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SUMMARY

Introduction: Sudden hearing loss (SHL) is an ENT emergency defined as sensorineural hearing loss (SNHL) > 30 dB HL
affecting at least 3 consecutive tonal frequencies, showing a sudden onset, and occurring within 3 days. In cases of SHL, a
detailed investigation should be performed in order to determine the etiology and provide the best treatment. Otoacoustic
emission (OAE) analysis, electronystagmography (ENG), bithermal caloric test (BCT), and vestibular evoked myogenic potential
(VEMP) assessments may be used in addition to a number of auxiliary methods to determine the topographic diagnosis.
Objective: To evaluate the contribution of OAE analysis, BCT, VEMP assessment, and magnetic resonance imaging (MRD) to
the topographic diagnosis of SHL.

Method: Cross-sectional and retrospective studies of 21 patients with SHL, as defined above, were performed. The patients
underwent the following exams: audiometry, tympanometry, OAE analysis, BCT, VEMP assessment, and MRI. Sex, affected side,
degree of hearing loss, and cochleovestibular test results were described and correlated with MRI findings. Student’s t-test was
used for analysis of qualitative variables (p < 0.05).

Results: The mean age of the 21 patients assessed was 52.5 + 15.3 years; 13 (61.9%) were women and 8 (38.1%) were men.
Most (55%) had severe hearing loss. MRI changes were found in 20% of the cases. When the audiovestibular test results were
added to the MRI findings, the topographic SHL diagnosis rate increased from 20% to 45%.

Conclusion: Only combined analysis via several examinations provides a precise topographic diagnosis. Isolated data do not
provide sufficient evidence to establish the extent of involvement and, hence, a possible etiology.
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Resumo

Introducao: A surdez subita (SS) é uma urgéncia otorrinolaringolégica definida como toda perda auditiva neurossensorial
(PANS), igual ou maior que 30dB, acometendo pelo menos trés freqiiéncias tonais consecutivas, de instalacao stbita, ocorrendo
em até trés dias. Nesses casos, deve-se realizar uma investigacao detalhada a fim de definir sua provavel etiologia e o melhor
tratamento para o caso. Emissoes otoacusticas (EOA), prova caldrica (PC) e potencial miogénico evocado vestibular (VEMP)
podem auxiliar na determinacao do diagnéstico topografico da SS.

Objetivo: Avaliar a contribuicio dos exames de EOA, PC, VEMP e RM no topodiagndstico da SS.

Método: Estudo transversal e retrospectivo de 21 pacientes com SS, submetidos aos seguintes exames: audiometria, timpanometria,
EOA, PC, VEMP e RM. Sexo, lado acometido, grau da perda auditiva e resultados dos testes audiovestibulares foram descritos
e relacionados com achados da RM. As variaveis qualitativas foram calculadas por meio do teste-t de Student, admitindo-se
nivel de significincia estatistica de 5% (p < 0,05).

Resultados: A idade média dos 21 pacientes foi de 52.5 + 15.3 anos; 13 (61.9%) eram do sexo feminino e 8 (38.1%) do sexo
masculino. A maioria (55%) apresentou perda auditiva severa. Alteracées na RM foram observadas em 20% dos casos. Ao
adicionar as informagoes dos testes audiovestibulares a2 RM, a taxa de diagndstico topografico aumentou de 20% para 45%.
Conclusao: Somente a analise combinada de testes audiovestibulares leva um diagnéstico topografico preciso. Exames iso-
lados nao permitem estabelecer a extensao do quadro e sua provavel etiologia.

Palavras-chave: surdez subita, diagndstico, testes vestibulares, testes auditivos.
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INTRODUCAO

Surdez suabita (SS) ¢é urgéncia
otorrinolaringolégica que, apesar de descrita pela primeira
vez na literatura em 1944 (1), ainda hoje permanece
pouco compreendida. Pode ser definida, de acordo com
National Institute for Deafness and Communication Disorders
(NIDCD), como toda perda auditiva neurossensorial (PANS),
idiopatica, igual ou maior que 30dB, acometendo pelo
menos trés freqliéncias tonais consecutivas, de instalacao
subita ocorrendo em até trés dias (2).

uma

Sua incidéncia é de 5a 20 casos por 100.000 pessoas
por ano nos EUA (3), 8 por 100.000 pessoas por ano na
Tailandia (4), 27,5 por 100.000 pessoas por ano no Japao
(5), pais em que foi observado seu aumento de cerca de
sete vezes nos ultimos 30 anos. Aparentemente, seu Curso
natural leva 2 recuperacdo espontinea em 45 a 65% dos
casos (6-8). Quando considerados os pacientes submetidos
aterapia medicamentosa, as taxas de recuperacao situam-
se entre 50 e 78% (5, 9). Cerca de metade dos pacientes
submetidos a tratamento recupera a audi¢io nos primeiros
dias e a outra metade em até trés meses; um pequeno
percentual apresenta recuperacao tardiamente (9).

Apesar de sua apresentacao subita, muitas vezes
associada a sintomas como tontura e zumbido, sua
fisiopatologia ainda esta por ser definida. A bateria de testes
para investigacao diagnodstica falha em identificar sua
etiologia em até 88% dos casos (10). A lista de agentes
potencialmente causadores ou associados a SS € longa e
muitos deles sao fatores etiol6gicos, como o schwannoma
donervovestibular, infec¢des, acidente vascular encefalico
e processos neopldsicos; enquanto outros sio apenas
fatores associados, cuja relacao causal ainda esta por ser
estabelecida (mecanismos virais, autoimunes, vasculares)
(11-13). Odiagnéstico precoce facilita o manejo terapéutico
e melhora qualidade de vida dos pacientes.

