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RESUMO

Introdugdo: A estenose do canal auditivo interno (ECAI) é uma condigdo que pode levar a hipoplasia ou aplasia dos nervos cranianos que passam por esta
estrutura — os nervos vestibulococlear e facial. O acometimento mais comum é a hipoacusia neurossensorial, sendo a paralisia facial periférica (PFP) mais
rara. Objetivo: Descrever caso raro de PFP progressiva devido a ECAl em paciente pré-escolar atendido pelo ambulatdrio de pediatria de um hospital
universitario do Rio de Janeiro. Descri¢do do caso: Pré-escolar de 3 anos, nascido de parto vaginal, sem intercorréncias gestacionais. Na triagem neonatal,
apresentava exame de EmissGes Otoacusticas Evocadas alterado a direita. Apresentou atraso nos marcos de desenvolvimento da linguagem, com atraso de
fala associado a disturbio articulatério da fala (com troca e omissdo de fonemas). Evoluiu com PFP progressiva a direita que, ao exame fisico, era classificada
como grau IV na Escala de House-Brackmann. A ressondncia magnética evidenciou conduto auditivo interno direito hipopldsico, e nervos facial e
vestibulococlear direitos hipopldsicos sem curso no interior do conduto auditivo interno. Foi solicitada a realizagdo de Potenciais Evocados Auditivos de
Tronco Encefalico que evidenciou perda auditiva completa do ouvido direito. Discussdo: Deve-se suspeitar de ECAl em pacientes que apresentam hipoacusia
neurossensorial e PFP ipsilaterais. No caso relatado, observou-se que malformagdes das estruturas do ouvido interno, olhos e rins podem estar associadas

ao quadro descrito. A hipoacusia, em criangas, pode promover complicagdes como atraso no desenvolvimento na linguagem e dificuldade escolar.
Palavras-chave: Perda Auditiva Neurossensorial; Paralisia facial; Doengas do Nervo Vestibulococlear.

ABSTRACT

Introduction: Internal auditory canal stenosis (ECAI) is a condition that
can lead to hypoplasia or aplasia of the cranial nerves that pass through
this structure, which are the vestibulocochlear and facial nerves. The
most common condition is sensorineural hearing loss, while peripheral
facial paralysis (PFP) is rare. Objective: This article aims to describe a rare
case of progressive PFP due to ECAIl in a preschool patient attended at
the pediatrics ambulatory at a university hospital in Rio de Janeiro. Case
description: 3-year-old preschooler, born vaginally, with no
complications during pregnancy. The Evoked Otoacoustic Emissions
exam was altered on the right side in neonatal screening exams. He
presented delays in language development milestones, with speech
delay associated with speech articulation disorder (with exchange and
omission of phonemes). He developed progressive PFP on the right side,
classified as grade IV on the House-Brackmann Scale. Magnetic
resonance imaging showed a hypoplastic right internal auditory canal,
and hypoplastic right facial and vestibulocochlear nerves without a
course within the internal auditory canal. A Brainstem Auditory Evoked
Response exam was requested, which showed complete hearing loss in
the right ear. Discussion: ECAIl should be suspected in patients with
ipsilateral sensorineural hearing loss and PFP. In this research, it was
observed that malformations of the structures of the inner ear, eyes and
kidneys may be associated with the described condition. Hypoacusis in
children can cause complications such as delayed language development
and school difficulties.

Keywords: Sensorineural Hearing Loss; Facial Paralysis;
Vestibulocochlear Nerve Diseases.
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RESUMEN

Introduccion: La estenosis del conducto auditivo interno (ECI) es una
afeccion que puede provocar hipoplasia o aplasia de los nervios
craneales que pasan por esta estructura: los nervios vestibulococlear y
facial. La manifestacion mas comun es la hipoacusia neurosensorial,
siendo la paralisis facial periférica (PFP) menos frecuente. Objetivo:
Describir un caso raro de PFP progresiva debida a ECI en un paciente
preescolar tratado en la consulta externa pediatrica de un hospital
universitario en Rio de Janeiro. Descripcion del caso: Un nifio preescolar
de 3 afios, nacido por parto vaginal, sin complicaciones gestacionales. El
cribado neonatal mostré emisiones otoacusticas evocadas anormales del
lado derecho. Presentd retraso en los hitos del desarrollo del lenguaje,
con retraso del habla asociado a un trastorno del habla articulatoria (con
sustitucion y omision de fonemas). Desarrollé PFP progresiva del lado
derecho que, en el examen fisico, se clasificd como grado IV en la Escala
de House-Brackmann. La resonancia magnética reveld hipoplasia del
conducto auditivo interno derecho e hipoplasia de los nervios facial y
vestibulococlear derechos sin trayecto dentro del conducto auditivo
interno. Se solicitd una prueba de potenciales evocados auditivos del
tronco encefélico (PEATE), que reveld hipoacusia completa en el oido
derecho. Discusion: Se debe sospechar hipoacusia intracraneal en
pacientes con hipoacusia neurosensorial ipsilateral y paralisis facial. En el
caso descrito, se observé que las malformaciones del oido interno, el ojo
y los riflones pueden estar asociadas a esta afeccién. La hipoacusia en
nifios puede provocar complicaciones como retraso en el desarrollo del
lenguaje y dificultades de aprendizaje.

