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Avaliação audiológica na ataxia espinocerebelar

Audiological evaluation in spinocerebellar ataxia

RESUMO

Objetivo: Descrever os resultados das avaliações audiológica e eletrofisiológica da audição 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 avaliações otorrinolaringológica, audiológica, imitanciométrica e do potencial evocado auditivo 

de tronco encefálico (PEATE). Resultados: Os pacientes apresentaram prevalência do desequilíbrio à 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 alterações; 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 alterações, 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 alterações, 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. 

Conclusão: As alterações mais evidenciadas na avaliação audiológica foram o predomínio da configuração 

audiométrica descendente a partir da frequência de 4 kHz bilateralmente e a ausência do reflexo acústico nas 

frequências de 3 e 4 kHz bilateralmente. Na avaliação eletrofisiológica, 50% dos pacientes apresentaram alterações 

com prevalência do aumento das latências das ondas I, III e V e do intervalo nos interpicos I-III, 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, II and V and of the interval in the interpeaks I-III, I-V and III-V.
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INTRODUÇÃO

A ataxia espinocerebelar (AEC) é uma doença que pertence 
a um grupo heterogêneo de enfermidades neurodegenerativas 
que se caracterizam pela presença de ataxia cerebelar progres-
siva(1). Pode ser classificada como sensitiva, frontal, vestibular 
e cerebelar, sendo esta última de interesse do presente estudo(1). 
Dos 30 tipos de AECs identificados, os tipos 2 e 3 estão entre 
os mais prevalentes(1,2). 

As AECs têm incidência em torno de 3,0 a 4,2 casos para 
100.000,0 habitantes(3) e apresentam como manifestações clí-
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, síndrome do neurônio motor 
inferior, disfunção cognitiva, epilepsia, distúrbios visuais 
(retinopatia pigmentosa), neuropatia periférica, demência e 
distúrbios do movimento (incluindo parkinsonismo, distonia, 
mioclonia e coreia)(1,3-5). 

As AECs podem ser divididas de acordo com a herança 
genética em: a) ataxias hereditárias autossômicas recessivas; 
b) ataxias hereditárias autossômicas dominantes; c) ataxias 
hereditárias ligadas ao cromossoma “X”; e d) ataxias heredi-
tárias mitocondriais(6). 

Estudos descrevem diferenças quanto à gravidade das 
manifestações clínicas e idade de início dos sintomas na 
dependência de qual genitor o alelo expandido é herdado. 
Entre as AECs, quando a transmissão é paterna, verifica-se 
uma tendência ao aumento no número de repetições nos 
filhos, ao contrário do que acontece quando a transmissão é 
herdada pela mãe. Portanto, a transmissão paterna implica 
em manifestações clínicas mais graves nos filhos, que muitas 
vezes podem apresentar os primeiros sintomas de ataxia antes 
da clínica paterna(7). 

No Brasil, mais especificamente na região Sul, tem-se 
avaliado um grande número de famílias portadoras de AEC(3,6). 
A doença de Machado-Joseph (DMJ), também conhecida por 
AEC 3, é a forma mais comum de ataxia hereditária com he-
rança autossômica dominante encontrada nos principais estudos 
epidemiológicos mundiais(3,6-8).

A exploração do sistema auditivo periférico e central é 
realizada por meio de métodos avaliativos comportamentais, 
eletroacústicos e eletrofisiológicos.

Diversos autores(9-11) referem que em doenças neurode-
generativas, as disfunções auditivas mais evidenciadas são 
observadas no exame do potencial evocado auditivo de tronco 
encefálico (PEATE) e ocorrem nas regiões do colículo inferior, 
lemnisco lateral e nos núcleos cocleares.

As AECs fazem parte de um rol de doenças que apresentam 
alterações importantes envolvendo a área da Fonoaudiologia. 
Tal pesquisa se justifica como uma contribuição na formulação 
de conhecimentos que subsidiem os procedimentos avaliativos 
e terapêuticos decorrentes desta doença. 