O zumbido e a plenitude auricular sao relatados em
95% dos pacientes com SS, enquanto a tontura estd
presente em 55% dos casos; esta, quando presente, aponta
oacometimento do labirinto posterior e sugere pior prog-
nostico (14). A investigacao detalhada dos pacientes com
SS deve ser realizada em todos os casos, e seu principal
objetivo é procurar determinar a etiologia do evento, na
tentativa de fornecer o tratamento mais adequado ao caso.
Além disto, a avaliacio clinica e complementar pode
fornecer novos dados e um panorama mais detalhado do
prognéstico dos pacientes com SS idiopatica.

Estudos recentes demonstram o papel de exames
como otoemissoes acusticas (EOA); eletronistagmografia
(ENG), incluindo a prova calérica (PC); e potenciais evo-

cados miogénicos vestibulares (VEMP) como provaveis
indicadores prognésticos, assim como, métodos auxiliares
na determinacao topodiagndstica nesses casos (15-17).

As EOA consistem em importante ferramenta para
avaliacao objetiva do funcionamento da orelha interna,
mais especificamente das células ciliadas externas (CCE)
da coclea. Correspondem a sinais acuisticos de baixa inten-
sidade gerados pela atividade mecanica naolineardas CCE
do 6rgaode Corti (18) As OEA podem ocorrer espontane-
amente (EOA espontianeas) ou na presenca de estimulo
acustico (EOA evocadas), que, uma vez amplificados,
podem ser captados no conduto auditivo externo (CAE)
(19). O estimulo sonoro que chega a coéclea provoca
movimento da membrana basilar que, por sua vez, causa
deflexao dos estereociclios das CCE, fluxo de ions, diferen-
ca de voltagem e subsequente contracao destas células,
gerando eletromotilidade, provavel responsavel pelo fe-
nomeno das EOA. A presenca de EOA indica que o
mecanismo condutivoda orelha (CAE, membrana timpanica
e cadeia ossicular) e as CCE estao funcionando adequada-
mente; e portanto, diante de qualquer perda auditiva (PA),
esta informacao possui valor clinico mais abrangente do
que a auséncia das mesmas. Contudo, devemos lembrar
que as EOA nao fornecem informacoes sobre as células
ciliadas internas (CCI), o oitavo nervo craniano e ou asvias
auditivas ascendentes. As EOA espontianeas sinalizam a
energia acustica de banda estreita proveniente da coclea
independente da presenca de estimulo sonoro, e nao
apresentam importancia clinica, pois s6 estao presentes
em40a 60% dos individuos com audi¢io normal®. ASEOA
evocadas podem ser EOA transientes (EOAT) e EOA por
produtos de distorcao (EOAPD). As EOAT sao respostas
provocadas por estimulo acustico, geralmente do tipo
clique, mas ainda podem serusados estimulos “frequéncia
especificos”, como toneburst e tone-tip. Apesar do clique
ser de banda larga e estimular amplamente toda a coclea,
as EOAT podem fornecer um padrao “frequéncia especi-
fica” da céclea, e as respostas gravadas podem ser divididas
por faixas de frequéncias representando seus diversos
segmentos (21). As EOAPD sao geradas em resposta a
apresentacao simultinea de dois tons puros (estimulos f1
e f2) a coclea. A céclea possui propriedades nao lineares
conhecidas, que causam mudancas na saida do sinal, nao
diretamente relacionadas ao sinal de entrada, criando
respostas em frequéncias diferentes daquelas fornecidas
pelos dois sinais de entrada. Essas respostas de saida sao
denominadas produtos de distorcao e indicam atividade
normal da orelha interna. O paradigma de captacao de
respostas 2f1-f2 € o mais utilizado por apresentar respostas
robustas e confiaveis. As EOAPD estio presentes em
praticamente toda populac¢ao com limiar auditivo normal.
As EOAsvém sendo amplamente utilizadas como método
objetivo e nao-invasivo de triagem de PA.. As EOA podem
ser Gteis ainda no diagnéstico diferencial entre perdas
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cocleares e retrococleares. Como elas se originam das CCE
(sistema auditivo periférico), espera-se encontrar respos-
tas compativeis com os limiares auditivos tonais no caso de
uma PA sensorial. Ja em patologias retrococleares, pode-se
encontrar EOA presentes, mesmo diante de PA pior que 45
dBHL e BERA comprometido, uma vez que as EOA
refletem a atividade auditiva sensorial pré-neural, oriunda
da céclea. Porém, ao que parece, este achado nao € mais
tao comum, estudos apontam que a proporcao de EOA
normais entre portadores de patologia retrococlear é de
cerca de 20%. Isto se da porque lesdes expansivas do
conduto auditivo interno (CAD e ou fossa posterior podem
comprometer o fluxo sanguineo da céclea e afetar a
presenca das EOA. Na SS trata-se de um método elegante
e rapido para confirmar a PA, afastar eventual surdez
psicogénica, e monitorar a evolucao do tratamento (15).

A ENG permite, por meio de estimulos periféricos
especificos, o registro grafico dos movimentos oculares,
sendo exame fundamental na investigacao das
vestibulopatias periféricas. APCanalisa a atividade isolada
de cada labirinto através da diferenca de temperatura do
conduto auditivo externo, que é transmitida ao labirinto
posterior. Essa variacao de temperatura gera uma corrente
de conveccao endolinfatica nos canais semicirculares (CSC)
horizontais, e o deslocamento da endolinfa devido a
diferenca de densidade pela mudanca de temperatura do
liquido. Essas correntes evocam estimulos despolarizantes
ou hiperpolarizantes nos canais horizntais, a depender do
tipo de prova (quente ou fria). Assim, a prova calorica
avalia a funcionalidade dos CSC horizontais e do nervo
vestibular superior, contribuindo para o estudo topografico
daintegridade das vias vestibulares ascendentes.

