalidade.

O Decay Imitanciométrico foi negativo em 500 e em 1000Hz
bilateralmente.

Na pesquisa do PEATE, encontraram-se, na direita,
valores absolutos das ondas I, IIT ¢ V e Intervalos
Interpicos I-III, III-V e I-V normais. Ja na orelha esquerda,
todos esses parémetros apresentavam-se normais, a excegao
do valor absoluto da onda V que se encontrava atrasada em
6,24ms e intervalo I1I-V com 2,32. A atenuagao interaural da
onda V e do intervalo I-V foram adequados.

Caso 3

Paciente 3, do género feminino, 51 anos, apresenta diagnostico
da ES ha 11 anos, com queixa de ndo conseguir escutar em
diversas situagdes do seu cotidiano, zumbido tonal de pich agudo
bilateral e vertigem discreta e esporadica. As queixas auditivas
tiveram inicio um ano ap6s o diagnéstico médico de ES.

Esta paciente apresenta hipertensao e faz uso de medicagdo
para controla-la. Relatou também uso regular de medicagao para
tratar doenca do reflexo gastroesofagico e corticoide esporadico
como tratamento profilatico da ES.

A audiometria tonal revelou Perda auditiva Sensorioneural
a partir de 3kHz unilateral a direita. Seus testes de fala
apresentaram LRF compativel com a média tritonal e o IRF normal
bilateralmente. Os testes acumétricos também apresentaram-se
compativeis com a audiometria tonal com Weber indiferente e
Rinne positivo em ambas as orelhas.

Na Imitanciometria, igualmente aos casos anteriores, ambas
as curvas foram tipo A e todos os reflexos Acusticos Estapedianos
Contralaterais estavam presentes e normais, com diferenciais
dentro dos padrdes de normalidade. O Decay Imitanciométrico
foi negativo em 500 e em 1000Hz bilateramente.

O resultado do PEATE desse paciente apresentou a direita
valores absolutos das ondas I, IIIl ¢ V normais e Intervalos
Interpicos I-III e I-V normais e I1I-V alargado, no valor de 2,27 ms.
J& na orelha esquerda, todos os pardmetros apresentavam-se
dentro dos padrdes esperados. A atenuagao interaural da onda
V e do intervalo I-V foram adequados.

Devido a perda unilateral e os achados alterados do PEATE,
o paciente foi encaminhado ao otorrinolarigologista com os
resultados dos exames para investigagdo que excluisse tumor
no VII par.

A sumarizacao dos achados das avaliacdes audiologicas ¢
apresentada no Quadro 1, no qual se observa que todos apresentaram
perda auditiva do tipo sensorioneural. Nao foi identificado na
avaliagdo audiologica basica qualquer resultado que sugerisse
alteragdo retrococlear, porém o PEATE apresentou-se alterado.

Nas Figuras 1 e 2, podemos observar os limiares auditivos por
via aérea obitdos nas frequéncias de 250 a 8000Hz de cada caso
do lado direito e no lado esquerdo. Quando houve necessidade de
pesquisa da via 0ssea, os trés casos apresentaram-nas acopladas
em via aérea.

J& nas Figuras 3 e 4, podemos ver de maneira detalhada o
valor encontrado para cada padrdo analisado no PEATE, tanto
na orelha direita quanto na orelha esquerda.
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Quadro 1. Caracterizagdo das queixas e da avaliacdo auditiva dos pacientes com PEATE alterado

Queixas e avaliagdo auditiva Caso 1

Caso 2 Caso 3

Dificuldade de entender a fala Nao refere

Nao refere Refere

Tontura Esporadica e discreta

Esporadica e discreta Esporadica e discreta

Zumbido Tonal de pitch agudo

Tonal de pitch agudo Tonal de pitch agudo

Perda auditiva sensorioneural a
Audiometria tonal

partir de 3kHz a direita e 4kHz a

Perda auditiva sensorioneural a

Perda auditiva sensorioneural partir de 3kHz a direita e limiares

restrita a 6 e 8 kHz bilateral

esquerda auditivos normais a esquerda
Compativeis com a audimetria Compativeis com a audimetria Compativeis com a audimetria
Testes de fala
tonal tonal tonal
Timpanometria Curva tipo A Curva tipo A Curva tipo A
Reflexos acusticos estapedianos | Presentes com diferencial entre | Presentes com diferencial entre | Presentes com diferencial entre
contralaterais 65 e 90dB 65 e 90dB 65 e 90dB
Decay Imitanciométrico Negativo Negativo Negativo

Laténcia absoluta da onda | a

Parametro alterado no PEATE
esquerda

Laténcia absoluta da onda
V e intervalo interpico
1lI-V a esquerda

Intervalo Interpico IlI-V a direita

Legenda: PEATE = Potencial evocado auditivo do tronco encefalico
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Figura 1. Limiares auditivos por via aérea orelha direita
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Figura 2. Limiares auditivos por via aérea orelha esquerda
Legenda: PEATE = Potencial Evocado Auditivo de Tronco Encefélico. *Resultados
alterados

