Processo de indicacao do implante coclear em uma crianca

com paralisia cerebral: estudo de caso
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RESUMO

A paralisia cerebral (PC) € o transtorno motor mais frequente na infancia, podendo apresentar outras deficiéncias associadas, inclusive
a deficiéncia auditiva. Estudos sobre a indicacdo do implante coclear (IC) em criangas com PC e deficiéncia auditiva sdo restritos
internacionalmente, e no Brasil, inexistentes. Desta maneira, o objetivo do estudo foi descrever o processo de avaliagdo pré-cirtirgica
de uma crianga com PC candidata ao IC. O estudo foi realizado com um menino, com 2 anos e 6 meses de idade, com PC e deficiéncia
auditiva bilateral. O protocolo pré-cirtirgico seguiu os procedimentos ja utilizados no Hospital de Reabilitacdo de Anomalias Cra-
niofaciais, compreendendo: avaliagdes fonoaudiolégicas, neuroldgica, otorrinolaringolégica e psicoldgica, por meio de observagdes
clinicas, questiondrios, e exames radiol6gicos. O paciente foi diagnosticado com espectro da neuropatia auditiva de grau profundo
bilateral, quadriparesia atetéide de grau moderado, atraso global do desenvolvimento, exceto na fun¢do visual, comportamento co-
municativo intencional presente, bom contato social, auséncia de comprometimentos intelectuais ou outras deficiéncias associadas ao
quadro da PC e familia integrada ao tratamento. De acordo com os resultados obtidos, o paciente foi considerado apto para cirurgia
de IC, e permanece em acompanhamento sistemdtico no respectivo programa. Ressalta-se a importancia de uma etapa pré-cirtrgica
ampla e estruturada para criangas com paralisia cerebral e candidatas ao IC. Por meio de instrumentos de avaliacdo direcionados aos
aspectos globais do desenvolvimento, € possivel obter informagdes especificas que enriquecem as orientacdes dadas aos pais sobre

o progndstico da crianca e possibilitam tragar metas reais de reabilitacdo auditiva.
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INTRODUCAO

A paralisia cerebral (PC) € definida como sequela de lesao
encefélica de base etioldgica ndo evolutiva, com sinais e sinto-
mas varidveis. Caracteriza-se por ser o transtorno motor mais
frequente na infincia?, podendo estar presentes alteracdes
associadas em diferentes funcdes: visual, mental, emocional ou
auditivaV. Pelo menos 12% das criangas com PC, apresentam
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perda auditiva de cardter sensorioneural®.

Internacionalmente, o implante coclear (IC) tem se destaca-
do pelo potencial de habilitacdo e reabilitagdo das habilidades
auditivas, bem como da linguagem oral“®. Para criangas que
apresentam a deficiéncia auditiva isolada, vérios estudos na
literatura nacional e internacional relatam os 6timos resulta-
dos. No entanto, para criancas com deficiéncias associadas a
surdez, em especial a PC, a indicacio do IC, ainda € pouco
estudada@®>7®),

Viarios aspectos sao ponderados quando, além da deficién-
cia auditiva, outras condi¢des estdo presentes na crianga. Cada
desabilidade adicional a surdez caracterizard um quadro clinico
distinto, que influenciard desde a conduta diagndstica até a
(re)habilitacdo da deficiéncia auditiva. Os resultados auditivos
dependerdo, dentre outros fatores, do potencial da crianga, no
que se refere ao seu desenvolvimento global.

Estudos internacionais sobre o IC em criangas com PC
sao restritos®3>7¥ e em nivel nacional, estes sdo inexistentes.
Deste modo, o objetivo do estudo € descrever o processo de
avaliagc@o pré-cirdrgica em uma crianca com PC, candidata
ao IC.
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APRESENTACAO DO CASO CLINICO

Esta pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica em Pes-
quisa do Hospital de Reabilitagdo de Anomalias Craniofaciais
da Universidade de Sdo Paulo (USP), processo n° 041/2008,
e recebeu apoio do Conselho Nacional de Desenvolvimento
Cientifico e Tecnolégico (CNPq), processo n® 116125/2008 0.

A pesquisa foi realizada no Centro de Pesquisas Audiol6-
gicas do Hospital de Reabilitacio de Anomalias Craniofaciais
da USP. Para inicio do processo de avaliacdo, o representante
legal da crianga, assinou o Termo de Consentimento Livre
Esclarecido, seguindo a resolu¢ao MS/CNS/CNEP n° 196/96
de 10 de outubro de 1996.