O potencial miogénico evocado vestibular (VEMP)
constitui exame vestibular recentemente desenvolvido,
usado clinicamente para analisar a funcao otolitica, sendo
o unico exame especifico para as vias vestibulares inferi-
ores. O saculo em vertebrados primitivos nao compode o
sistema vestibular, mas é uma estrutura do sistema auditi-
vo. Na maioria dos vertebrados e nos seres humanos, o
saculo é um 6rgao sensivel ao estimulo actstico envolvido
na funcao vestibular. Além de ser um exame nao invasivo
e de baixo risco para o paciente, o VEMP nao depende de
integridade coclear, podendo estar presente em pessoas
comsurdez profunda. Este potencial quando registrado na
regiao cervical e evocado por meio de um estimulo sonoro,
avalia a integridade do reflexo saculo-cdlico; que depende
da integridade funcional da macula do siculo, do nervo
vestibular inferior, do ndcleo vestibular lateral, do trato
vestibulo-espinal descendente, do nervo acessério, até o
musculo esternocleidomastéideo (ECM) e sua placa
neuromuscular. Portanto, trata-se de exame que diferente-
mente dos demais, possibilita o estudo de estruturas nao
habitualmente avaliadas nos exames vestibulares tradicio-

nais (saculo e nervo vestibular inferior); além das vias
vestibulares descendentes, ao mesmo tempo em que
também avalia as vias vestibulares ascendentes. Lesoes em
qualquer ponto dessa via podem resultar em exame
alterado. A literatura sobre os achados do VEMP em
pacientes com SS ainda é bastante controversa. Alguns
autores descrevem a existéncia de correlacao positiva
entre a presenca de VEMP normal e bom prognéstico para
a recuperacao auditiva em pacientes com SS (22, 23).
Enquanto outros observaram VEMP normal em todos os
pacientes com SS testados (24), ou ndo relacionaram o tipo
de resultado do VEMP com o prognéstico de recuperacao
auditiva. Entretanto, o VEMP pode contribuir para o diag-
néstico de diferentes doencas otoneurologicas, incluindo
doenca de Meniere, deiscéncia do CSC superior, vertigem
posicional paroxistica benigna (VPPB), neurites vestibula-
res, schwanoma vestibular; além de ser um 6timo método
de topodiagnéstco. Permite avaliar nao s6 as estruturas
neurais, mas principalmente as estruturas sensoriais do
saculo, que sdo sensiveis e capazes de responder ao
estimuloacustico, embora nao contribuam para a capacida-
de auditiva. Por exemplo, num caso de uma SS de origem
vascular, o esperado é que a extensao da lesao seja maior,
acometendo nao apenasa céclea, mas também vestibulo,
e comprometendo um maior nimero de estruturas sensé-
rio-neurais. Nesses casos, a analise conjunta de achados
resultantes de uma gama de exames audiologicos e
eletrofisiol6gicos, além de imagem, podera contribuir dire-
tamente para o diagndstico topografico da lesao, e
consequente prognostico de pacientes acometidos por SS.
Nos dias de hoje, o papel desses métodos diagnosticos
permanece incerto no campo da SS, sendo necessarios
estudos para melhor determinac¢ao da implicacao pratica
desses exames.

OBJETIVO

Avaliar a contribuicao dos exames de EOA, PC,
VEMP e RM no topodiagnédstico da SS.

METODO

Neste estudo de corte transversal foram incluidos
todos os pacientes com histéria de SS, conforme definicao
acima; regularmente atendidos no ambulatério de
Otoneurologia do Hospital das Clinicas da Faculdade de
Medicina da Universidade de Sao Paulo (HC-FMUSP), no
periodo de janeiro de 2011 a janeiro de 2012. Este estudo
foi previamente aprovado, sob protocolo nimero 1179/
07, pelo Comité de Etica da nossa instituicio. Todos
pacientes foram submetidos ao protocolo de atendimento
do ambulatério de SS, incluindo anamnese detalhada,
exame fisico otorrinolaringoldgico, além de exames com-
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plementares: audiometria tonal e vocal com imitanciometria,
EOA, ENG, VEMP, exames laboratoriais e ressonincia
magnética de orelha interna e tronco cerebral (RM). Todos
os exames foram realizados no HC-FMUSP.

Critérios de Inclusao

Foram incluidos neste estudo todos os pacientes que:
e fecharamdiagnostico para SS, caracterizada como PANS
em, no minimo, trés frequéncias tonais consecutivas, a
partir de 30dB, e que se desenvolveu em até 72 horas,
confirmada por audiometria; Naqueles pacientes que
nao possuiam audiometria prévia, considerou-se o lado
contra-lateral como limiar auditivo prévio.
e realizaram o exame de EOAPD.

Critérios de Exclusao

Foram excluidos os pacientes que:

e naoconcordaramem participar da pesquisa;

e quenao conseguiram dar seguimento ao acompanha-
mento ou com contraindicacoes a realizacio dos exa-
mes (presenca de objetos metalicos implantados no
corpo impossibilitando a realizacao da RM, perfuracao
de membrana timpanica impossibilitando a realizacao
da ENG com prova calérica a dgua, efusao de orelha
média, otoesclerose, ou disjuncio de cadeia ossicular
impossibilitando a realizacao de EOA por interferir no
seu resultado (aumento do falso-negativo).

Audiometria tonal e vocal com
imitanciometria

A audiometria incluiu a pesquisa dos limiares tonais
de via aérea (freqiiéncias de 250Hz a 8000Hz) e via 6ssea
(freqiéncias de 500Hz a 4000Hz), limiar de reconheci-
mento de fala (LRF) e indice percentual de reconhecimen-
to de fala (IPRF). Nas situacdes em que o paciente nao
discriminou a fala na intensidade maxima permitida pelo
aparelho, foi realizado o limiar de deteccao de fala (LDF).
A imitanciometria incluiu a pesquisa da curva
timpanométrica e dos niveis do reflexo estapediano con-
tra-lateral do musculo do estapédio (frequéncias de 500Hz
a4000Hz), consideramos reflexos presentes quando docu-
mentados em pelo menos 1 das 4 frequéncias testadas, e
reflexos ausentes para a auséncia emtodas as frequéncias
testadas. OPTA (Pure Tone Avarage) ou Limiar Tonal Puro
foi calculado pela média das frequéncias de 0.5, 1, 2, 4, 6
e 8kHz na audiometria tonal pura.

