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Hearing impairment in newborns and infants with myelomeningocele
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RESUMO

Objetivo: Verificar a ocorréncia de alteragdes auditivas em recém-nascidos
e lactentes com mielomeningocele e/ou Sindrome de Arnold Chiari tipo II.
Métodos: Foram incluidos na amostra 160 neonatos atendidos em unidade
de terapia intensiva neonatal, distribuidos em trés grupos: Grupo Estudo 1,
formado por 42 neonatos com Sindrome de Arnold Chiari tipo II; Grupo
Estudo 2, constituido por 38 neonatos com mielomeningocele e Grupo
Controle, com 80 recém-nascidos sem sindromes, malformagdes e/ou riscos
para alteracdo auditiva. Todos os pacientes realizaram a triagem auditiva
neonatal com emissdes otoacusticas evocadas por estimulo transiente e
foram submetidos a pesquisa do potencial evocado auditivo de tronco
encefalico com estimulo clique. Quando houve falha nas emissoes, a
pesquisa dos limiares eletrofisiologicos foi realizada mediante potencial
evocado auditivo de tronco encefalico com fone burst. A analise estatistica
foi feita por meio de testes paramétricos e os dados encontrados foram
descritos nos resultados, considerando o nivel de significancia p<0,05.
Resultados: Houve maior ocorréncia de perda coclear, alteragdo central
e neuropatia auditiva nos grupos estudados. No que se refere aos valores
médios das laténcias absolutas e dos intervalos interpicos, nos trés grupos,
por orelha, houve aumento das laténcias absolutas das ondas IIl e V e dos
intervalos interpicos III-V e I-V, no grupo de lactentes com Sindrome de
Arnold Chiari tipo II. Conclusio: Recém-nascidos e lactentes com Sindrome
de Arnold Chiari tipo II e mielomeningocele apresentaram maior ocorréncia
de perda coclear, espectro da neuropatia auditiva e alteragdes centrais.
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ABSTRACT

Purpose: Verify the occurrence of auditory impairments in newborns and
infants with Myelomeningocele (MMC) and/or Arnold-Chiari Type II
Malformation (ACMII). Methods: The study sample was composed of
160 newborns assisted at a neonatal intensive care unit divided into
three groups: Study Group 1, consisting of 42 neonates with ACMII;
Study Group 2, composed of 38 infants with MMC; and Control Group,
comprising 80 newborns without syndromes, malformations, and/or risks
of auditory impairment. All patients underwent neonatal auditory screening
including Transient Evoked Otoacoustic Emissions (TEOAE) and search
for Brainstem Auditory Evoked Potentials (BAEP) with click stimulus.
In the case of failure in the emissions, the search for electrophysiological
thresholds was performed through BAEP with tone burst. Statistical analysis
was performed using relevant parametric tests and the data found were
described considering a significance level of 5% (p<0.05). Results: Higher
occurrence of cochlear hearing loss, central auditory disorders, and auditory
neuropathy spectrum was observed in the Study Groups compared with
the Control Group. Regarding the mean values of absolute latencies and
interpeak intervals in the three groups per ear, there was an increase in the
absolute latencies of waves III and V and in the interpeak intervals III-V
and I-V in the group of infants with ACMIL. Conclusion: Newborns and
infants with Arnold-Chiari Type II Malformation and Myelomeningocele
presented higher occurrence of cochlear hearing loss, auditory neuropathy
spectrum, and central auditory disorders.

Keywords: Myelomeningocele; Electrophysiology; Audiology; Newborn;
Neonatal screening
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INTRODUCAO

A mielomeningocele (MMC) ¢ uma malformacao embriondria
do sistema nervoso central, que ocorre nas primeiras quatro
semanas de gestagdo. E decorrente de uma falha no fechamento
do tubo neural. Observa-se abertura vertebral, misculofascial,
cutanea e dural, com protrusao e exposi¢ao da medula espinhal.
Resulta em alteracao funcional da medula espinhal, em graus
variados, na dependéncia do nivel medular em que ocorre,
sendo que lesdes localizadas em segmentos medulares craniais
determinam maiores prejuizos neurologicos®.