Caracterizacio do paciente da pesquisa

Menino, com 2 anos e 6 meses de idade na data das ava-
liagdes pré-cirdrgicas. Nasceu pré-termo de 34 semanas, com
histérico de andxia, ictericia, uso de ototdxicos, e permanéncia
na Unidade de Tratamento Intensivo (UTI) por 15 dias.

Aproximadamente aos 10 meses de idade o paciente foi
diagnosticado com deficiéncia auditiva bilateral de grau pro-
fundo, sendo ja possivel observar atraso no desenvolvimento
neuropsicomotor, com suspeita de paralisia cerebral (PC).
A intervencdo audioldgica ocorreu aos 18 meses de idade,
com o aparelho de amplificacdo sonora individual (AASI),
e acompanhamento sistemdtico em programa de reabilitagdao
fonoaudiolégica, com enfoque na comunicagdo oral, em sua
cidade de origem.

O paciente chegou ao Programa de Implante Coclear do
hospital, aos 2 anos de idade, ja adaptado aos aparelhos de
amplifica¢do sonora individuais e inserido em um programa
de reabilitacio motora desde os 12 meses de idade. J4 estava
também matriculado como aluno de escola regular infantil.

Protocolo de avaliacao pré-cirirgica para criancas com
paralisia cerebral

Os critérios institucionais utilizados durante a fase pré-
-cirtirgica foram considerados para o estudo deste paciente™.
O processo de avaliacdo pré-cirtrgica foi realizado por
uma equipe interdisciplinar, formada por fonoaudidlogos,
médicos, psicologos, e assistentes sociais. A avaliacdo fo-
noaudioldgica compreendeu os seguintes procedimentos:
Audiometria de Reforco Visual (ARV), Limiar de Deteccao
Verbal (LDV), Imitanciometria (I), Emissdoes Otoactsticas
Evocadas transiente e produto de distor¢dao (EOEt/dp), Po-
tenciais Evocados Auditivos de Troco Encefilico (PEATE),
Resposta Auditiva de Estado Estdvel (RAEE); e aplica-
¢do dos seguintes questiondrios e escalas: Infant Toddler
Meaningful Auditory Infant Scale 1T-MAIS)"9, Meaningful
Useful Speech Scale (MUSS)®, Production Infant Scale
Evaluation (PRISE)D, Inventdrio MacArthur: primeiras
palavras e gestos!'?, Escala de Gesel e Amatruda®, Early
Language Milestone Scale (ELM)". Apés a aplicacdo destes
procedimentos, foram atribuidas as Categorias de Audi¢ao®,
de Linguagem Expressiva®, e classificacdo quanto ao Modo
de Comunicagdo predominante®.

475

As avaliagdes médicas compreenderam as dreas da otorri-
nolaringologia e da neurologia. Foram realizados exames clini-
cos e de imagem: tomografia computadorizada das mastdides
(TC), ressonancia magnética de cranio, da fossa posterior e
regides temporais (RM).

A drea de psicologia avaliou o paciente e sua familia. Aliada
aentrevista psicoldgica estruturada, utilizou-se a classificacao
quanto ao grau de permeabilidade da familia e ao estilo cog-
nitivo da crianga®.

RESULTADOS

A andlise dos achados audiolégicos na ARV, EOEt/pd,
PEATE, RAEE, e imitanciometria (Tabela 1), indicaram perda
auditiva sensorioneural de grau profundo bilateral, caracteri-
zando-a como desordem do espectro da neuropatia auditiva.
Aliados aos resultados audiolégicos, os achados na RM de
fossa posterior e regides temporais, descartaram hipoplasiaou
agenesia do nervo auditivo. Tais condicdes se presentes, sdo
contra-indicagdes ao IC.

A perda auditiva apresentada pelo participante do estudo,
ndo € considerada contra-indicagdo ao IC. A presenca de perda
auditiva sensorioneural profunda ou severa bilateral € uma das
condig¢des para que o individuo seja candidato ao IC.

Na ARV, realizada com estimulo warble em campo livre,
nao foi observada diferenca significativa entre os limiares sem
e com AASI (Tabela 1). O ganho de 25 dB para OD e de 20 dB
para OE com o uso do AASI, nio foi suficiente para alcancar
os limiares de audibilidade necessarios para a percepcao dos
sons de fala. O mesmo foi observado quanto a detec¢do de
fala (LDV), na qual o ganho foi equivalente para ambas as
orelhas: 30 dB (Tabela 1).