O objetivo do presente estudo foi descrever os resultados 
das avaliações audiológica e eletrofisiológica da audição em 
pacientes portadores de AEC.

MÉTODO

Este estudo foi aprovado pelo Comitê de Ética Institucional 
sob parecer nº 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 gênero feminino e 
26 do masculino) encaminhados do Departamento de Clínica 
Médica do Hospital de Clínicas, para atendimento no Setor de 
Otoneurologia de uma instituição de ensino da mesma cidade, 
com diagnóstico 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 diagnóstico da ataxia foi realizado por meio de teste 
genético, com uso da técnica de Reação em Cadeia da enzima 
DNA Polimerase (Polymerase Chain Reaction – PCR)(12-14). 
Quatorze pacientes se encontravam em investigação genética 
para saber o tipo de AEC, e faziam parte do grupo de AEC 
indeterminada. 

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

Foram excluídos da pesquisa pacientes com alteração que 
impossibilitasse a participação nos exames.

Realizaram-se os seguintes procedimentos: 
•	 Anamnese	–	aplicou-se	um	questionário	com	ênfase	aos	

sinais e sintomas otoneurológicos; 
•	 Avaliação	otorrinolaringológica	–	com	o	objetivo	de	excluir	

qualquer alteração que pudesse interferir no exame;
•	 Avaliação	audiológica	–	os	pacientes	foram	submetidos	à	

audiometria tonal limiar por via aérea nas frequências de 
250 a 8 kHz, por via óssea nas frequências de 500 a 4 kHz 
e aos testes de limiar de reconhecimento de fala (LRF) e 
índice 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 
padrão ISO 8253. Para a caracterização do grau e tipo de 
perda auditiva foram adotados os critérios dos autores(15,16);

•	 PEATE	–	foram	utilizados	dois	canais	com	estímulo	cliques	
na intensidade de 90 dBnHL, polaridade alternada com 
frequência de apresentação de 21.1 c/s, janela de 15 ms, 
filtro de 30 a 3 kHz e no mínimo 2.000 estímulos e 2 re-
gistros de reprodução. Utilizaram-se eletrodos da marca 
Kendall Medtrace 2000 posicionados nas mastóides direita 
e esquerda, bem como em Fz (sistema 10-20), e o eletrodo 
terra na fronte. Os cliques foram apresentados com fones de 
inserção 3A. Analisaram-se as latências das ondas I, III e 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 análise, proposto pelo autor(17);

•	 Medida	de	imitância	acústica	–	este	procedimento	foi	rea-
lizado para avaliar a integridade do sistema tímpano-ossi-
cular e o equipamento utilizado foi o analisador de orelha 
média Otoflex, fones TDH 39P, marca GN- ReSound, com 
aplicação dos critérios do autor(18). 
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Análise estatística

Aplicou-se o Teste de Diferença de Proporções com a 
finalidade de comparar os resultados dos exames audiológico, 
do	PEATE	e	da	medida	de	imitância	acústica,	analisando	os	
resultados normais e alterados. Fixou-se em 0,05 ou 5% o nível 
de rejeição na hipótese de nulidade.

RESULTADOS

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

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

Na avaliação audiológica, 14 pacientes (32,5%) apresenta-
ram alterações 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 aplicação do Teste de Diferença de Proporções com-
prova que houve diferença significante entre as proporções 
de casos normais e alterados – OD (p<0,05), OE (p<0,05) e 
B (p=0,0001*). 