Emissoes otoacusticas - EOA

Para o registro das EOA inseriu-se uma sonda no
CAE, composta de um transdutor para emitir o estimulo

acustico, eum microfone para captar os sinais acisticos. A
sonda foi inserida no CAE utilizando-se uma oliva compa-
tivel com o tamanho do canal de cada paciente, imprescin-
divel para bloquear sons externos e minimizar ruidos de
fundo. Precedendo-se o registro, asseguramos que o CAE
estivesse livre de bloqueios ou colabamentos’. Para
garantiraquisicao adequada das OFA, o exame foi realizado
emambiente silencioso, com ruido nao superior a 40dB. O
paciente foi orientado a permanecer relaxado e evitar
movimentos de mandibula, degluticio ouvocalizacao, que
pudessem causar ruidos no CAE?Y. Foram realizadas EOAPD
nas intensidades de 65dBHL (F1) e 55dBHL (F2) nas
frequéncias entre 750 e 8000Hz. Foi considerado resposta
positiva com sinal ruido igual ou maior que 6dB em cada
frequéncia testada. Consideramos para analise as EOAPD
presentes quando houve resposta positiva em cinco ou
mais frequéncias. Nos casos de resposta positiva verificou-
se ainda se estas eram condizentes com os limiares auditi-
vos tonais. Foi o utilizado programa SCOUT, equipamento
Biologic (Natus, Mundelein, Il, EUA). As respostas presen-
tes sinalizavam funcionamento coclear (células ciliadas
externas).

Prova calorica - PC

Para avaliacao da PC, o paciente foi submetido a
rotina completa da ENG classica, coma finalidade de excluir
outros achados funcionais que pudessem influenciar as
respostas pos cloricas. Todos os individuos foram orientados
a abster-se de chocolate, café, cha preto, bebida com teor
alcoolico, tabaco e medicamentos sedativos do labirinto por
trés dias. O paciente também foi informado a nao utilizar
maquiagem ou creme facial e ndo ingerir liquidos ou
alimentos nas trés horas antecedentes a realizacio do
exame. Para a realizacao da ENG foi empregado o equipa-
mento Contronic. Para a PC adotamos o estimulo por
irrigacao comagua. Antes de iniciar o exame procedeu-se a
limpeza da pele da face (regiao periorbitaria direita, esquer-
da e frontal) comalcool a 70%. Para adequada captagcao dos
movimentos oculares, trés eletrodos de superficie foram
posicionados e fixados na pele do paciente. O eletrodo terra
(T), usado para evitar possiveis interferéncias elétricas
durante o registro da captacio grafica dos movimentos
oculares, foi posicionado na testa. O eletrodo 1 foi colocado
no canto lateral externo do olho direito, e o eletrodo 2 no
canto lateral externo do olho esquerdo, de forma que nio
houvesse limitacao a abertura e fechamento ocular. Durante
arealizacao do exame, o paciente foi posicionado na maca,
em decuabito dorsal, com cabeceira em elevacao de 30°. A
sequencia de testes foi composta por: (1) calibracao dos
movimentos oculares, (2) pesquisa do nistagmo espontaneo
de olhos abertos (NEOA), (3) pesquisa do nistagmo espon-
tineo de olhos fechados (NEOF), (4) rastreio pendular (RP),
(5) pesquisa do nistagmo optocinético (OPK), (6) pesquisa
do nistagmo de posicio (decubito lateral esquerdo (DLE),
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decubitolateral direito (DLD), Rose, Sentado), (7) pesquisa
do nistagmo de tor¢ao cervical [tor¢ao cervical para esquerda
(TCE) e torcao cervical para direita (TCD)], (8) pesquisa do
nistagmo pos-calérico. Para esta Gltima, os movimentos
oculares foram registrados apos a irrigacio por meiode dgua,
por 40 segundos, adotando-se a seguinte sequencia: (a)
irrigacao quente a 44°C na orelha esquerda, (b) irrigacao
quente a 44°C na orelha direita, (¢) irrigacao fria a 30°C na
orelha esquerda, (d) irrigacao fria a 30°C na orelha direita.
Antes de iniciar o registro, aguardou-se 20 segundos e, apos
airrigacao foi observadoum intervalo de cinco minutos entre
um estimulo e o seguinte para que as respostas oculares se
esgotassem. Consideramos para analise dos resultados das
PC os nistagmos provocados de ambos os labirintos,
mensurados por meio da velocidade angular da componen-
te lenta (VACL). Foram observadas caracteristicas como:
direcao do nistagmo, ritmo, amplitude e frequéncia; além da
comparacao do funcionamento de ambos os labirintos. A
medida da VACL foi fornecida pelos sistemas
computadorizados, consideradas normais entre 7 e 50°/
segundos. Os resultados foram classificados a depender dos
valores pos-caloricos obtidos: (1) normorreflexia, para res-
postas pos-caloricas dentro desses limites; (2) hiperreflexia,
para respostas pos-caléricas que ultrapassaram esses valo-
res, (3) hiporreflexia, para respostas pds-caloricas que fica-
ram abaixo desses limites, e (4) arreflexia, para a auséncia
completa de respostas apds o estimulo calérico. Para avaliar
a simetria entre as respostas dos dois vestibulos foram
calculados dois valores ponderais: (a) predominio labirintico
(PL) e preponderancia direcional (PD), utilizando a férmula
deJonkees. OPL calculaa diferenca, em porcentagem, entre
as respostas (medidas da VACL) de um labirinto e do outro.
APD exprime a comparagio entre os nistagmos desencade-
ados para direita e para esquerda. Adotamos como valores
de normalidade: PL de até 18% e PD de até 20%*. A
presenca de PLsignifica assimetria na informacao vestibular
de origem periférica ou central, e aponta sempre para o
labirinto mais funcionante. A PD indica assimetria de tonus
vestibular por lesao do 6rgao periférico, dos niicleos vesti-
bulares ou cerebelo, e pode estar relacionada a presenca de
nistagmo espontineo. Foram considerados sinais sugestivos
de comprometimento de origem central: a auséncia do
efeito inibidor da fixacao ocular (EIFO) e a inversao da
direcao do nistagmo pds-calérico.