Frequentemente, a MMC estd associada a uma malformacao,
nem sempre sintomatica, denominada Sindrome de Arnold Chiari.
E classificada em quatro tipos, sendo que a associagdo mais
comum se da com o tipo II da sindrome, no qual ha herniagao
das amigdalas, verme cerebelar, IV ventriculo e por¢ao inferior
do bulbo, pelo forame occipital. Varias anomalias do sistema
nervoso se associam a esse tipo, entre elas, alargamento do
forame magno, hipoplasia de nucleos de nervos cranianos e
olivas cerebelares, colpocefalia, auséncia de septo pelucido,
hipoplasia cerebral, entre outras®?.

O paciente com MMC e/ou Sindrome de Arnold Chiari tipo
II pode desenvolver inimeras sequelas sensorio-motoras, desde
0 nascimento, tais como alteragdes ortopédicas, vesicointestinais,
visuais, cognitivas e auditivas*®, As alteracdes auditivas centrais
podem ser evidenciadas em 88% dos pacientes com Sindrome
de Arnold Chiari tipo I17"9. Entretanto, ha poucos de estudos na
literatura sobre a integridade das vias auditivas nesta populagao.

A alteracdo auditiva central interfere na habilidade de
processamento dos estimulos actisticos e prejudica o desenvolvimento
de fala e linguagem. Sendo assim, a detec¢do e o monitoramento
destas alteragdes devem ser realizados, a fim de possibilitar a
intervengao precoce nos desvios do desenvolvimento.

A hipoétese deste estudo é que recém-nascidos com
mielomeningocele ou Sindrome de Arnold Chiari tipo II
apresentem maior ocorréncia de alteragdes retrococleares, tais
como neuropatia auditiva e alteragdes das vias auditivas centrais.

Desta forma, o trabalho teve por objetivo verificar a
ocorréncia de alteragdes auditivas cocleares e retrococleares
em recém-nascidos com mielomeningocele e/ou Sindrome de
Arnold Chiari tipo II.

METODO

Estudo retrospectivo, transversal, com comparacdo entre
grupos, aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa da UNIFESP
—CEP UNIFESP, em 03/08/2016, sob parecer numero 1.660.706,
CEP numero 0909/2016 e CAAE 57572116.4.0000.5505. Apos
aprovacao, foi revisado o banco de dados de atendimento do
servico de Fonoaudiologia, entre os anos 2010 ¢ 2016.

Foram incluidos na amostra 160 neonatos e lactentes,
nascidos entre janeiro de 2010 e julho de 2016. Todos realizaram
a triagem auditiva neonatal, entre 24 horas de vida e 3 meses de
idade e com idade p6s-conceptual superior a 35 semanas. Foram
excluidos da amostra os neonatos com risco para toxoplasmose,
rubéola, citomegalovirus, herpes, sifilis e HIV — TORCHS, assim
como os que apresentaram alteragdo condutiva no momento da
triagem auditiva neonatal.

Depois de cumpridos os critérios de inclusdo, a amostra foi
distribuida em trés grupos:
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Grupo Estudo 1 (GE1): constituido por neonatos e lactentes
com diagndstico de Sindrome de Arnold Chiari tipo II;

Grupo Estudo 2 (GE2): constituido por neonatos e lactentes
com diagndstico de mielomeningocele;

Grupo Controle (GC): constituido por neonatos atendidos
em UTI neonatal, sem sindromes, malformagdes e¢/ou riscos
para alteragdo auditiva, segundo o proposto pela instituigao,
com base em estudos da literatura®'?. Estes recém-nascidos
foram pareados aos do GE1 ¢ do GE2 por idade gestacional
€ Sexo.

Todos os neonatos e lactentes foram submetidos a triagem
auditiva neonatal com emissdes otoacusticas evocadas por
estimulo transiente (EOAT) e realizaram a pesquisa do potencial
evocado auditivo de tronco encefalico (PEATE) com estimulo
clique. As EOAT foram realizadas com os recém-nascidos
e lactentes em sono natural, utilizando-se o equipamento
AccuscreenPRO, da marca GNOtometrics®, com clique ndo
linear, velocidade de 60Hz, nivel de pressdo sonora entre
70 e 84 dBNPS (45-60 dBNA), autocalibrada, dependendo do
volume no meato auditivo externo de cada neonato, faixa de
frequéncias entre 1,4KHz e 4KHz e velocidade de amostragem de
16KHz. Foi utilizada, como critério de passa/falha, a analise do
proprio equipamento, com artefato inferior a 20% e estabilidade
da sonda superior a 80%.