Tabela 1. Aspectos genéticos das ataxias espinocerebelares

Paciente
Idade 

(anos)
Gênero

Ataxias 

espinocerebelares 

Duração da 

doença (anos)
Cromossoma Gene Mutação Proteína

1 42 M AEC 3 12 14q32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
2 48 F AEC 3 15 14q32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
3 43 M AEC 3 12 14q32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
4 41 M AEC 3 8 14q32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
5 48 F AEC 3 10 14q32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
6 53 M AEC 3 13 14q32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
7 50 F AEC 3 8 14q32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
8 30 F AEC 3 9 14q32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
9 42 M AEC 3 10 14q32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
10 45 M AEC 3 15 14q32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
11 51 M AEC 3 7 14q32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
12 45 M AEC 3 3 14q32.1 ATAXIN3 CAG Ataxin3
13 54 F AEC 2 11 12q24.1 ATAXIN2 CAG Ataxin2
14 38 M AEC 2 8 12q24.1 ATAXIN2 CAG Ataxin2
15 41 M AEC 2 12 12q24.1 ATAXIN2 CAG Ataxin2
16 36 M AEC 2 3 12q24.1 ATAXIN2 CAG Ataxin2
17 18 M AEC 2 2 12q24.1 ATAXIN2 CAG Ataxin2
18 44 F AEC 2 3 12q24.1 ATAXIN2 CAG Ataxin2
19 30 F AEC 2 10 12q24.1 ATAXIN2 CAG Ataxin2
20 42 M AEC  2 12 12q24.1 ATAXIN2 CAG Ataxin2
21 43 M AEC  4 5 16q24.qter SCA4 PLEKHG4? -
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 22q13.3 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 11 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
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Os resultados do LRF e do IPRF estiveram compatíveis 
com os limiares tonais.

Na avaliação do PEATE, 20 pacientes (46,5%) apresentaram 
alterações 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 aplicação do Teste de Diferença de Proporções comprova 
que houve diferença significante entre as proporções de casos 
normais e alterados – OE (p<0,05) e B (p=0,0063*). 

Na	medida	 de	 imitância	 acústica,	 19	 pacientes	 (44,1%)	
registraram	alterações	no	exame	com	predominância	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 aplicação do Teste de Diferença de Proporções comprova 
que não houve diferença significante entre as proporções de 
casos normais e alterados – B (p=0,2843). 

Os resultados das avaliações audiológica, do PEATE e da 
medida	de	 imitância	acústica	com	relação	às	proporções	de	
casos normais e alterados nas AECs 2, 3 e 10 são apresentados 
na Tabela 5.

A aplicação do Teste de Diferença de Proporções comprova 
que houve diferença significante apenas na avaliação audioló-
gica e na AEC 2 (p=0,0096*).

DISCUSSÃO

A anamnese revelou predomínio dos distúrbios da marcha, 
o que era de se esperar em se tratando de AEC. Alterações na 

fala, tontura, disfagia, disfonia e diminuição da audição são os 
sintomas mais frequentes e descritos em diversos estudos(1-4). 

Alterações na avaliação audiológica estavam presentes em 
30% dos pacientes atáxicos, com predomínio das AECs 3 e 10. 
Os autores(19) avaliaram 18 pacientes com AEC e observaram 
audição normal em todos eles e alteração auditiva no exame 
do PEATE, com ocorrência de 71% na ataxia de Friedreich’s, 
em que apenas a onda I foi identificada e 71% na atrofia oli-
vopontocerebelar, não referindo o tipo de alteração encontrada. 
Os autores ressaltaram anormalidades importantes das vias 
auditivas do tronco encefálico nesta doença. 

No presente estudo, 46,5% dos pacientes manifestaram 
alterações no exame do PEATE, ocorrendo aumento da latência 
da onda I apenas na AEC 3. O aumento da latência da onda 
V foi observada nas AECs 3, 6, 7, 10 e na indeterminada; o 
aumento da latência 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(19-22) referiram frequentes anormalidades deste 
exame.	A	predominância	de	alterações	nas	AECs	2	e	3	é	con-
cordante com os autores (20,21) e isto se deve pela maior preva-
lência desses tipos de AEC. Estudos(21) avaliaram o PEATE em 
36 pacientes (8 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(23) avaliaram 30 pacientes com 
degeneração espinocerebelar e observaram anormalidade em 
30% deles no exame do PEATE, ocorrendo prolongamento das 
latências e interpicos das ondas I-III e I-V, o que é concordante 
com o presente estudo.