Potenciais evocados miogénicos vestibular -
VEMIP

O VEMP cervical foi realizado utilizando o software
AEPversao 7.0.0 do sistema Bio-logicNavigator Pro (Natus
Medical Incorporated, Mundelein, Il, EUA). Durante o exame
o paciente permaneceu sentado confortavelmente, em
ambiente silencioso, com rotacao cervical contralateral ao
lado da estimulacao sonora. Os estimulos sonoros foram
apresentados por meio de fones de insercao (ER-3%), calibra-

dos conforme a norma da ANSI S1.40-1984 (American
National Standard Institute, 2001). Apés limpeza da pele
com gaze e pasta abrasiva, os eletrodos superficiais foram
posicionados com pasta condutora eletrolitica e fita adesiva,
sobre a pele da fronte (eletrodo terra), porcao superior do
esterno (eletrodo negativo) e terco superior do musculo
ECM (eletrodo positivo), contralateral ao lado da estimulacao
sonora. A impedancia dos eletrodos nao ultrapassou 5
Kilohms (K&!). Foram promediados 150 estimulos do tipo
tone burst, com polaridade rarefeita, na frequéncia de 500
Hz, com velocidade de apresentacio de 4,3 estimulos/
segundo e intensidade inicial de 95 dB HL. Cada individuo
foi submetido a estimula¢des monaurais em cada aferéncia,
com periodo de repouso entre cada captacao para evitar a
fadiga da musculatura cervical. Os resultados foram repeti-
dos para garantir respostas replicaveis. Foram avaliadas a
presenca ou auséncia de ondas (P1 porvolta de 13ms e N1
por volta de 23ms); as laténcias das ondas P1 e N1, e as
amplitudes das mesmas; e os limiares de respostas; assim
como indice de assimetria da amplitude entre os lados,
obtido em porcentagem pelo seguinte calculo [(lado de
maior amplitude—lado de menoramplitude /lado de maior
amplitude +lado de menoramplitude) X 100]. Foi realizada
analise qualitativa (presenca ou auséncia de respostas) e
quantitativa (laténcias e indice de assimetria), comparando-
se osvaloresda orelha acometida com osda orelha contralateral
aoladodaSS. Para a anilise da amplitude foi selecionado o
tracado de maior amplitude obtido na intensidade de 95dB
HLem cada orelha. Foi considerado o VEMP alterado quando
o indice de assimetria foi superior a 40% ou quando havia
auséncia de resposta no lado afetado, sugestivo de compro-
metimento do siculo e ou nervo vestibular inferior.

Ressonancia magnética (RM) de orelha interna
e tronco cerebral

A RM da orelha interna foi realizada pelas técnicas
spin-eco e fast-spin-eco, com seqiiéncias pesadasemT1 e
T2, comaquisicao multiplanar, antes e apés administracao
endovenosa de meio de contraste paramagnético
(gadolinio), para detectar concentragoes protéicas e san-
guineas. Foi incluida ainda a série FIESTA, aquisicao
volumétrica com cortes de 0,8mm. Consideramos a RM
alterada apenas diante de achados comassociacao etiologica
obvia relacionada a SS, a saber, schwannoma do VIII nervo
craniano (intracanalicular ou de Angulo ponto-cerebelar),
obliteracao da artéria carotidea interna, infarto de ponte,
processo inflamatorio ou lesao vascular cocleo-vestibular,
de acordo com o anteriormente descrito®. Todos os
demais resultados de RM foram descritos como normais,
incluindo aqueles achados cuja associacao etioldgica rela-
cionada a SS fosse possivel, mas nao previamente compro-
vada (anomalias vasculares, processos desmielinizantes),
ou desconhecida (alteracdes da substancia branca, alcas
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vasculares, deformidades cocleares contralaterais, realces
das células da mastoide ou do ducto endolinfatico, dilata-
coes ventriculares, assimetria de cerebelo).

Variaveis de estudo

Asvariaveis do estudo incluiram: (a) variaveis categé-
ricas (VO), e (b) variaveis quantitativas (VQ). As VC foram
descritas porsua frequéncia de distribuicao, e incluiram: (1)
género; (2) lado acometido; (3) classificacao do grau de
perda auditiva na audiometria (leve até 40dB, moderada
pior que 40 até 70dB, severa pior que 70 até 100dB ou
profunda maior que 100dB), consideramos como anacusiaa
completa auséncia de resposta ou limiares nas frequéncias
testadas; (4) a presenca ou auséncia do reflexo estapediano
naimitanciometria; (5) a presenca ou auséncia de respostas
nas EOAPD; (6) a presenca de normorreflexia, hiperreflexia,
hiporreflexia ou arreflexia na ENG; (7) resposta normal ou
alterada no VEMP; (8) achados normais ou alterados na RM.
As VQ foram descritas por sua média e desvio-padrao, e
incluiram: (1) idade; (2) PTA; (3) IRF.

Analise estatistica

Os resultados obtidos foram descritos com base em
sua frequéncia e a comparacao das variaveis qualitativas
calculadas por meio dos testes pertinentes, admitindo-se
nivel de significincia estatistica de 5% (p < 0,05).