O PEATE-clique foi registrado por meio do equipamento
modelo Smart-EP, da marca Intelligent Hearing Systems®,
utilizando-se fones de inser¢do ER 3A. Com o0s neonatos e
lactentes em sono natural, realizou-se a limpeza da pele com a
substancia abrasiva NuPrepTM e os eletrodos descartaveis de
superficie (Meditrace, da marca Kendal®) foram posicionados
na fronte (Fpz) e nas mastoides direita e esquerda (M2 e M1),
obedecendo a norma IES 10-20 (International Electrode
System). A impedancia dos eletrodos foi mantida abaixo de
3Kohms. Foram utilizados cliques de polaridade rarefeita a
80 dBNnA, com duragado de 100ps, na taxa de repeti¢ao de 27,7/s.
A janela de andlise utilizada foi de 12ms e os filtros, de 100Hz
e 3000Hz, sendo apresentados, no minimo, 2000 estimulos.
Ap06s o posicionamento do fone de inser¢do no meato acustico
externo, o PEATE foi realizado a 80 dBnNA. Foram analisadas
as laténcias absolutas das ondas I, III e V, bem como os valores
dos intervalos interpicos I-III, III-V, I-V.

As laténcias absolutas e os intervalos interpicos foram
classificados como normais ou alterados, levando-se em conta os
padrdes estipulados em estudo anterior, considerando-se a idade
corrigida do recém-nascido e/ou lactente, no momento do exame!'?.

Lactentes com falha na triagem auditiva neonatal foram
submetidos as avaliagdes otorrinolaringologica e complementar
diagnostica, composta por imitanciometria, potencial evocado
auditivo de tronco encefalico (PEATE) por frequéncia especifica
e pesquisa da via 6ssea, se necessario. O PEATE por frequéncia
especifica foi realizado com equipamento modelo Smart-EP,
da marca Intelligent Hearing Systems®, seguindo a preparagdo
mencionada na realizagdo do PEATE-clique. Para o registro
do PEATE, foi utilizado o estimulo fone burst. A pesquisa foi
feita por via aérea (VA) e por via 6ssea (VO), nas frequéncias
de 500Hz a 4000Hz. Para a pesquisa do limiar por via aérea,
foram utilizados fones de inser¢ao ER 3 A, apresentando-se, no
minimo, 2000 estimulos. A intensidade do estimulo iniciou-se em
80 dBnNA e foi reduzida gradativamente, de 20 em 20 dB, até
aonda V nao ser mais visualizada. Em seguida, aumentou-se a
intensidade de 10 em 10 dB, até a obtengdo da menor intensidade

Audiol Commun Res. 2018;23:¢1954



Alteragdes auditivas em mielomeningocele

na qual a onda V apareceu em menor amplitude, sendo este
considerado o limiar eletrofisiologico'". No registro do PEATE
por via 6ssea, um vibrador 6sseo, modelo RadioEar B71, foi
colocado nas mastoides e uma onda alternada foi apresentada
em intensidade inicial de 50 dBNA, decrescendo de 10 em
10 dB. Como limiar eletrofisiologico, considerou-se a menor
intensidade em que a onda V foi identificada e replicada pelo
examinado.

As medidas de imitancia actstica foram registradas com o
imitancidmetro da marca Interacoustics, modelo AZ7. Na aquisi¢do
da curva timpanométrica, considerou-se curva tipo A quando
o pico de maxima admitancia esteve ao redor da pressao de
ar de 0 daPa, cuja variagdo nao excedeu a —100 daPa; curva
tipo B quando ndo ocorreu o pico de maxima admitancia em
nenhuma pressao de ar; curva tipo C quando o pico de maxima
admitancia esteve deslocado para pressoes negativas abaixo de
—100 daPA; curva tipo As quando ocorreu baixa admitancia e
curva tipo Ad quando o intervalo entre os dois ramos da curva
foi igual ou superior a 100 daPa"'?.