Palabras clave: Hipoacusia neurosensorial; Pardlisis facial; Enfermedades
del nervio vestibulococlear.
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INTRODUCAO

A estenose de canal auditivo interno
(ECAl) é a redugdo do diametro do canal
auditivo interno, trajeto dos nervos
vestibulococlear (NCVIIl) e facial (NCVII),
podendo levar a surdez neurossensorial e
paralisia facial periférica (PFP) ipsilaterais. O
diagnostico é realizado quando o diametro
dessa estrutura na tomografia
computadorizada (TC) da regido da mastoide
é menor que 2-3 mm, enquanto a visualizacdo
dos nervos hipopldsicos pode ser observada
com a ressonancia magnética (RNM) da
regido.b?3

A hipoacusia na ECAI é frequente e
ocorre devido a hipoplasia, ou aplasia, do
NCVIIl, mas a PFP, devido ao acometimento
NCVII, ndo é comum nesses casos. A hipotese
deve ser levantada em paciente com PFP e
perda auditiva neurossensorial — isto é, por
acometimento do ouvido interno ou da
condugdo nervosa, ambos em mesmo
dimidio, principalmente associados a histéria
dos sintomas presentes no inicio da vida.*

Essa condicdo clinica é pouco descrita
na literatura e, dessa forma, este artigo
descreve a  histéria e o processo de
investigacdo de um caso de PFP com
hipoacusia, além de avaliar possiveis
comorbidades que podem estar associadas a
ECAIl. Foram realizados estudo descritivo
observacional na modalidade relato de caso,
retrospectivo e baseado em coleta de dados
do prontuario médico, entrevista com os
responsaveis legais do paciente e revisdo ndo
sistematica da literatura.

Este artigo tem como objetivo
descrever um caso raro de ECAI associada a
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PFP com o objetivo de contribuir para a
formacdo meédica, para que esses casos
possam ter diagndstico e tratamento
precoces, promovendo melhora da qualidade
de vida desses pacientes.

DESCRIGCAO DO CASO

Pré-escolar de 3 anos de idade,
nascido de parto vaginal, sem intercorréncias
gestacionais, acompanhado pelo servico de
pediatria de um hospital quaterndrio no Rio
de Janeiro. Nos exames de triagem neonatal,
apresentava exame de EmissGes Otoacusticas
Evocadas alterado a direita, porém nao
conseguiu realizar o exame de Potenciais
Evocados Auditivos de Tronco Encefalico
(PEATE) solicitado na época.

Apresentou atraso nos marcos de
desenvolvimento da linguagem, com atraso
de fala associado a disturbio articulatério da
fala (com troca e omissdo de fonemas).
Evoluiu com PFP progressiva a direita que, ao
exame fisico, era classificada como grau IV na
Escala de House-Brackmann.

A RNM evidenciou conduto auditivo
interno direito hipoplasico, com calibre de 1,5
mm, e nervos facial e vestibulococlear direitos
hipoplasicos, sem curso no interior do
conduto auditivo interno. (Figura 1) Apds o
diagnéstico por exame de imagem, foi
solicitada a realizacdo de PEATE que
evidenciou perda auditiva completa do ouvido
direito.

O paciente foi encaminhado para
reabilitacdo auditiva, para avaliacdo de
aparelho de amplificacdo sonora individual, e
para terapia de reabilitacdo fonoaudioldgica.
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Figura 1 - RNM demonstrando hipoplasia de nervo vestibulococlear e facial no
interior de canal auditivo direito (seta vermelha)

Fonte: Arquivo pessoal.

DISCUSSAO

Avaliacao diagnéstica inicial

Na avaliagdo inicial da paralisia facial
deve-se, primeiramente, localizar a topografia
da lesdo entre central ou periférica. Na PFP ha
acometimento de toda hemiface
correspondente, enquanto na central, o
guadrante superior da face é poupado em
virtude de receber também inervacdo pelo
nucleo do nervo facial contralateral.