Deve ser considerado, além do ganho em decibels, 0 com-
portamento comunicativo do individuo perante o mundo sono-
ro com 0 AASI. Neste estudo, o participante ndo apresentou
mudanca significativa quanto ao comportamento comunicativo
durante o uso do AASI, para que este fosse mantido como
op¢do de tratamento para a deficiéncia auditiva em questdo.
Contudo, €é importante ressaltar que o participante fez uso
efetivo do AASI desde os 10 meses de idade, portanto, teve a
oportunidade de receber estimulacdo auditiva por aproxima-
damente 20 meses antes de receber o IC.

A estimulacdo auditiva precoce por meio do AASI, que
antecede a indicacdo do IC, favorece o processo de maturagdo
das estruturas do sistema auditivo, pois envia informacdes
sonoras para um sistema neural em formacao. Estas infor-
macdes sdo armazenadas e passam a constituir o repertério
mnemonico do paciente frente a0 mundo sonoro, o que nao
deixa de ser um importante fator para o desenvolvimento das
habilidades auditivas, de fala e de linguagem apds a cirurgia
de IC e, consequentemente, caracteristica importante para a
indicacdo do IC.

Os critérios considerados como contra-indicagao ao IC?,
ndo foram observados neste paciente; sdo eles: condi¢des
médicas que contra-indicassem a cirurgia; deficiéncia auditiva
causada por agenesia de cdclea, de nervo auditivo ou por lesdes
centrais; infec¢do ativa do ouvido médio, comprometimentos
graves neuroldgicos associados a deficiéncia auditiva.
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Neste estudo, apesar da PC ser considerada como uma
entidade neurolégica, a mesma nio foi considerada impeditiva
para o uso de IC, pois a drea afetada, neste caso especifico,
refere-se a drea motora.

A avaliag@o neuroldgica classificou a PC como quadripa-
resia atetéide de grau moderado, com maior prejuizo motor no
lado esquerdo e membros superiores. A avaliagdo neuroldgica
e a avaliacdo psicoldgica descartaram alteracdes cognitivas ou
condicdes psicopatoldgicas em associacio a PC que pudessem
interferir no processo de habilitacdo com o IC. Desta forma,
acredita-se que o uso do IC pode otimizar as habilidades re-

ceptivas e promover integracao dos estimulos auditivos, pos-
sibilitando o desenvolvimento de habilidades comunicativas.

Sendo assim, os resultados da avaliagdo pré-cirurgica
foram analisados pela equipe, e considerados favordveis para
a indicagdo da cirurgia de IC (Tabelas 1 e 2).

A indicagdo do IC foi discutida com a familia do paciente
e, apds a concordancia da familia com a realizacao da cirurgia,
o paciente recebeu o IC da marca Advanced Bionics modelo
HiRes 90K, com insercio total dos eletrodos na cclea esquer-
da. A idade do paciente na cirurgia era de 2 anos e 7 meses;
a ativacdo do implante coclear foi realizada um més apds a

Tabela 1. Resultados da avaliagado pré-cirurgica utilizado para indicagcdo do implante coclear em criangas com paralisia cerebral: aspectos

fonoaudioldégicos

Avaliagoes Resultados
Avaliagao fonoaudiologica oD OE
ARV (campo livre)
Sem AASI 95 dB 95 dB
Com AASI 70 dB 75 dB
LDV (campo livre)
Sem AASI 85 dB 90 dB
Com AASI 55 dB 60 dB
Timpanometria Curva A Curva A

Pesquisa do reflexo estapediano
EOE
Transiente

Produto de distorgcao

Reflexos ausentes

Ausente
Presente

Reflexos ausentes

Ausente

Presente

PEATE Ausente com microfonismo coclear Ausente com microfonismo coclear
RAEE Presente em 110 dB Presente em 110 dB
Questionarios

IT-MAIS 40%

MUSS 27,5%

PRISE 59%

Inventario MacArthur

Area de predominio: agdes e gestos

Escalas / Categorias

Escala ELM
Funcéo auditiva receptiva 38,5%"
Funcao auditiva expressiva 383,4%"
Funcao visual 100%*

Escala de Gesell e Amatruda

Comportamento comunicativo 18 meses
Comportamento motor grosseiro 12 meses
Comportamento motor delicado 10 meses
Comportamento de linguagem 6 meses
Comportamento pessoal-social 14 meses
Categoria de audi¢ao 0!
Categoria de linguagem expressiva 12
Modo de comunicagao predominante 238