REsuLTADOS

Durante o referido periodo foram atendidos 40
pacientes no ambulatério de SS do HC-FMUSP que fecha-
ram os critérios diagnésticos para SS previamente defini-
dos; destes, 21 pacientes realizaram as EOAPD, constituin-
do nossa amostra final. Nenhum paciente se recusou a
participar do estudo, apresentou contraindicacoes aos
exames, ou nao conseguiu dar seguimento ao acompanha-
mento. A andlise dos 21 pacientes que atenderam aos
critérios de selecao mostrou que a média de idade e o
desvio padrao foi de 52,5 + 15,3 anos, sendo 13 (61,9%)
do género feminino e 8 (38,1%) do género masculino. O
lado direito foi acometido em 14 (66,6%) individuos e o
lado esquerdo em 7 (33,4%).

Audiometria tonal e vocal com
imitanciometria

Dos 21 pacientes incluidos no estudo, 20 realizaram
a audiometria de entrada e de saida, e 1 realizou apenas a
audiometria de entrada. No Grafico 1 apresenta-se a distri-

buicio do grau de PANS observado nos 20 pacientes
estudados noinicio da analise. OPTA de entrada médioe o
desvio padrao foi de 79,5 + 25,5 dB (n = 20), com intervalo
de confianca da média de 95% entre 67,9 a 91,1. O PTA
médio no momento da alta e o desvio padrio foi de 57,6 +
34,3 dB (n = 20), com intervalo de confianca da média de
95% entre 41,5 a 73,7. A diferenca entre o PTA de entrada
e de alta foi estatisticamente significante (p = 0,0255),
indicando que de modo geral houve uma melhora média dos
limiares com o tratamento e a evolucao desta comorbidade.

ENG e PC

Dos 21 pacientes estudados, 19 (90,5%) realizaram
ENG comPCe 2(9,5%) nao compareceram ao exame. Dos
19 exames computados, observamos 8 (42,1%) resultados
normais e 11 (57,9%) alterados. Em 1 (5,2%) individuo, a
alteracao observada foi PD para o mesmo lado da SS. A
distribuicao dos resultados dos demais 18 exames pode ser
observada no Grafico 2.

VEMIP

Dos 21 pacientes que atenderam aos critérios de
selecao 14 (66,6%) realizaram VEMP. Destes, 9 (64,3%)
exames foram normais. Dos 5 (35,7%) exames alterados,

1 Moderada
[0 Severa
H Profunda

[J Anacusia

Grafico 1. Classificacao da PANS em pacientes com SS.

[0 Normorreflexia

O Hiporreflexia

B Hiperreflexia

B Arreflexia unilateral

Grafico 2. Distribui¢cao das respostas da ENG com PC em
pacientes com SS.
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[0 Normal

o,
64% I Alterado

] EOAPD ausentes
86% I EOAPD presentes

Grifico 3. Distribui¢iao das respostas do VEMP em pacientes
com SS.

3 mostravam indice de assimetria acima de 40%, com a
resposta de menor amplitude do lado da SS em todos os
casos; e 2 apresentavam auséncia de respostas no lado
afetado (Grafico 3).

EOAPD

Todos os 21 pacientes incluidos no estudo realiza-
ram as EOAPD. Dos 21 pacientes, apenas 3 (14,3%)
mostravam EOAPD presentes na maioria das frequéncias
testadas. Apesar das EOAPD terem sido solicitadas no
momento da avaliacdo inicial, tendo em vista o tramite de
agendamento de exames e a demanda da prépria institui-
¢ao, alguns destes exames acabaram sendo realizados num
momento da evolucao da SSapds a recuperacao parcial ou
total da PANS; e os resultados, ao serem analisados, mostra-
ram-se condizentes com os limiares audiométricos. Nos
demais 18 (85,7%) pacientes, as EOAPD foram considera-
das ausentes conforme os critérios adotados (Grafico 4).

RM

A RM foi realizada por 20 (95,2%) dos 21 pacientes
selecionados, e 1 (4,8%) paciente nao realizou o exame.
Dentre os exames realizados, os achados de RM foram
normais em 16 (80%) pacientes e alterados em 4 (20%). Ao
analisamos os 4 exames alterados, em 2 destes casos a
lesao estava no VIII nervo craniano (schwannoma do VIII
nervo craniano), do mesmo lado da SS. No caso 9 a RM
mostrava formacao expansiva no interior do CAI direito,
insinuando-se levemente no angulo ponto-cerebelar
ipsilateral (Figura 1). No caso 11 a RM mostrava formacao
expansiva de APC e CAI direitos, com alargamento e
obliteracao parcial de cisterna APC ipsilateral (Figrua 2).
Nos pacientes com schwannoma do VIII nervo craniano, as
EOAPD estavam ausentes em 1 (caso 9) e presentes no
outro (caso 11); mas neste, o exame foi realizado mais

Grafico 4. Distribuicio dos resultados das EOAPD em paci-
entes com SS.

Figura 1. Lesao expansiva no interior do CAI direito (seta

vermelha).

tardiamente durante a evolucao clinica da SS, e apés a
melhora completa dos limiares tonais na audiometria. De
forma similar, o VEMP estava ausente no caso 9 e presente
no caso 11. A ENG mostrou hiporreflexia no caso 9 e
arreflexia no caso 11. Nos outros 2 casos de RM alterada, a
lesao foi topograficamente identificada na coclea, ambos
domesmoladodaSs, e descrita pelo radiologista respon-
savel como foco de realce pés-contraste na coclea, vesti-
bulo e CSC ipsilateral sugestivo de processo inflamatério
(labirintite viral, tecido fibrético) em um deles (caso 6); e
zona de realce na coclea ipsilateral (provavel processo
inflamatdrio) no outro (caso 18). Nestes 2 ultimos casos as
EOAPD estavam ausentes, em concordancia com os acha-
dosalterados cocleares observadosa RM, contribuindo para
comprovar que a lesdao era coclear periférica, e nao neural,
e proveniente das CCE. O VEMP estava alterado no caso 6,
e nao foi realizado no caso 18. Ja a ENG evidenciava
arreflexia vestibular ipsilateral a lesao em ambos os casos;
mesmo nao havendo no exame de imagem sinal de
extensao da lesao para o labirinto posterior em um deles
(caso 18).