Sabe-se que o tom teste do aparelho AZ7 ¢ de 226Hz,
considerado tom com alta sensibilidade diagnostica em criangas
a partir de 6 meses de idade, adultos ¢ idosos, ndo sendo tom
ideal para avaliacdo de neonatos e lactentes. Portanto, faz-se
necessaria, nesta populacao, a aplicagdo de um tom teste agudo,
cerca de 1000Hz, para deteccao de discretos comprometimentos
de orelha média, que a sonda de 226Hz pode ndo identificar!>19,
Entretanto, estudo recente demonstrou que ambos os tons
teste, 226Hz e 1000Hz, apresentaram alta especificidade para
identificagdo de avaliagdes dentro da normalidade em neonatos
e lactentes, com e sem risco para perda auditiva®.

Ap6s o término do levantamento, os grupos foram analisados
e comparados quanto aos resultados das EOAT, valores das
laténcias absolutas e intervalos interpicos no PEATE-clique
e diagndstico audiologico final. Em relacdo as alteracdes
presentes na via auditiva, considerou-se alteragdo de tronco
encefalico baixo quando houve aumento do interpico I-III e
de tronco encefalico alto, do interpico III-V. Considerou-se
alteragdo da via auditiva, como um todo (alteragdo difusa de
tronco encefalico), quando houve aumento do interpico I-V
em decorréncia do aumento, tanto do interpico I-III, quanto
do ITI-VU9, Ja o espectro da neuropatia auditiva, quando houve
presenca de EOAT, auséncia de ondas no PEATE e presenga de
microfonismo coclear. Desta forma, o diagnéstico audiologico
final foi classificado em audi¢ao normal, perda auditiva coclear,
alteragdo central e espectro da neuropatia auditiva.

A analise estatistica foi realizada por profissional qualificado
e por meio da estatistica descritiva e inferencial - Teste ANOVA,
Teste de Igualdade de Duas Proporcdes, Teste de Intervalo
de Confianga para Média e o teste de P-valor. O nivel de
significancia foi de p<0,05.

RESULTADOS

A amostra foi composta por 160 neonatos e lactentes,
sendo 85 (53,1%) do sexo feminino e 75 (46,8%) do sexo
masculino, distribuidos em trés grupos: grupo de lactentes com
Sindrome de Arnold Chiari tipo II (GE1), grupo de lactentes
com mielomeningocele (GE2) e grupo controle (GC).

O Grupo Estudo 1 (GE1) foi constituido por 42 lactentes,
com idade gestacional variando de 30 a 42 semanas, média de
idade de 36 semanas, mediana de 37 semanas e idade corrigida
de 33 a 46 semanas. O GE2 foi formado por 38 lactentes, com
idade gestacional variando de 31 a 41 semanas, com média
de 36 semanas, mediana de 37 semanas ¢ idade corrigida de
35 a 43 semanas. O grupo controle foi formado por 80 lactentes
com idade gestacional variando de 34 a 43 semanas, com média
de 37 semanas, mediana de 38 semanas e idade corrigida de
35 a 44 semanas

A ocorréncia de indicadores de risco pré-natais, perinatais e
pos-natais dos 160 lactentes, separados por grupos, ¢ apresentada
na Figura 1.

Em relagdo aos resultados das EOAT, os grupos estudados
diferiram do grupo controle, com maior ocorréncia de alteracdes
cocleares em ambas as orelhas (Tabelas 1 e 2).

No estudo dos potenciais evocados auditivos de tronco
encefalico, os valores médios das laténcias absolutas e dos
intervalos interpicos ndo diferiram entre as orelhas, nos trés
grupos. Entretanto, houve diferenga entre os grupos: os lactentes
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Figura 1. Distribuicdo da ocorréncia dos indicadores de risco para
deficiéncia auditiva

Legenda: GC = grupo controle; GE1 = lactentes com Sindrome de Arnold
Chiari tipo II; GE2 = lactentes com mielomeningocele; PIG = pequeno para a
idade gestacional; HPIV = Hemorragia Peri Intraventricular; VM = Ventilagao
Mecénica