* Andlise quantitativa dos itens apresentados pela criangca em cada fungao

Legenda: OD = orelha direita; OE = orelha esquerda; dB = decibel; ARV = audiometria de reforco visual; LDV = limiar de detecgao verbal; AASI = aparelho de am-
plificagdo sonora individual; EOE = emissdes otoacusticas evocadas; PEATE = potencial evocado auditivo de tronco encefdlico; RAEE = resposta auditiva de estado
estavel; ' = ndo detecta a fala; 2 = auséncia de fala ou vocalizagdes indiferenciadas; @ = comunicagéo por meio de gestos
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Tabela 2. Resultados da avaliacédo pré-cirurgica utilizado para indicagéo do implante coclear em criancas com paralisia cerebral: aspectos psi-

coldgicos, médicos e avaliagdes por imagem

Avaliagoes

Resultados

Avaliagao psicoldgica
Entrevista psicoldgica

96,4%

Estilo cognitivo da crianga 100%

Grau de permeabilidade da familia

Auséncia de psicopatologias na crianga e na familia

Avaliacoes clinicas médicas

Neurologia

Auséncia de comprometimentos associados a PC

Quadriparesia atetéide de grau moderado, maior prejuizo motor no lado esquerdo

Otorrinolaringologia

Auséncia de contra-indicagdes a cirurgia de IC

Espectro da neuropatia auditiva de grau profundo bilateral

Avaliagdes por imagem
RM de cranio
TC das mastoides

RM da fossa posterior e regides temporais

Aumento do espago subaracndideo frontal bilateral e auséncia de lesdes isquémicas
Auséncia de anormalidades

Auséncia de anormalidades

Legenda: PC = paralisia cerebral; IC = implante coclear; RM = ressonancia magnética; TC = tomografia computadorizada

cirurgia e o acompanhamento estd sendo realizado sistemati-
camente no hospital.

DISCUSSAO

A avaliacdo médica e fonoaudioldgica para a definicdo do
tipo e grau da perda auditiva nesta crianca se diferenciaram
das existentes no protocolo padrdo, pela particularidade da
crianga avaliada possuir paralisia cerebral. A bateria de testes
e procedimentos foi fundamental para descartar perda auditiva
de cardter central. A perda auditiva de etiologia central € consi-
derada contra-indicacdo ao IC. Em casos de lesdes encefalicas
extensas, outras regides corticais, além dos centros motores,
podem ser atingidas. Desta maneira, os exames por imagem
(RM/TC) foram considerados auxilios valiosos e essenciais
para o diagndstico audiolégico.

A aplicag@o das escalas de desenvolvimento de Gesel
e Amatruda®™ e a Escala ELM" nos indicou o estado de
desenvolvimento do paciente em outros dominios, além das
habilidades auditiva e linguistica. Neste caso, era esperado
encontrar atraso no desenvolvimento global, compativeis com
o quadro de paralisia cerebral, e pontuacdes rebaixadas nos
questiondrios aplicados, o que de fato foi observado (Tabela
1). Apenas no dominio da fung¢do visual o paciente ndo apre-
sentou atraso em relac@o a idade cronolégica. No questiondrio
PRISE""Y, que se refere as vocalizacoes e habilidades comu-
nicativas, o paciente apresentou pontuacido acima de 50%,
reafirmando seu potencial comunicativo.

E importante realcar que um grupo de criancas com PC e
deficiéncia auditiva sempre serd considerado um grupo hete-
rogéneo. A tnica semelhanga reside no fato de apresentarem
deficiéncia auditiva, e serem candidatas ao IC. Em contrapar-
tida, as demais caracteristicas do quadro motor e cognitivo,
sdo distintas, podendo se apresentar potencialmente como
varidveis no processo de avalia¢do e, consequentemente, de
habilitagdo e reabilitacio com o IC. Por este motivo, este
estudo refor¢a a necessidade de avaliar integralmente uma

crianca com PC, em equipe interdisciplinar, considerando-se
os aspectos individuais de desenvolvimento de cada crianga.
Neste estudo, o participante apresentou caracteristicas favo-
rdveis a indicacdo do IC.

