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SUMMARY

Introduction: Treacher-Collins syndrome is characterized by craniofacial malformations, narrowing of the external auditory
canal (EAC), and, in 30% of cases, agenesis of the canal and ossicular chain defects. The use of hearing aids (HA) is not possible
in cases in which agenesis or stenosis of the EAC accompanies conductive deafness. In contrast, bone conduction implants
such as the Bone Anchored Hearing Aid (BAHA®) allow direct stimulation of the cochlea and are thus superior to conventional
hearing aids in cases of severe conductive hearing loss.

Objective: To present 2 cases of patients with Treacher-Collins syndrome who underwent implantation of BAHA®.

Cases Reports: The first patient was a 52-year-old woman diagnosed with Treacher-Collins syndrome who presented with
severe bilateral mixed hearing loss and a history of unsuccessful previous use of a bone contact conduction device. The BAHA®
implantation was uneventful, and the post-operative results were good. The second patient was a 14-year-old girl who was also
diagnosed with Treacher-Collins Syndrome with bilateral moderate conductive hearing loss by audiometry. The use of a bone
vibrator contact device did not improve her hearing; however, implantation of a BAHA® resulted in a decreased gap postoperatively.
Final comments: BAHA® hearing devices provide adequate rehabilitation and consequent improvement of the quality of life
in patients with Treacher-Collins syndrome.
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Resumo

Introducio: A sindrome de Treacher-Collins manifesta-se por malformagoes craniofaciais; o conduto auditivo externo apre-
senta-se estreitado e em 30% dos afetados hd agenesia do mesmo ou defeitos da cadeia o O uso do aparelho de amplificacao
sonora (AASI) nao é possivel nesses casos de agenesia ou estenose de MAE , acompanhadas de surdez de condugao. Na prétese
de conducgao éssea (BAHA) ocorre estimulacao direta da céclea com vantagens sobre os AASI convencionais nos casos de
disacusia condutiva severa.

Objetivo: Apresentar dois casos de pacientes com Sindrome de Treacher-Collins submetidos a implante de BAHA. RELATOS
DE CASO: Paciente, sexo feminino, 52 anos, com diagndstico de Sindrome de Trecher-Collins e com perda auditiva mista severa
bilateral ja tendo feito uso de vibrador ésseo de contato sem sucesso.Submetida a implante de BAHA sem intercorréncias com
bons resultados no pds operatdrio. Paciente, sexo feminino, 14 anos, também com diagnéstico de sindrome de Treacher-
Collins, com audiometria demonstrando perda condutiva moderada bilateral;fez uso de vibrador 6sseo de contato sem melhora
auditiva; foi submetida a implante de BAHA com diminui¢ao do “gap” no pds operatdrio.

Consideracoes Finais: O BAHA auxilia na reabilitacao auditiva e consequentemente na melhora da qualidade de vida de
pacientes com Sindrome de Treacher-Collins.

palavras-chave: Disostose Mandibulofacial; Perda Auditiva Condutiva; Conducio Ossea.

malformacoes craniofaciais, provavelmente por perturba-
cao no desenvolvimento das células da crista neural,
originadasa partir do primeiro e segundo arcos branquiais
A sindrome de Treacher-Collinsmanifesta-se por e placédios nasais (1).

INTRODUCAO
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O pavilhao auricular é frequentemente deformado,
com excesso de pregueamento e pode ter implantacio
baixa. O meato acustico externo (MAE) apresenta-se
estreitado e em 30% dos afetados ha agenesia do mesmo
ou defeitos da cadeia ossicular, acompanhadas de perda
auditiva do tipo condutiva. Surdez neurossensorial profun-
da é rara (2).

Ousodoaparelho de amplificacao sonora individual
(AASD nao é possivel nesses casos devido a impossibilida-
de de estimulacao pela via aérea. A cirurgia reconstrutora
do pavilhaoauriculare do MAE apresenta grande dificulda-
de técnica e resultados nao tao animadores (2).