Tabela 1. Resultados das Emissdes Otoacusticas Evocadas por Estimulo Transiente na orelha direita, nos grupos estudados

Ausente Presente
n % Valor de p n % Valor de p
GC 0 0% - 80 100% -
GE1 2 4,8% 0,049 40 95,2% -
GE2 2 5,3% - 36 94,7% 0,038

*Valores estatisticamente significantes (p <0,05), em relacdo ao grupo controle (GC); Teste de Igualdade de Duas Proporgoes
Legenda: n = ndmero total; GC = grupo controle; GE1 = lactentes com Sindrome de Arnold Chiari tipo Il; GE2 = lactentes com mielomeningocele
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com Sindrome de Arnold Chiari diferiram do grupo controle,
com prolongamento das laténcias absolutas das ondas [lIe Ve
aumento dos intervalos interpicos III-V e I-V do (Tabelas 3 ¢ 4).

Os resultados alterados foram classificados em relagdo ao
tipo de alteragdo presente no sistema auditivo. Houve maior
ocorréncia de perda coclear, alteragdo central e espectro da
neuropatia auditiva nos grupos estudados, em relagio ao controle.
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Quando comparados os grupos estudo entre si, ndo se foram
observadas diferencas (p valor > 0,6) (Tabela 5).

Aanalise do tipo de alteragdo central revelou maior ocorréncia
de alteragdo de tronco encefalico baixo, em ambos os grupos
estudo. Alteragdes de tronco encefalico alto e difusa da via
auditiva também ocorreram nos grupos, em menor propor¢ao
(Figura 2).

Tabela 2. Resultados das Emissdes Otoacusticas Evocadas por Estimulo Transiente na orelha esquerda, nos grupos estudados

Ausente Presente
n % Valor de p n % Valor de p
GC 0 0% 80 100% =
GE1 2 4,8% 0,049 40 95,2% =
GE2 3 7,9% 35 92,1% 0,011"
*Valores estatisticamente significantes (p <0,05), em relagdo ao grupo controle (GC); Teste de Igualdade de Duas Proporgdes
Legenda: n = nimero total; GC = grupo controle; GE1 = lactentes com Sindrome de Arnold Chiari tipo Il; GE2 = lactentes com mielomeningocele
Tabela 3. Caracteristicas das laténcias absolutas das ondas |, lll e V e dos intervalos-interpicos I-lll, llI-V e I-V, na orelha direita, em relagéo a
variavel grupo
ONDAS INTERVALOS-INTERPICOS
I (ms) Il (ms) V (ms) I-11l (ms) -V (ms) |-V (ms)
GC GE1 GE2 GC GE1 GE2 GC GE1 GE2 GC GE1 GE2 GC GE1 GE2 GC GE1 GE2
Média 1,85 1,89 193 461 478 475 7,01 7,34 723 276 287 2,81 2,40 257 248 516 545 529
Mediana 1,82 1,85 1,85 4,63 4,77 4,71 700 720 7,14 280 297 2,77 241 245 245 521 543 524
DP 0,22 028 026 0,23 034 045 0,31 063 0,61 029 0,38 042 0,28 049 028 040 068 0,57
Minimo 1,43 1,52 152 4,08 395 363 6,36 592 590 180 2,02 180 1,85 1,93 2,02 4,17 4,12 4,08
Maximo 2,90 2,88 288 520 585 595 7,72 943 8,72 330 357 4,15 325 430 350 6,00 7,78 6,87
Valor de p = 0,852 0,436 = 0,020" 0,256 = 0,010° 0,208 = 0,445 0,931 = 0,095 0,702 = 0,040" 0,693

*Valores estatisticamente significantes (p <0,05), em relagdo ao grupo controle (GC); Teste ANOVA
Legenda: ms = milissegundos; GC = grupo controle; GE1 = lactentes com Sindrome de Arnold Chiari tipo Il; GE2 = lactentes com mielomeningocele; DP = desvio padrao

Tabela 4. Caracteristicas das laténcias absolutas das ondas I, Il e V e dos intervalos-interpicos I-1ll, lll-V e |-V, na orelha esquerda, em relagdo

a variavel grupo

ONDAS INTERVALOS-INTERPICOS
I (ms) 1l (ms) V (ms) I-11l (ms) -V (ms) I1-V (ms)