A maioria das pesquisas internacionais englobaram na
amostra de estudo criangas com diferentes defici€ncias associa-
das, incluindo a PC como sendo uma delas®*>7®. Apenas um
artigo tratou exclusivamente do implante coclear em criangas
com paralisia cerebral®’. Este estudo avaliou a percepcio e
a inteligibilidade de fala destas criancas apds determinados
periodos de uso do IC. No entanto, a respeito do processo de
avaliagdo pré-cirtrgica, nio existem informagdes.

Os artigos sobre implante coclear nesta populagdo de
criangas, com PC ou outras deficiéncias associadas a surdez,
possuem como tema central a andlise dos beneficios observa-
dos ap6s o uso do IC, em relacdo a percepcio e a producio de
fala. O processo de avaliacdo anterior a indicacdo do IC ndo é
estudado de maneira aprofundada. Desta maneira, € possivel
deduzir que as avaliacdes e critérios utilizados para a selecio
de criancas com multiplas deficiéncias candidatas ao implante
coclear, ndo se diferiram grandemente dos protocolos e crité-
rios ja utilizados para criangas com deficiéncia auditiva isolada,
nos diferentes centros onde os estudos foram realizados.

Os critérios de indicac@o do IC para criangas com PC, neste
estudo, ndo se distinguiram dos ja utilizados para criangas com
deficiéncia auditiva isolada®. Entretanto, o processo de avalia-
¢do pré-cirdrgica deve apresentar instrumentos direcionados
aos aspectos globais do desenvolvimento, e especificos para
cada deficiéncia associada a surdez, neste caso a PC. Isto sera
fundamental para estabelecer o progndstico, bem como para
conduzir o processo de orientac¢do e aconselhamento familiar,
especialmente no que se refere as expectativas da famdilia.

Para criancas que apresentam paralisia cerebral ou outras
deficiéncias associadas a surdez, a documentagdo pré-cirdrgica
sobre o desempenho funcional em diferentes dreas do desen-
volvimento € valiosa e necessdria. Pode facilitar a obtencao
de medidas para quantificar e qualificar os progressos apds o
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uso do IC, e provavelmente gerar discussdes muito além do
beneficio auditivo e de fala para criancas com PC, em especial,
quanto a qualidade de vida.

COMENTARIOS FINAIS

Neste estudo de caso, a PC nio foi considerada contra-
-indicacdo para o IC. O caso descrito apresentou todos os
critérios necessdrios para receber o IC. Entretanto, ressalta-
-se a importancia de uma equipe interdisciplinar para a ca-
racterizacdo do estado de satude geral, bem como dos niveis
de desenvolvimento globais da crianga candidata ao IC que
apresente em associacdo a paralisia cerebral ou qualquer outra
desabilidade adicional.

Avaliacdes direcionadas e amplas durante o processo de
indicacdo do IC para este grupo de criangas auxiliam na de-
cisdo de indicacdo ou ndo indicagdo do IC, além de trazerem
informacdes Uteis para o planejamento terapéutico, e funda-
mentalmente para enriquecer as orientacdes dadas aos pais
sobre o progndstico da crianga.
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ABSTRACT

Cerebral palsy (CP) is the most common motor disorder in childhood, and is usually associated with other disabilities, including
hearing impairment. Studies regarding the indication of cochlear implant (CI) for children with cerebral palsy and hearing impair-
ment are restricted internationally, and, in Brazil, non-existent. Therefore, the purpose of this study was to describe the process of
pre-surgical assessment of a child with CP who was a candidate for cochlear implantation. The study was conducted with a boy, 2
years and 6 months old, with CP and bilateral hearing impairment. The pre-surgical protocol followed the procedures already used
at the Hospital for Rehabilitation of Craniofacial Anomalies, including: speech-language pathology and audiological, neurological,
otorhinolaryngological, and psychological evaluations through clinical observations, questionnaires, and imaging findings. The
patient was diagnosed with profound and bilateral auditory neuropathy spectrum disorder, moderate quadriparesis athetoid, global
developmental delay (except in visual function), presence of intentional communicative behavior, good social contact, absence of
intellectual impairments or other additional disabilities within the clinical framework of CP, and a family integrated to the treatment.
Based on the results obtained, the CI was recommended to this patient, who is currently enrolled in a systematic monitoring program.
This study highlights the importance of the pre-surgical protocol for children with CP who are candidates for CL. Through assessment

tools directed to the global aspects of development, one can obtain specific information that improve parent counseling regarding the

child’s prognosis and make it possible to trace actual hearing rehabilitation goals.

Keywords: Cochlear implantation; Cerebral palsy; Hearing loss; Child; Evaluation; Developmental disabilities
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