No Quadro 1 podemos observar os resultados obti-
dos de cadaumdos testes avaliados em cada individuo que
constituiu nossa amostra.
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Figura 2. Lesao expansiva de APC e CAI direitos, com
alargamento e oblitera¢ao parcial de cisterna APC ipsilateral
(seta amarela).

Avaliamos ainda a diferenca média entre o PTA de
entrada edealta, para comparara recuperacao audiolégica
média entre pacientes com topodiagnéstico indicando
lesao mais restrita (ausente ou nC ou nVS) ou mais extensa
(nC + nVS ou nC + nVS + nVI). Observamos que a
recuperacao audiolégica média e o desvio padrao foi de
29,3 + 23 .8 dB (n = 12), com intervalo de confianca da
média de 95% entre 14,1 a 44,5 para pacientes com
topodiagnéstico indicando lesao mais restrita; e que a
recuperacao audiolégica média e o desvio padrao foi de
13,2+ 10,9dB (n=8), comintervalo de confian¢a da média
de 95% entre 4 a 22,4 para pacientes com topodiagndstico
indicando lesao mais extensa. O caso 4 foi excluido da
analise, pois s6 realizou audiometria de entrada e niao
possuia audiometria de alta, portanto nao foi possivel
calcular a diferenca média entre PTA neste caso. A compa-
racao da recuperacao audioldgica média entre pacientes
com topodiagndstico indicando lesao mais restrita e aque-
les com lesao mais extensa foi estatisticamente significante
(p =0,05; Teste t nao emparelhado), indicando que diante

QUADRO I. Perfil de positividade individual aos exames realizados.

CASO LADO AUDIOMETRIA | EOCAPD PC VEMP RM TOPODIAGNOSTICO

PTAPRE PTAPOS (nervoacometido)
(dB) (dB)

| D 75,8 73,3 NR - h NR nl nC

2 E 80,8 25 + - nl nl nl nC

3 D 50,8 24 - + - nl nl nvsS

4 E 59 NR + - NR NR nl nC

5 D 86,7 79 NR - B Alt nl nC + nVS + nVI

6 D 47,5 29 NR - 0 Alt Alt¥ nC + nVS + nVI

7 D 81,6 25 NR + nl nl nl -

8 E 20 95,8 NR - 0 Alt nl nC + nVS + nVI

9 D 120 120 NR - - Alt Al nC + nVS + nVI

10 D 64 35 NR - B nl NR nC + nVS

I D 37,5 10 N + 0 nl Al nVvsS

|2 D 70,8 64,1 NR - nl nl nl nC

I3 D 69 25,8 + - nl NR nl nC

|4 D 65 46 NR - h nl nl nC + nVS

I5 E 67,5 81 - - nl NR nl nC

16 D 81,6 22,5 - - nl NR nl nC

|7 E 17,5 120 NR - PD Alt nl nC + nVS + nVI

18 E 120 120 NR - 0 NR Al nC + nVS

|19 E 83,3 47,5 NR - nl nl nl nC

20 D 120 76,6 NR - NR NR nl nC

21 D 12,5 104 NR - nl nl nl nC

I:imitanciometria; EOAPD: emissGes otoacUsticas produtos de distorgdo; PC: provacaldrica; VEMP: potencial miogénico evocado
vestibular; RM: ressonancia magnética; D: direito; E: esquerdo; dB: decibéis; -:ausente; +: presente; h: Hiperreflexia; ~:hiporreflexia; nl:
normal; 0: arreflexia; PD: preponderanciadirecional; NR: ndo realizado; nC: coclear; nVS: vestibular superior; nVI: vestibular inferior; Alt:
alterado; -: nenhum; *: Focos de realce pds-contraste nacoclea, vestibulo e CSCadireita que podem representar processo inflamatério
(labirintite viral, tecidofibrético); **: formagao expansiva no interior do conduto auditivo interno direito, insinuando-se levemente no
angulo ponto-cerebelaripsilateral; ***: formagao expansiva de angulo ponto-cerebelare conduto auditivo interno direitos, com
alargamento e obliteragdo parcial de cisterna APCipsilateral; A¥*#¥: zona de realce na coclea esquerda (inflamatorio?).
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delesao funcional mais extensa, o prognéstico de melhora
média dos limiares costuma ser pior.

DiscussAo

Na casuistica deste estudo transversal com 21 paci-
entes com SS, as alteracdes na RM foram observadas em
20% dos casos, em congruéncia com os dados de RM
previamente publicados (25% de achados alterados na
imagem) em estudo prévio em 1999, para casos atendidos
na mesma instituicao®”. A pequena diferenca na frequéncia
de alteracoes pode ser decorrente do menor tamanho de
amostra deste estudo. Optamos por usar as EOAPD como
critério de inclusao e na metodologia, pois ela nos permite
avaliar separadamente cada frequéncia, além de poderem
estar presentes quando os limiares auditivos estiverem
melhores que 45 dBHL, enquanto as EOAT costumam estar
ausentes quando os limiares excedem 20 a 30 dBHL (28-
30). Sendo assim, este exame complementar € importante
nao s6 no diagndstico diferencial entre lesao periférica e
central, como também porque a auséncia de respostas na
avaliacdo inicial da SS afasta a possibilidade de surdez
psicogéncia oude simulacao.

