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Resumo / Summary

Adisacusia sensorioneural autoimune € reconhecida como The autoimmune inner ear disease is a rare case of
uma das poucas causas reversiveis de perda auditiva senso- reversible sensorioneural hearing loss. The typical afflicted
rioneural. Acomete na grande maioria das vezes mulheres patient is the middle-aged woman, and it is very rare in
entre 30 e 40 anos, sendo extremamente raro em criangas. the pediatric population. The diagnosis is based on disease
O diagnostico baseia-se no quadro clinico, testes laboratoriais, manifestations, laboratory exams and a positive
bem como resposta satisfatoria a corticoterapia. O exame corticosteroid response. The audiometric evaluation does
audiologico ndo apresenta caracteristicas tipicas. Neste tra- not revel typical characteristics. The authors report a case
balho os autores descrevem o caso de um menino de sete of autoimmune sensorioneural hearing loss in a seven-year-
anos com diagnéstico de disacusia sensorioneural autoimune. old child.
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INTRODUCAO

A disacusia sensorioneural (DSN) autoimune € uma
das poucas causas de perda auditiva na qual o tratamento
precoce podera evitar a degeneracao auditiva ou mesmo
recuperi-la em muitos casos. E classificada como uma forma
de DSN adquirida (ndo genética) tardia' e manifesta-se como
hipoacusia sensorioneural, flutuante, bilateral, rapidamente
progressiva e responsiva ao tratamento com drogas
imunossupressoras®. Aproximadamente 65% dos casos
ocorrem em mulheres, na faixa etaria de 20 aos 40 anos,
sendo extremamente raro na populacio pediatrica®. Neste
trabalho os autores tém como objetivo descrever um caso
de disacusia sensorioneural em uma crianca de 7 anos e
demonstrar que apesar de ser uma doenca atualmente bem
definida, seu diagnéstico e tratamento ainda sio um
verdadeiro desafio, principalmente em criangas.

RELATO DE CASO

P.ES]., sexo masculino, 7 anos, encaminhado ao servico
de Otorrinolaringologia da Faculdade de Medicina do ABC,
com queixa de hipoacusia bilateral, pior em orelha direita ha
2 anos, de inicio insidioso, progressiva e com periodos de
flutuacio percebida pela mie e também pelo paciente. Nao
apresentava queixas nasais e de orofaringe. Mae negava
intercorréncias durante a gestaco, parto e pos-parto. Negava
o uso de ototoxicos durante a gestacio, consangtiinidade entre
0s pais, bem como historia familiar de perda auditiva.

O paciente apresentava ainda histéria de meningite
viral, ocorrida hd 5 anos sem complicacdes ou seqiielas e
negava hipoacusia nesta época.

O exame fisico otorrinolaringolégico foi normal.

O primeiro exame audiométrico revelou presenca de
hipoacusia sensorioneural moderada em orelha esquerda nas
freqiéncias graves e moderadas (média em 33 dB) e
hipoacusia mista profunda em orelha direita. A imitincia
acustica apresentou curva tipo A bilateralmente e auséncia
do reflexo em orelha direita. (Figura 1)

Foram realizadas audiometrias seriadas, com um
intervalo de aproximadamente 2 meses, na tentativa de
avaliar a flutuacio da audicio referida pela mae. Notou-se
que a orelha esquerda apresentava uma discreta melhora
nos limiares tonais (hipoacusia sensorioneural leve com média
em 20 dB), e na orelha direita uma piora, apresentando-se
praticamente anacusico. (Figura 2)

Foram solicitadas sorologias para citomegalovirus,
toxoplasmose, rubéola e sifilis, e as provas de atividade
reumaticas: velocidade de hemossedimentacao (VHS), fator
reumatdide, proteina C reativa e fator antintcleo. As
sorologias foram todas negativas e apenas o VHS e a proteina
C reativa apresentaram-se acima dos valores normais.

A tomografia computadorizada apresentou-se sem
alteracoes.

Foi aventada, entao, a hipdétese de disacusia
autoimune, e iniciou-se a corticoterapia como prova
terapéutica. A dose inicial foi de 20 mg de prednisolona
diria divididas em 2 tomadas.