Além disso, para investigacdo dos
diagnésticos diferenciais, ¢ fundamental a
avaliacdo neuroldgica motora (marcha, tonus,
forca e coordenacdo), assim como conduto
auditivo, cavidade oral, pardtidas, olhos e
pares cranianos.>®

Anatomia do nervo facial

A PFP pode ocorrer a partir de uma
lesdo em qualquer por¢ao do segmento distal
do NCVII, ou seja, a partir de sua saida de seus
nucleos na ponte, que recebe as fibras da area
motora do cértex cerebral de ambos os
hemisférios, sendo a maioria direcionada ao
nucleo contralateral. Esse nervo, entdo,
atravessa o osso temporal através do canal
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auditivo interno, um canal estreito em que o
seu trajeto é compartilhado com o nervo
vestibulococlear (NCVIII). O NCVII continua
pelo canal facial, unindo-se ao nervo
intermédio, até o ganglio geniculado. De 13, sai
do cranio pelo forame estilomastoideo,
atravessa a glandula pardtida e da origem a
seus ramos terminais que inervam 0s
musculos da mimica facial.®”

Classificacao da paralisia facial periférica

A PFP pode ser dividida em aguda ou
cronica. Nos casos agudos, a maioria é
unilateral e de causa idiopatica (paralisia de
Bell). Na avaliacdo, contudo, é necessario
descartar outras etiologias, inicialmente a
partir da anamnese e do exame fisico
detalhados, incluindo-se a otoscopia para
avaliar a presenca de possiveis afecgdes no
ouvido externo e médio. >®

A paralisia de Bell se instala de forma
rapida, em dias, sendo indicada, na primeira
semana, em especial nas primeiras 72 horas,
corticoterapia oral, associada ou ndo a terapia
antiviral (esta ultima, em casos suspeitos de
reativacdo viral por herpes zoster). Nesse
momento inicial, ndo se recomenda exames
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de imagem. Esse tipo de PFP geralmente
apresenta resolugao total em seis meses, com
melhora inicial do quadro em torno de quatro
semanas. Nesse momento, deve ser realizada
uma consulta de revisdo clinica para avaliacao
de necessidade de prosseguimento da
investigac3o.>®

Ja acrénica é menos comum, podendo
ser congénita ou adquirida. Nos casos de PFP
congénita, a principal causa é o trauma
relacionado ao parto, geralmente unilateral e
de resolucdo espontanea. Em alguns casos
selecionados, pode ser necessdria a
descompressdo cirdrgica. De modo
semelhante, em traumas agudos nao
associados ao parto, o mesmo procedimento
pode ser necessdrio, de acordo com a
viabilidade do NCVII, avaliada através de
testes eletrofisiolégicos. A PFP congénita
pode estar associada também a sindromes,
como a sindrome de Moebius, condi¢dao que
acomete o nervo abducente e o NCVII
concomitantemente.>®

Em caso de paralisia bilateral,
recorrente, de instalacdo progressiva ou
persistente (sem qualquer melhora até quatro
meses do inicio do quadro), deve-se
prosseguir na investigacdo de outras causas,’
sendo os tumores de cabeca e pescoco os
mais urgentes a serem descartados (como
colesteatoma e tumores de nervo facial e
pardtida). Contudo, as causas mais comuns de
PFP sdo infeccdes (por virus, bactérias — como

Mycoplasma  pneumoniae, Treponema,
Borrelia burgdorferi — ou micobactérias), otite
média aguda e cronica complicadas, bem
como malformacdes, doengas autoimunes,
miopatias e osteopatias.®

Os exames de imagem tém papel
fundamental na investigacdo etiolégica de
casos em que ha suspeita de surdez
neurossensorial, alteragdes anatdmicas ou
tumores, sendo os principais a TC e a RNM de
cranio, com énfase na regido temporal. A
escolha entre a TC e a RNM como exame
inicial deve ser feita de forma individualizada,
de acordo com a suspeita diagndstica,
disponibilidade, custo e necessidade de
sedacdo. Além disso, esses exames possuem
grande valia no planejamento de eventuais
cirurgias e instalagao de implantes auditivos,
quando necessarios.®® A TC pode visualizar o
didametro do canal auditivo interno que,
qguando reduzido, sugere hipoplasia ou aplasia
do nervo coclear, embora os nervos, em si,
nao possam ser visualizados por esse método.
Por sua vez, a RNM - especialmente na
sequéncia T2 — é o exame que pode evidenciar
os NCVIl e NCVIll em seu curso dentro do canal
auditivo interno, bem como sua auséncia ou
hipoplasia, além de outras estruturas do
ouvido interno.'?3 A PFP pode também ser
dividida quanto a graus de acometimento,
sendo a escala de House-Brackmann a mais
usada para essa avaliacdo®1° (Quadro 1).
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Quadro 1 - Escala de House-Brackmann?&12