A surdez psicogénica (SP) é umtipo de distarbio de
conversio, e pode ser definida como PA que nio pode ser
explicada com base em lesdes organicas, alteracoes
anatomicas ou fisiol6gicas; nesses casos, a histéria clinica do
paciente identifica fatores psicolégicos associados como
gatilho no inicio do evento. Apesar de ser possivel firmar
um diagnostico com base na discrepancia entre os resulta-
dos de testes subjetivos (audiometria tonal pura) e testes
objetivos (BERA e EOAPD), geralmente os pacientes
apresentam limiar auditivo tonal comprometido, mas BERA
e EOAPD preservados. Chamamos a atencio para o caso
namero 7, observado no QUADRO 1, que apresenta niveis
iniciais de perda tonal severos, sem evidéncia laboratoriais
de comprometimento estrutural e recuperaciao completa.
Uma das hipoteses para esse caso € de SP. Ja o simulador,
pode até apresentar estas mesmas discrepancias entre
testes subjetivos e objetivos; mas em contraste com a SP,
possui histéria clinica inconsistente, ganhos individuais
com a surdez, além de diferencas de 15dB ou mais entre
a audiometria tonal pura e a audiometria de fala, que
podem ser identificadas por um audiologista experiente.
Portanto, exames como as EOAPD, contribuem na avalia-
cao clinica rotineira de pacientes com SS, pois promovem
maioracurdcia e precisao na deteccao destes casos. Se, na
avaliacao inicial ha uma resposta presente quando nio era
esperada, ha possibilidade de haverlesao retrococlear, que
deve ser investigada.

No nosso estudo, as EOAPD acabaram sendo reali-
zadas tardiamente no curso da evolucao da SS, e nao como

exame inicial como haviamos planejado. Quando realizado
no seguimento, pode ser util para mostrar uma eventual
recuperacao coclear, que pode acontecer mesmo se a
causa da SS for lesao expansiva de CAI ou APC, fato
sugestivo de integridade da céclea e preservacao do fluxo
arterio-venoso coclear. No caso 11, a presenca de VEMP
simétrico e as EOAPD presentes sugerem integridade
sacular e do nervovestibular inferior, e integridade coclear
(células ciliadas externas). Como a audiometria tonal e
vocal mostrava-se normal, por ocasiao das EOAPD, indican-
do recuperacao auditiva completa apés PANS moderada
inicial, inferimos que o comprometimento inicial do nervo
auditivo pela lesio expansiva, que neste caso 11 se
estendia pelo CAI e APC (sendo predominantemente de
APC), havia de alguma forma regredido parcialmente
(edema?).

No mesmo caso 11, a arreflexia vestibular a direita,
documentada pela PC na ENG, nos sugere que o nervo
acometido seja apenas o vestibular superior. No caso 9, a
lesao expansiva era predominantemente de CAI (apesar
de se insinuar levemente em APC), e os achados de
exames (anacusia a audiometria, EOAPD ausentes, VEMP
alterado, hiporreflexia na PC pela ENG) contribuiram para
confirmar o comprometimento completo de todo o siste-
ma audio-vestibular deste lado. Portanto, a nosso ver as
EOAPD constituem exame importante na avaliacaoda SS,
jAa que € o unico que nos diz alguma coisa sobre o
funcionamento coclear.

No caso da PC, realizamos a ENG completa em
todos os pacientes com o intuito de excluir outras altera-
coes da via vestibulo-ocular que pudessem sugerir com-
prometimento central. Nao foram encontradas alteracoes
que sugerissem comprometimento central da via vestibu-
lar em nossa casuistica. Portanto, consideramos apenas os
resultados da PC para fins de andlise de resultados. A
importancia da investigacao vestibular nos cassos de SS
torna-se clara quando observamos os casos de alteracoes na
RM. Os casos 6,9, 11, e 18 apresentavam lesdes anatomicas
noexame de imagem e, todos eles, apresentavam funcao
comprometida do nVS, com arreflexia vestibular em trés
(75%) deles. No Gnico caso que nao havia arreflexia
vestibular, existia hiporreflexia (VACL abaixo de 7°/seg?),
sugerindo que a PC apresente importincia fundamental no
progndstico da SS. Dos quatro casos de arreflexia presentes
na casuistica, trés (75%) apresentavam alteracoes na RM,
sendo dois (50%) tumores, sendo assim, o encontro de
auséncia de resposta a prova calérica indica investigacao
por imagem. No entanto, a alteracao desses exames nao
sugere que os limiares tonais melhorem, uma vez que os
casos 6 e 11 apresentaram recuperacio auditiva.

Os exames constituem ferramentas importantes,
desde que seus resultados sejam usados em conjunto, pois
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neste caso fornecem uma caracteriza¢ao funcional com-
pleta, dandouma ideia ampla da extensao da lesao, e, por
conseguinte do prognéstico auditivo destes pacientes.
Apesar da RM sé ter evidenciado alteracoes estruturais em
20% dos pacientes (4 casos, 3 com lesao mais extensa e 1
com lesao mais restrita); quando analisamos os exames
complementares realizados, em conjunto, aumentamos o
percentual de diagndstico funcional de 20 para 45%, ja que
as lesdes mais extensas foram observadas em 45% dos
€asos.

CoNCLUSAO

Apenas a analise conjunta de varios exames faz o
topodiagnéstico preciso. Dados isolados nao fornecem
substrato suficiente para firmara extensao do comprome-
timento e, portanto, uma possivel etiologia. A combinacao
de todos os testes possibilitou um topodiagndstico mais
eficaz do que s6 a avaliacio audiométrica e a RM. A
importancia da avaliacao conjunta das estruturas fornece
seu perfil funcional, que nao pode ser obtida com a RM.
Cada exame avalia estruturas distintas do sistema cocleo-
vestibular e nos da um panorama do grau de comprome-
timento, seja ele funcional ou estrutural. Os potenciais
auditivos evocados poderiam ser incluido na bateria de
testes de avaliacao, e sua utilidade reside na exclusao de
individuos simuladores e psicogénicos, colaborando ainda
no seguimento clinico, especialmente nos casos de
schwannoma.
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