GC GE1 GE2 GC GE1 GE2 GC GE1 GE2 GC GE1 GE2 GC GE1 GE2 GC GE1 GE2

Média 1,85 1,88 1,88 464 484 470 7,03 745 724 279 296 282 239 262 254 519 558 527
Mediana 1,82 1,82 1,80 4,66 487 472 700 730 7,09 283 301 281 237 247 242 521 548 5,27
DP 022 025 024 025 041 042 030 069 065 0,28 044 044 026 057 048 035 0,78 0,75
Minimo 1,49 157 152 4,05 348 352 642 588 605 188 175 185 192 180 1,92 4,17 4,07 3,33
Maximo 2,73 2,48 267 5,17 580 597 760 960 888 330 390 420 3,17 432 392 588 797 7,13
Valor de p - 0914 0899 - 0028 0842 - 0001 0259 - 0,107 0,984 - 0,026° 0,378 - 0,014 0,933

*Valores estatisticamente significantes (p <0,05), em relagdo ao grupo controle (GC); Teste ANOVA
Legenda: ms = milissegundos; GC = grupo controle; GE1 = lactentes com Sindrome de Arnold Chiari tipo Il; GE2 = lactentes com mielomeningocele; DP = desvio padrao

Tabela 5. Ocorréncia de alteragdes periféricas e centrais nos grupos

Normal DA Central Neuropatia Total
Diagnéstico % Valor Valor n % Valor N % Valor n %
de p de p de p de p
GC 80 100% - 0 0,0% - 0 0,0% - 0 0,0% - 80 100%
GE1 22 52,4% <0,001" 2 4,7% 0,166 13 31,0% <0,001" 5 11,9% 0,002 42 100%
GE2 21 55,3% <0,001" 2 52% 0,145 10 26,3% <0,001" 5 13,2% <0,001" 38 100%

*Valores estatisticamente significantes (p <0,05), em relacdo ao grupo controle (GC); Teste de Igualdade de Duas Proporgoes
Legenda: n = nimero amostral; % = porcentagem; DA = deficiéncia auditiva; GC = grupo controle; GE1 = lactentes com Sindrome de Arnold Chiari tipo Il;
GE2 = lactentes com mielomeningocele
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Figura 2. Incidéncia de alteracéo da via auditiva nos grupos estudados
Legenda: GE1 =lactentes com Sindrome de Arnold Chiari tipo Il; GE2 =lactentes
com mielomeningocele

DISCUSSAO

Dentre os defeitos de fechamento do tubo neural, a
mielomeningocele (MMC) ¢é o mais frequente. Segundo o ultimo
levantamento do DataSUS, de dezembro de 2016, no ano de
2014 nasceram 650 criangas com MMC, em todo o Brasil”,
Esta malformagdo ocorre entre a terceira ¢ a quinta semana de vida
intrauterina, devido a falha na fusdo dos elementos posteriores
da coluna vertebral. De etiologia desconhecida, apresenta
caracteristicas multifatoriais (genéticas ¢ ambientais) ¢ sabe-se
que mulheres com dieta pobre em acido folico (vitamina B9)
tém maior chance de gerarem filhos afetados pela doenga'®.
A mielomeningocele pode estar associada a um conjunto de
outras alteracdes, tais como deficit motor, incontinéncia fecal
e urinaria, além de diversas malformagdes do sistema nervoso
central, decorrentes da herniagdo dos componentes da fossa
posterior para o canal medular. Este conjunto de malformagdes
do sistema nervoso central, conhecido como Sindrome de
Arnold-Chiari tipo II, pode levar a dilatagdo progressiva dos
ventriculos cerebrais, levando a necessidade de uma derivagao
ventriculo-peritoneal (DVP), para tratamento da hidrocefalia®.