DISCUSSAO

Ao observamos as queixas auditivas dos trés pacientes
estudados, verificamos que a tontura e o zumbido de pitch
agudo estdo presentes em todos os casos. A literatura descreve
ambos os sintomas como frequentes em pacientes neuropatas e
sinais de alertas para possiveis alteracdes retrococleares, ja que
estdo presentes nas principais patologias que afetam o nervo
vestibulococlear®!6-19,
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Figura 3. Resultado dos parametros do PEATE orelha direita
Legenda: PEATE = Potencial Evocado Auditivo de Tronco Encefalico. *Resultados
alterados
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Figura 4. Resultado dos parametros do PEATE orelha esquerda

Outro ponto observado nos individuos estudados ¢ o
fato de que dois deles apresentam idade superior a 60 anos.
Ainda ha controvérsia sobre influéncia do envelhecimento nos
parametros do PEATE e a partir de que idade ela ocorreria®!”.
Os que consideram a possivel influéncia relatam que ela ocorre
principalmente na laténcia absoluta da onda V#29, atraso que
pode ser observado em um dos pacientes pesquisados com idade
de 61 anos. Ja outros referem que a alteragdo pode ocorrer em
qualquer laténcia absoluta, preservando-se os intervalos interpicos,
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caracteristicas observadas também em um dos individuos®*2Y.
Esse aumento de laténcia, seja apenas na onda V ou em todas
as laténcias absolutas, sugerido por alguns autores, ocorreria
como consequéncia da degeneragio da via auditiva até o tronco
encefalico devido ao préprio processo de envelhecimento.
Pode-se encontrar atraso na transmissao sinaptica, perda de
neuronios, mudanga de permeabilidade da membrana neuronal
e perda da bainha de mielina¥.

Outro ponto controverso no PEATE ¢ a influéncia do género
nos paradmetros do exame. Alguns estudos ndo encontraram
diferenga significante entre os géneros!%!®. Entretanto, outros
autores afirmam que o género masculino apresenta maior
laténcia na onda V e do intervalo I-V quando comparado ao
feminino®'*?. No presente estudo, observa-se que o paciente
que apresentou alteracdo da laténcia da onda V era do género
masculino. No entanto, deve-se ressaltar que a calibragdo biologica
foi realizada com metade dos pacientes homens, levando em
conta assim as possiveis diferencas entre os géneros.

Diante deste panorama, ¢ importante ressaltar que nio é
possivel estimar a influéncia que o género e a idade podem ter
exercido no resultado do PEATE, ndo sendo possivel atribuir
apenas a ES as alteragoes encontradas. Apesar disso, ¢ importante
ressaltar que todos os casos apresentaram o inicio da queixa
auditiva quando ja tinham sido diagnosticados com ES.

Nos resultados alterados encontrados, dois apresentavam
alteragdo de laténcia absoluta (onda I ¢ onda V) e um de
intervalo interpico (III-V). Autores sugerem que os intervalos
interpicos seriam mais eficientes na identificagdo de patologias
retrococleares®?. As alteragdes de laténcia absolutas estariam
relacionados as alteragdes das estruturas, sendo que a
onda I relacionada a por¢ao distal do nervo auditivo ao tronco
encefalico, e a onda V, ao leminisco lateral®.

Sobre as alteragdes retrococleares na ES, apesar de ndo haver
estudo que investigue a prevaléncia desse comprometimento
através do PEATE, ha o estudo de caso realizado em 201447,
no qual ¢ apresentado um caso de paciente com alteragdo no
VIII par, ressaltando que o diagnostico foi realizado através
de exame de imagem. A maioria dos estudos que envolvem
a neuropia de nervos cranianos tem o Trigémio como o mais
afetado. Ainda ndo ¢ plenamente conhecida a fisiopatologia da
lesdo nervosa, diferentemente da periférica, porém a principal
explicacdo aceita para a lesdo do Trigémio ¢ a falta de nutricao,
devido ao aporte sanguineo deficiente em consequéncia das
vasculopatias®'. Desta forma, é possivel que 0 mesmo processo
fisiopatologico se aplique as alteragdes retrococleares nesta
populagdo.

Como ja citado, ndo existem estudos sobre alteragdes
retrococleares na ES. Entretanto, estudos realizados com paciente
com Lupus eritomatoso, uma outra doenga reumatologica em que
pode ocorrer vasculopatia, demonstraram 6,7% desses pacientes
com PEATE alterado. O Lupus apresenta vasculopatia secundaria,
menos importante do que a encontrada na ES, porém ja suficiente
para levar a alteragdes retrococleares, sendo plausivel, entdo,
sugerir que importante comprometimento vascular caracteristico
da ES possa ocasionar neuropatia auditiva nos pacientes@9.

CONCLUSAO

Os achados do presente estudo revelam a ocorréncia de
alteragdo retrococlear nesta populagdo. No Brasil ndo ha dados
epidemiologicos sobre a ES, e ndo ha nenhum estudo que avalie
as questdes retrococleares. Por isso fazem-se necessarios estudos
epidemioldgicos sobre o tema, a fim de preencher essa lacuna
no conhecimento.

Além disso, esses resultados servem de alerta para reumatologistas
e fonoaudidlogos ao acompanharem pacientes com ES sobre a
necessidade da realizagdo do PEATE, principalmente naqueles
com queixas auditivas, uma vez que as alteragdes retrococleares
trazem prejuizos significantes na comunicagao do individuo e,
na sua maioria, apresentam um tratamento que difere das outras
alteracdes auditivas.
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