A proétese de conducao 6ssea (BAHA®) foi desen-
volvida por Tjellstrom em 1977, apresentando vantagens
sobre osaparelhos de conducao 6ssea convencionais; ja foi
implantada em mais de 20.000 pacientes no mundo e
através da transmissio vibratoria pelo cranio, ocorre
estimulaciao direta da coclea com vantagens sobre os AASI
convencionais nos casos de disacusia condutiva (3).

Os implantes osteointegrados foram descritos pela
primeiravezem 1977 por Tjellstrom, na Suécia, utilizando-
se do sistema Branemark de implantacao, para tratar
pacientes com perda auditiva condutiva ou mista, que nao
poderiamusar aparelho auditivo de conducao convencio-
nal. O procedimento é um processo de duas etapas, com
média de trés meses de intervalo entre o implante e a
colocacao do processador. Nesse intervalo de tempo, a
osseointegracao do implante é fundamental para o sucesso
do Sistema BAHA, garantindo assim a estabilidade do
implante (9,12).

O uso do AASI ou técnicas cirargicas podem tratar
diversas causas de perdas auditivas mistas ou condutivas.
Entretanto, pacientes com agenesia ou estenose de condu-
to auditivo externo e em alguns casos de otite média
crénica, otite externa cronica e pés-mastoidectomia aberta
nao é possivel adaptacaoao AASI ou os resultados cirargi-
cos sao pobres devido a impossibilidade de estimulacao
pelaviaaérea, adaptacao ruim, podendo gerar problemas
como desconforto e otorreia. Nestes casos, as proteses de
conducao 6ssea tipo tiara seria uma melhor opcao. Porém,
estas préteses também apresentam problemas que podem
levarao abandono do seuuso. Os pontos negativos seriam
irritacao da pele pela constante pressio no local de apoio
doaparelho,estética prejudicada e a dificuldade de manter
a tiara bem posicionada em criancas, pois é facilmente
removivel (7).

Ossistema BAHA® constitui numa alternativa interes-
sante nesses casos e comvantagens sobre os aparelhos de
conducio 6ssea convencionais. Apresenta resultados ex-
celentes nos casos de disacusia condutiva, porém apresen-

ta limitacoes nos casos de surdez neurossensorial associada
(12). A cirurgia de implantacao é um procedimento seguro
com raras complicacoes importantes.

REVISAO DE LITERATURA

Os implantes osteointegrados foram descritos pela
primeiravezem 1977 por Tjellstrom, na Suécia, utilizando-
se do sistema Branemark de implantacdao, para tratar
pacientes com perda auditiva condutiva ou mista, que nao
poderiam usar aparelho auditivo de conducao convencio-
nal. O procedimento é um processo de duas etapas, com
média de trés meses de intervalo entre o implante e a
colocacao do processador.Nesse intervalo de tempo, a
osseointegracao do implante é fundamental para o sucesso
do Sistema BAHA®, garantindo assim a estabilidade do
implante (9,11).

O uso do AASI ou técnicas cirargicas podem tratar
diversas causas de perdas auditivas mistas ou condutivas.
Entretanto, pacientes com agenesia ou estenose de condu-
to auditivo externo e em alguns casos de otite média
crdnica, otite externa cronica e pés-mastoidectomia aberta
nao é possivel adaptacaoao AASI ou os resultados cirargi-
cos sao pobres devido a impossibilidade de estimulacao
pelavia aérea, adaptacao ruim, podendo gerar problemas
como desconforto e otorreia. Nestes casos, as proteses de
conducao 6ssea tipo tiara seria uma melhor op¢ao. Porém,
estas proteses também apresentam problemas que podem
levarao abandono do seuuso. Os pontos negativos seriam
irritacao da pele pela constante pressao no local de apoio
doaparelho,estética prejudicada e a dificuldade de manter
a tiara bem posicionada em criancas, pois é facilmente
removivel (3).