O controle audiométrico realizado apos 1 més de
tratamento mostrou melhora significativa nos limiares tonais,
principalmente na orelha esquerda, que praticamente atingiu
os valores normais (média em 7 dB). (Figura 3)

A miae e o paciente também referiram melhora
importante da audicio, porém com um aumento de peso
de 6 Kg neste periodo.
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Figura 1. Audiometria tonal realizada na primeira consulta.
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Figura 2. Audiometria
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Iniciamos, entao, reducio da dose no intuito de obter
uma dose de manutenc¢ao segura por 3 meses que mantivesse
os limiares de audicio, sem porém trazer os efeitos colaterais
indesejaveis da corticoterapia. A dose foi sendo gradualmente
reduzida, e atualmente (dez meses apos o inicio do
tratamento) o paciente vem utilizando 2,0 mg de
prednisolona ao dia e preserva os limiares tonais inalterados.

DISCUSSAO

A doenca autoimune caracteriza-se por uma reacio
do sistema imunoldgico contra antigenos autdlogos, que
deveriam ser reconhecidos como préprios, proporcionando
lesao tecidual. E em geral resultante da falha ou quebra dos
mecanismos que normalmente sio responsiveis pela
manutencao da autotolerancia®,

O marco diagndstico € uma perda auditiva sensorio-
neural rapidamente progressiva, que ocorre em um periodo
de semanas ou meses, freqlientemente bilateral e assimétrica.
Pode estar associada a sintomas vestibulares (vertigem ou
instabilidade), plenitude auricular, zumbido ou hipoacusia
de cariter subito ou flutuante. Com o passar do tempo a
audicao continua a declinar até total deterioracao.’

A perda auditiva pode comecar em qualquer idade,
sendo mais comum em mulheres com idade entre 30 e 45
anos.’

O exame otorrinolaringolégico nao revela alteracoes.

As curvas da audiometria tonal nio apresentam
caracteristicas tipicas, podendo apresentar formas
ascendentes ou descendentes. A discriminag¢io vocal também
apresenta comportamento imprevisivel.”

Na eletrovectonistagmografia observa-se mais
comumente resposta reduzida.?

O diagnostico deve ser baseado no curso clinico, nos
testes laboratoriais e na resposta terapéutica. A investigacao
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Figura 3. Audiometria tonal 1 més ap6s a corticoterapia.

laboratorial pode ser feita através de testes nao especificos
(imunocomplexos circulantes, sistema complemento,
complemento hemolitico total, imunoglobulinas circulantes,
velocidade de hemossedimentacio, proteina C reativa, fator
reumatdide, fator antinuclear, anticorpo anti colageno II,
anticorpos para virus Epstein-Barr, citomegalovirus, virus da
hepatite B, toxoplasmose e sifilis) e testes especificos
(transformacao linfocitaria, inibicao da migracao linfocitaria,
andlise imunoenzimitica e imunofluorescéncia contra
antigenos da orelha — proteina 68 kD).?

A ressonancia magnética possibilita a identificacao da
atividade inflamatéria no labirinto membranoso pelo aumento
do sinal ap6s infusao de contraste paramagnético (gadolinio)
em T1.!

A corticoterapia continua sendo a principal op¢ao no
tratamento da disacusia sensorioneural autoimune. A
prednisona na dosagem inicial de 1 mg/kg/d, até a dose
total de 60 mg/d é a primeira escolha. A dexametasona
com dose de 0,1mg/kg/d, até 8 mg/d ou o deflazacort com
dose total ao redor de 30 mg/d podem ser opcoes
alternativas a prednisona.

A duracao do tratamento depende da evolucao do caso.
Usualmente apds 4 semanas atinge-se a estabilizacao do
quadro, possibilitando a reducgio gradativa do medicamento
até a dose de manutencio ao redor de 10 a 20 mg/d de
prednisona. Essa dosagem devera ser mantida por pelo menos
3 meses. Caso observe a recrudescéncia da perda auditiva ou
outros sintomas, o aumento da dose esta indicado.’