Neste estudo, foram levantados os indicadores de risco
associados, presentes nessa populagdo, observando-se que a
maioria dos lactentes dos grupos com mielomeningocele e
Sindrome de Arnold Chiari tipo II permaneceu em UTI neonatal
por mais de cinco dias. De fato, este achado era esperado, visto
que lactentes que apresentam esta malformagdo necessitam
de cirurgias corretivas e cuidados intensivos, ao nascimento.
Além disso, dos 80 lactentes dos grupos estudo, 35,7% do
GEl e 23,7% do GE2 apresentaram hidrocefalia (Figural),
um acumulo do liquido cefalorraquidiano que leva a dilatagao
progressiva dos ventriculos, que pode causar alteragdo no
funcionamento do tronco encefalico e das vias auditivas®®.
Em estudo realizado na Bahia, os autores verificaram que 85% dos
pacientes com mielomeningocele apresentaram hidrocefalia®?.
No presente estudo, houve menor ocorréncia de hidrocefalia,
provavelmente em decorréncia das medidas preventivas, tais
como a correcao da hidrocefalia intrautero e a colocagdo de
derivacdo ventriculo-peritoneal nos primeiros dias de vida.
Criangas com hidrocefalia apresentam maior ocorréncia de
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alteragdes centrais, principalmente aumento nos interpicos I1I-V,
caracterizando-se uma alteracdo de tronco alto®.

Neste estudo, 10,5% dos pacientes do GE2 apresentaram
convulsdo (Figura 1), resultado inferior ao obtido na literatura,
que relata que cerca de 20% a 25% dos pacientes com MMC
apresentam episddios convulsivos, justificados pela disgenesia
cortical®. Tal diferenga pode ser atribuida a interveng&o precoce
da equipe de neurologia e neurocirurgia e ao uso de medicacao
anticonvulsivante.

As emissoes otoacusticas evocadas por estimulo transiente
foram realizadas nos 160 lactentes. Os lactentes dos grupos estudo
apresentaram mais auséncia de emissdes: foram encontradas
duas falhas bilaterais no grupo com Sindrome de Arnold Chiari
tipo II e duas falhas bilaterais e uma unilateral no grupo com
mielomeningocele (Tabelas 1 e 2). Este dado concorda com
um estudo recente, no qual os autores compararam o resultado
da triagem auditiva neonatal em 90 recém-nascidos de UTI
neonatal, sendo 40 com MMC e 50 sem a doenga, encontrando
mais auséncia de EOAT nos pacientes com mielomeningocele®.
A perda coclear foi constatada em 4,8% do grupo com Arnold
Chiari tipo II e 5,3% do grupo com mielomeningocele, ndo
diferindo entre os grupos, nem em ambas as orelhas (Tabela 5).
Estes valores sdo similares aos obtidos em recém-nascidos que
permaneceram em UTI neonatal. Um estudo recente, realizado
com 140 recém-nascidos com risco para perda auditiva e que
permaneceram em unidade de terapia intensiva neonatal,
apontou que, 11,42% desta populagdo apresentou falha na
primeira etapa do processo de triagem auditiva e, apos reteste,
com pesquisa das emissdes otoacusticas evocadas por estimulo
transiente e PEATE, 6,25% apresentou diagnostico compativel
com perda auditiva®),

Neste trabalho, o PEATE foi realizado em todas as criangas,
analisando-se as laténcias absolutas e intervalos interpicos,
comparando-se os grupos. Em relag@o ao tipo de alteragdo
auditiva, verificou-se que 31% dos lactentes com Sindrome
de Arnold Chiari e 26,3% do grupo com mielomeningocele
apresentaram alteragdes centrais. De fato, diversos estudos
na literatura apontaram que esta populacdo apresenta grande
incidéncia desse tipo de alteragao®2+20),

O grupo com mielomeningocele isolada, apesar de apresentar
26,3% de alteragdes centrais, ndo diferiu, estatisticamente, do
grupo controle, em relacdo aos valores de laténcias e interpicos.
Estudo referente aos valores das respostas do PEATE em pacientes
com mielomeningocele isolada demonstrou que 74% desta
populagdo apresentou aumento da laténcia da onda V e do
intervalo interpico I-V®. Este resultado difere do obtido
no presente estudo, visto que o grupo com tal malformagéo
ndo apresentou diferenga estatisticamente significante dos
valores das laténcias absolutas e dos intervalos interpicos, em
relagdo ao grupo controle. Entretanto 26,3% dos lactentes com
mielomeningocele isolada apresentaram alteragdes centrais, com
18,4% de alterag¢des do tronco baixo e 7,9%, do tronco alto.