Ossistema BAHA® constitui numa alternativa interes-
sante nesses casos e com vantagens sobre os aparelhos de
conducio 6ssea convencionais. Apresenta resultados ex-
celentes nos casos de disacusia condutiva, porém apresen-
ta limitacoes nos casos de surdez neurossensorial associada
(12). A cirurgia de implantacao é um procedimento seguro
comraras complicacoes importantes.

APRESENTACAO DOS CASOS

CASO 1: S.A.T. 52 anos, com queixa de hipoacusia
bilateral desde o nascimento, diagnosticada como Sindrome
de Treacher-Collins .Ao exame fisico apresentava atresia
de MAE. Exame audiométrico revelava perda mista severa
bilateral e tomografia computadorizada de ossos temporais
com atresia de MAE, sem alteracdes em orelha média ou
interna (Figura 1). Utilizou vibrador 6sseo de contato tipo
tiara por 10 anos, notando, recentemente, piora da audicao.
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Figura 1. Tomografia computadorizada de ossos temporais
corte axial demonstrando atresia de conduto auditivo exter-
no.

Optado por implante de BAHA® em mastoide esquerda
apo6s avaliacao conjunta com fonoaudidlogas e consenti-
mento da paciente. Procedimento cirargico ocorrido sem
intercorréncias, utilizada técnica de incisio vertical (Figu-
ra2). Como complicacao tardia apresentou crescimento de
pele sobre o implante de titinio que foi resolvido com
resseccao simples em consultério. Periodo de
osteointegracao de 4 meses. Refere que esta satisfeita com
oresultado obtido, com melhora significativa no trabalho e
ematividades do dia a dia como assistir televisao, conversar
com amigos, atender telefonemas e ouvir musicas. Usa a
prétese 12 horas por dia, com inconveniente da curta
duracao da bateria (13 dias). Os resultados audiométricos
obtidos com uso da prétese foram diminuicao do limiar de
recepcao de fala(SRT) em 35 dB e apresentou indice de
reconhecimento de fala com 65 dB de 92% (Figura 4).

CASO2:K.V.F,, 14anos, comdiagnéstico de Sindrome
de Treacher-Collins e queixa de baixo rendimento escolar.
Ao exame fisico apresenta agenesia completa de MAE.
Audiometria revelava perda condutiva moderada bilateral
com “gap” de 50dB. Fez uso de vibrador 6sseo de contato
portrés anos.Realizado implante de BAHA®, com utilizacao
do dermatomo para confeccao do retalho cutaneo~ perio-
do de osteointegracao de 5 meses. Nao houve complica-
coes tardias nesse caso. Sua audiometria pés implante
demonstrou diminuicio do SRTem 35 dB, com indice de
reconhecimento de fala de 96% a 65dB (Figura 5). A
paciente referiu boa adapta¢ao coma protese, melhora do
rendimento escolar e do convivio social, bem como um
impacto positivo em sua qualidade de vida (Figura 3). Os
dois procedimentos foram realizados em centro cirtrgico,
sob anestesia geral e ndo apresentaram complicacoes
imediatas como sangramento, dor intensa ou infecc¢ao.
Ambos os pacientes assimilaram adequadamente os cuida-
dos de higiene com o implante.

Figura 2. Intra-operatério com o parafuso de titanio implan-
tado em cortical da mastoide.

Figura 3. Processador de fala acoplado.

DiscussAo

A prétese de conduciao 6ssea foi desenvolvida por
Tiellstrom em 1977. Este aparelho se constitui de um
parafuso de titanio que é implantado na cortical do osso
mastéideo e uma unidade externa. Esta unidade externa se
constitui no processador que capta a energia sonora do
ambiente e o transforma em energia mecinica que se traduz
emvibraciao, estimulando a cortical do osso temporal (9).