Durante a administracio do corticéide, deve-se
monitorizar os efeitos colaterais da corticoterapia e a relaciao
custo-beneficio deve ser amplamente discutida com o
paciente e seus familiares.

Os critérios indicativos de responsividade 2
corticoterapia sao: 1) melhora na média tritonal para tom
puro em 15 dB ou mais; 2) aumento da discriminag¢io vocal
em 20% ou mais e 3) estabilizaciao da audicio com completa
resoluciio da vertigem.?

Quando nao se obtém resposta satisfatéria com o uso
de corticéide, e em casos mais graves, estd indicada a
imunossupressao — ciclofosfamida 1 mg/kg/d por até 3
meses com substituicio pela prednisona na dose de
manutencio. Deve-se controlar o impacto da ciclofosfamida
na série branca. Leucopenia abaixo de 2000 células/ml ou
neutropenia abaixo de 1000 células/mm, podera determinar
o encurtamento do tratamento ou mesmo sua suspensio. A
ciclofostamida pode ainda causar cistite hemorragica, doencas
malignas do trato urinario e nefrotoxicidade. A azatioprine e
metotrexate ja foram propostos nestas condicoes e também
para o tratamento em criang¢as por serem mais seguros nesta
faixa etaria.

Em alguns casos, com titulos elevados de imunocom-
plexos circulantes e auto anticorpos, a plasmaferese podera
ser considerada como medida complementar a corticoterapia
e/ou imunossupressio.'
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Hughes et al. observaram que a perda auditiva pode
comecar em qualquer idade, sendo mais comum entre 30 e
45 anos, e extremamente raro em criangas.® A prevaléncia
desta doenca nesta faixa etdria varia muito (de 4 a 30 %)’ e
alguns autores sugerem que 0 mecanismo autoimune esta
muito mais envolvido do que freqlentemente se tem
suspeitado.?

Devido a dificuldade de realizacio de exames
laboratoriais especificos, o estabelecimento do diagndstico
preciso desta doencga se torna dificil e o tratamento muitas
vezes retardado. Dinces et al. reportam em seu estudo que
o teste de transformacao linfocitiria é exame mais utilizado
para diagnosticar a disacusia sensorioneural autoimune, com
especificidade de 93% e sensibilidade de 96%.!" Outros
autores argumentam que a sensibilidade seja menor e que a
proteina 68kD apresenta especificidade semelhante ao teste
de transformacao linfocitaria e sensibilidade maior. Harris e
Hughes consideram a melhora audiométrica com a
corticoterapia, um método diagndstico. Porém em criangas,
existe uma certa resisténcia quanto a utilizacao da prova
terapéutica, principalmente por parte dos pais e parentes,
devido aos inimeros efeitos colaterais que a corticoterapia
a longo prazo traz."?

O tratamento inicial produz uma melhora significativa
nos limiares audiométricos, porém devido a instabilidade da
doencga, pode ocorrer um declinio gradual e continuo da
funcio auditiva.®

COMENTARIOS FINAIS

A disacusia sensorioneural autoimune € uma patolo-
gia geralmente descrita em adultos, principalmente mulhe-
res de meia idade e poucos casos tém sido relatados em
criangas. Neste relato o paciente apresentava quadro clinico
sugestivo com flutuacao de audicao, velocidade de
hemossedimentacio e proteina C reativa elevados. Porém,
devido a impossibilidade de obter os exames especificos
para o diagndstico da doencga, foi realizado teste terapéutico
com corticosteréide e obteve-se melhora audiométrica. Desta
maneira foi confirmado o diagnéstico de disacusia sensorio-

neural autoimune nesta crianga que, até o presente mo-
mento, vem mantendo o mesmo padrao audiologico.

Deste modo, os autores concluem que se deve levar em
consideraciio a possibilidade de disacusia sensorioneural em todas
as faixas etarias, inclusive a pediatrica, lembrar que o uso de
corticosterdides ainda € a melhor op¢io de tratamento e também
pode ser usado como teste terapéutico quando nao se tem acesso
aos exames disponiveis ou estes se mostram negativos.
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