Esta pesquisa também buscou classificar, com base nos valores
das laténcias absolutas e dos intervalos interpicos encontrados,
o tipo de alteragdo presente na via auditiva. Ambos os grupos
estudo apresentaram maior ocorréncia de exames sem alteragdes
(Figura 2). As alteracdes de tronco baixo foram as mais prevalentes
nos grupos (30,9% no GE1 e 18,4% no GE2). As alteragdes de
tronco alto ocorreram mais no grupo com Sindrome de Arnold
Chiari (11,9%), o que explica o aumento das laténcias das ondas
Il e V. Alteragdes difusas ocorreram em 15,8% do grupo com
mielomeningocele isolada (Figura 2). Em estudo realizado
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com 48 pacientes com malformag¢ao de Arnold Chiari tipo II,
36% dos pacientes apresentaram alteragdo de tronco encefélico
baixo e 15%, alterag¢do de tronco encefalico alto®”, similarmente
aos resultados do presente estudo (30,9% e 11,9%). Nao foram
encontrados, na literatura, estudos feitos com pacientes que
apresentavam mielomeningocele isolada.

No grupo com Sindrome de Arnold Chiari tipo II, houve
aumento da laténcia absoluta das ondas Il e V e dos intervalos
interpicos III-V e I-V, caracterizando altera¢des no tronco alto.
De fato, na literatura ha evidéncia de que 41,7% dos pacientes
com Sindrome de Arnold Chiari tipo II apresentaram alterag@o
no prolongamento das laténcias absolutas e dos intervalos
interpicos®”.

Observou-se a ocorréncia de espectro da neuropatia auditiva
(ENA) em 11,9% do grupo com Sindrome de Arnold Chiari
e 13,2% dos pacientes com mielomeningocele. Espectro da
neuropatia auditiva (ENA) ¢ descrito na literatura como presenga
emissdes otoacusticas evocadas por estimulo transientes (EOAT)
normais e respostas nos potenciais evocados auditivos do tronco
encefalico (PEATE) ausentes ou alteradas, gerando deficit
auditivo, principalmente para reconhecimento ¢ compreensao
da fala®. Diversos estudos apontaram os locais de lesdo
auditiva que coocorrem com a neuropatia auditiva, como a
membrana tectorial, as células ciliadas internas e externas,
alteracdo das sinapses entre as células ciliadas internas e as
fibras dos neurdnios do ganglio espiral, alteragdes na transmissao
elétrica das fibras do nervo coclear e problemas relacionados a
mieliniza¢do do nervo coclear®®?, Assim, a neuropatia auditiva
afeta, principalmente, o trajeto das células ciliadas externas
ao tronco encefalico, o que justificaria a presenga deste tipo
de alteracdo nessa populagdo, visto que a miclomeningocele
isolada, ou associada a malformagdo de Arnold Chiari tipo II,
¢ caracterizada pela alteragdo anatdmica em todo o sistema
nervoso central@®®.

Estes achados, portanto, sugerem a necessidade da avalia¢ao
otorrinolaringoldgica e audioldgica, incluindo os potenciais
evocados auditivos em criangas com mielomeningocele e/ou
malformac¢do de Arnold Chiari, devido ao risco de alteragao
no desenvolvimento de fala e linguagem.

Como limitagdes e recomendagdes desta pesquisa, destacam-se
a necessidade de mais estudos na literatura, que evidenciem
as alteragdes auditivas dessa populacdo e suas eventuais
consequéncias, monitoramento regular do seu desenvolvimento
auditivo, com reavalia¢des a cada trés, seis e/ou 12 meses,
além do acompanhamento especifico do desenvolvimento de
fala e linguagem.

CONCLUSAO

Recém-nascidos e lactentes com Sindrome de Arnold Chiari
tipo II e mielomeningocele apresentaram maior ocorréncia de
perda coclear, do espectro da neuropatia auditiva e alteragdes
centrais. Os tipos de alteracdes centrais mais frequentes
envolveram tronco encefalico baixo e alteragdo difusa de tronco
encefalico, com menor propor¢ao de casos com alteragdo de
tronco encefalico alto.
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