A proétese de vibracio 6ssea tipo tiara era o Gnico
recurso disponivel para os casos de perda condutiva que
nao se beneficiavam com o uso do aparelho de amplifica-
ciao sonora individual (AASI), como nos casos de
malformacoes congénitas de orelha externa e CAE. Porém,
apresenta algumas desvantagens que acabam impedindo
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Figura 4. Audiometria de campo livre do caso 01 apds
procedimento com e sem BAHA.

uma boa adaptacao: desconforto pela pressio constante
exercida pela tiara, qualidade sonora pobre pela atenuacao
através da pele dos sons de alta frequéncia, dificuldades de
posicionamento em criancas e estética. A prétese de
conducao 6ssea veio contornar alguns destes problemas:
nao produz pressao alguma na pele, melhor qualidade
sonora, permanece firmemente posicionada no osso tem-
poral, esteticamente é mais aceitavel (10).

Na selecao do paciente candidatoaouso da prétese
é necessaria avaliacao auditiva, considerando suas limita-
coes nos casos de disacusias neurossensorias. Ja na perda
do tipo condutiva nao existe limite na sua utilizacao, pois
a estimulacao auditiva é realizada por via aérea (2). A
tomografia de ossos temporais deve ser sempre realizada
no pré-operatério para avaliar espessura do cranio, posicao
donervo facial, fossa média e seio sigmoide, a fim de evitar
complicacoes (5).

O uso da prétese de conducao dssea em pacientes
commalformacoes congénitas, como nos casos de Sindrome
de Treacher-Collins, é uma excelente alternativa e de baixo
risco cirdrgico. Em muitos casos o tratamento cirtrgico da
atresia de MAE nao apresenta bons resultados. As principais
complicacoes sioa reestenose, laterizacao do nervo facial,
lesao do nervo facial e da articulacao temporo-mandibular
(7).Aincidéncia de reestenose gira em torno de 20a 50%(8).

A escolha do lado a ser realizado o implante seria
aquele com melhor limiar neurossensorial.Nos casos de
limiares simétricos ha estudos que mostram vantagens na
utilizacao bilateral do BAHA® com maior grau de satisfacao
dos pacientes (3,7).

O processo de osteointegracio é uma conexao
funcional e estrutural direta entre o tecido 6sseo e a

Figura 5. Audiometria de campo livre do caso 02 apds
procedimento com e sem BAHA.

superficie do implante, sem a presenca de tecido fibroso
envolvendo-os. A osteointegracio é um reflexo da cicatri-
za¢ao do endosteo, que consiste num processo de forma-
caotampao e hematoma, resolucao tampao, migracao de
células osteogénicas e neoformacao 6ssea. O processo de
cicatrizacao 6sseo adjacente ao implante é idéntico ao
fisiol6gico. Ocorre uma anquilose entre a interface do
implante em contato com a superficie 6ssea no pos-
operatério imediato que é mantido através de um equili-
brio dinimico no periodo apos a osteointegracao (10).

Os principais problemas intra-operatérios na im-
plantacaio do BAHA® sao exposi¢ao do seio sigmoide e da
dura mater, formacao de fistula liquérica e hemorragias. Em
criancas pode ocorrer implantacao incompleta do pino de
titdnio devido a espessura mais fina da calota craniana. As
complicacoes pds-operatdrias seriam necrose do retalho
ou reacoes do tipo hiperemia, granulacoes ou irritacao;
falha na osteointegracao; traumatismos e infeccao no sitio
cirargico.A frequéncia de perda do implante é em torno de
5% (8). Ja em crianc¢as essa taxa ¢ um pouco maior,
variando de 7,5 a 15% (2,4). Complicacao maior como
abscesso cerebral constitui evento raro (6).

Ouso do BAHA® em pacientes com malformacoes
congénitas, como nos casos de Sindrome deTreacher-
Collins, é uma excelente alternativa e de baixo risco
cirdrgico. Em muitos casos o tratamento cirargico da atresia
de MAE nao apresenta bons resultados.

CONSIDERACOES FINAIS

O BAHA® auxilia na reabilitacio auditiva e
consequentemente na melhora da qualidade de vida de
pacientes com Sindrome de Treacher-Collins.
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