Alguns autores(24) realizaram investigação anatomopato-
lógica em 12 cérebros de pacientes com AEC (3 AEC 2, 7 
AEC 3 e 2 AEC 7), considerando cortes de tecido dos núcleos 
auditivos, e referiram comprometimento importante do sistema 
auditivo central. 

O estudo mostrou perda neuronal dos núcleos 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 núcleo olivar superior mostrou ser a mais severa das 
degenerações, e foram encontradas perdas de fibras mieli-
nizadas nas vias do tronco encefálico 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 
explicações plausíveis para os danos auditivos detectados 
nesses pacientes.

A	medida	de	imitância	acústica	esteve	alterada	em	44,1%	
dos pacientes e na literatura pesquisada não existe referên-
cia sobre este achado para que os resultados pudessem ser 
confrontados. Sabe-se que dos núcleos cocleares anteriores 
partem fibras que, via corpo trapezoide, vão aos núcleos 
do nervo facial contralateral e ao núcleo olivar superior, 
que, por sua vez, mantém sinapse com o do nervo facial. 
Existem ainda as fibras homolaterais oriundas dos núcleos 
cocleares anteriores que estabelecem tais comunicações e, 
além disso, axônios inervam os músculos estapédios ou do 

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

Sintomas
Número de 

pacientes

Frequência 

(%)
Desequilíbrio à 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 11 25,5
Queda 11 25,5
Diplopia 10 23,2
Formigamento de extremidade 7 16,2
Ansiedade 6 13,9
Visão dupla 5 11,6
Tremor 5 11,6
Dor irradiada para ombro e braço 5 11,6
Insonia 5 11,6
Depressão 5 11,6
Dor e dificuldade ao movimento 

do pescoço

4 9,3

Enxaqueca 4 9,3
Tinnitus 4 9,3
Fadiga 3 6,9
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Tabela 3. Resultados das avaliações audiológica e do potencial evocado auditivo de tronco encefálico em 43 pacientes com ataxia espinocerebelar

Paciente
Avaliação audiológica PEATE 

AEC
OD OE OD OE

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 frequência 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
11 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 frequência de 2 kHz Descendente a partir da frequência 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 freqüuência de 4 kHz Descendente a partir da frequência de 4 kHz Normal Normal AEC 4
22 Descendente a partir da frequência de 4 kHz PANS – moderada Normal Alterado AEC 6
23 Descendente a partir da frequência de 4 kHz Descendente a partir da frequência de 4 kHz Alterado Alterado AEC 7
24 Com entalhe na frequência de 6 kHz Com entalhe na frequência de 6 kHz Alterado Alterado  AEC 10
25 Normal Normal Alterado Alterado AEC 10
26 Descendente a partir da frequência de 2 kHz Descendente a partir da frequência 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 frequência de 3 kHz Descendente a partir da frequência de 3 kHz Normal Normal Ind.
37 Descendente a partir da frequência de 2 kHz Descendente a partir da frequência 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 frequência de 4 kHz Descendente a partir da frequência de 4 kHz Normal Normal Ind.
43 Normal Normal Normal Normal Ind.

Legenda: PEATE = potencial evocado auditivo de tronco encefálico; AEC = ataxia espinocerebelar; OD = orelha direita; OE = orelha esquerda; PANS = perda auditiva 
neurossensorial; Ind = indeterminado.
A aplicação do Teste de Diferença de Proporções na avaliação audiológica comprova que houve diferença significante entre as proporções de casos normais e altera-
dos: OD (p<0,05), OE (p<0,05) e B (p=0,0001*)
A aplicação do Teste de Diferença de Proporções no exame do PEATE comprova que houve diferença significante entre as proporções de casos normais e alterados: 
OE (p<0,05) e B (p=0,0063*) 

estribo. Contudo, diante de doenças neurodegenerativas, os 
núcleos cocleares anteriores são afetados, tornando-se pos-
síveis interferências no mecanismo do reflexo acústico(25,26).

Observa-se, no presente estudo, prevalência maior de 
alteração no exame do PEATE, que demonstrou importante 
alteração na integridade da via auditiva no tronco encefálico. 
Este achado vem de acordo com a literatura compulsada(19-24), 

em que os autores referiram alterações em diversas estruturas 
da via auditiva central, o que demonstra maior sensibilidade 
deste exame na detecção de alterações no trajeto do impulso 
acústico ao longo da via auditiva central.

Ressalta-se	a	importância	do	estudo	do	sistema	auditivo,	
principalmente do controle eletrofisiológico, concomitante ao 
seguimento clínico e genético.
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Tabela 4. Resultado da avaliação imitanciométrica em 43 pacientes com ataxia espinocerebelar

Paciente

 Medida de imitância acústica

AEC
OD OE

Curva  

timpanométrica 
Reflexo acústico

Curva  

timpanométrica
Reflexo acústico

1 Tipo A Presente Tipo A Presente AEC 3
2 Tipo A Presente Tipo A Presente AEC 3
3 Tipo A Ausente na frequência de 4 kHz Tipo A Ausente AEC 3
4 Tipo A Ausente na frequência de 4 kHz Tipo A Ausente na frequência de 4 kHz AEC 3
5 Tipo A Ausente nas frequências de 3 e 4 kHz Tipo A Ausente nas frequências de 3 e 4 kHz AEC 3
6 Tipo A Ausente nas frequências de 3 e 4 kHz Tipo A Ausente nas frequências de 3 e 4 kHz AEC 3
7 Tipo A Ausente nas frequências 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 frequências de 3 e 4 kHz AEC 3
11 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 frequências de 2, 3 e 4 kHz Tipo A Ausente nas frequências de 2, 3 e 4 

kHz

AEC 2

16 Tipo A Ausente nas frequências de 3 e 4 kHz Tipo A Ausente nas frequências de 3 e 4 kHz AEC 2
17 Tipo A Ausente nas frequências de 3 e 4 kHz Tipo A Ausente nas frequências 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 frequência de 4 kHz Tipo A Ausente na frequência de 4 kHz AEC 4
22 Tipo A Ausente na frequência de 4 kHz Tipo A Ausente AEC 6
23 Tipo A Ausente na frequência 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 frequências de 3 e 4 kHz Tipo As Ausente nas frequências de 3 e 4 kHz AEC 10
27 Tipo A Presente Tipo A Presente AEC 10
28 Tipo A Ausente nas frequências 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 frequências de 3 e 4 kHz Tipo A Ausente nas frequências 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 frequências de 3 e 4 kHz Tipo A Ausente nas frequências de 3 e 4 kHz Ind.
37 Tipo A Ausente nas frequências de 3 e 4 kHz Tipo A Ausente nas frequências 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 frequência de 4 kHz Tipo A Ausente na frequência 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 aplicação do Teste de diferença de proporções no exame imitanciométrico comprova que não houve diferença significante entre as proporções de casos normais e 
alterados: B (p=0,2843). 

CONCLUSÃO

As alterações mais evidenciadas na avaliação audio-
lógica foram o predomínio da configuração audiométrica 
descendente a partir da frequência de 4kHz bilateralmente e 

a ausência do reflexo acústico nas frequências de 3 e 4 kHz 
bilateralmente. 

Na avaliação eletrofisiológica, 50% dos pacientes 
apresentaram alterações com predomínio do aumento das 
latências das ondas I, III e V e do intervalo nos interpicos 
I-III, I-V e III-V.
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Tabela 5. Distribuição dos resultados das avaliações, audiológica, do 
potencial evocado auditivo de tronco encefálico e imitanciométrica nas 
ataxias espinocerebelares 2, 3 e 10

Avaliação audiológica
AEC 2 

n (%)

AEC 3 

n (%)

AEC 10 

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 (37,5) 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

Imitância acústica
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 encefálico
A aplicação do Teste de diferença de proporções comprova que houve diferença 
significante apenas na avaliação audiológica e na AEC 2 (p=0,0096*)
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