Classificagdao | Descrigao

Em repouso Em movimento

| Normal: Fungdo facial normal em todas as dreas | Simetria

cuidadosa

1] Disfungdo leve: Leve fraqueza na inspec¢do | Simetria e tonus | Fronte: fun¢do boaa moderada

normal Olhos: fechamento completo
com minimo esforgo
Boca: assimetria leve

lados evidente mas ndo desfigurante

1l Disfungdo moderada: Diferenga entre os dois | Simetria e tonus | Fronte: movimento leve a

normal moderado

Olhos: fechamento completo
com esforgo minimo

Boca: fraqueza leve com o
maximo esforgo

1\ Disfuncdo moderada-grave: Fraqueza o&bvia | Simetria e tonus | Fronte: sem movimento
e/ou assimetria desfigurante normal Olhos: fechamento incompleto
Boca: assimetria com esfor¢o
maximo
\Y Disfungdo grave: Movimento pouco perceptivel | Assimetria Fronte: sem movimento

Olhos: fechamento incompleto
Boca: fechamento incompleto

VI Paralisia total: Sem movimento Assimetria sem movimento
Fonte: traduzida de House JW, Brackmann DE (1985).%12
Complicag6es da paralisia facial periférica prevaléncia geral de etiologia

A PFP pode afetar a qualidade de vida
em diferentes esferas. Uma de suas principais
consequéncias é o comprometimento do
fechamento palpebral, podendo levar a lesdes
oculares importantes, como lesao de cérnea —
que pode evoluir com cegueira.® De modo a
prevenir essa complicacdo, é indicado o uso
de colirios de lubrificacdo ocular associada a
oclusdo ocular noturna para protecdo
corneana.®> Além disso, essa condi¢do pode
impactar na autoestima dessas criangas, com
prejuizo na socializacao e bullying pelos pares.

Impacto da perda auditiva em criancgas

A prevaléncia de surdez é varidvel na
literatura, com distintas taxas de acordo com
a populacdo estudada. Ganek et al. (2023)
observaram, em sua metanalise, a prevaléncia
geral de 1% de surdez em criangas em paises
de baixa e média renda, com 0,7% de

(SMOM

neurossensorial.lt

Segundo a Organizagdo Mundial da
Saude, mais da metade dos casos de surdez no
mundo sdo por causas evitdveis. Dentre esses,
30% sao atribuiveis a infecgdes na infancia
(congénitas ou adquiridas), 17% relacionados
a intercorréncias perinatais e 4% associados
ao uso de medicagdes ototdxicas, que podem
estar relacionadas ao contexto de tratamento
das situacbes anteriores.!’> Desse modo, o
incremento das praticas de saude materno-
infantil, de pré-natal e assisténcia ao parto e
neonatal de qualidade, da adesdo as
imunizacGes e da ampliacdo das politicas de
triagem auditiva neonatal sdo de grande valia
para a prevencdo da surdez na infancia, assim
como o diagnéstico e intervencao
precoces.t1?

A surdez, mesmo unilateral, pode
comprometer o desenvolvimento da fala e,
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portanto, gerar prejuizos na alfabetizacdo, no
rendimento escolar, na socializacdo, bem
como na localizagdo espacial e no
processamento das informacgdes auditivas no
cortex cerebral — especialmente em
ambientes ruidosos.2%'3 Na reabilitacdo
desses pacientes, podem ser usados
diferentes tipos de dispositivos, de acordo
com a localizacdo da lesdo no trajeto de
conduc¢do do som.%° O implante coclear pode
ser utilizado nos casos de perda auditiva leve
a moderada por alteracdes no ouvido interno.
Quando indicado, o implante precoce tem
melhores resultados, uma vez que permite
estimular o cértex auditivo no seu periodo de
maior desenvolvimento. Contudo, para seu
funcionamento, é necessdrio que a conduc¢ao
nervosa pelo NCVIII esteja integra. Por essa
razao, em casos de surdez neurossensorial por
hipoplasia deste nervo, o implante coclear é
contraindicado.??

Nos casos de hipoplasia do nervo
coclear, com perda auditiva profunda, as
principais escolhas sdo o CROS (Contralateral
Routing of Signal — em portugués, Sistema de
Roteamento Contralateral de Sinal) e BAHS
(Bone-Anchored Hearing Systems — em
portugués, Sistema Auditivo Ancorado ao
Osso). Esses dispositivos ajudam na percepc¢ao
do som em ambientes ruidosos. Isso ocorre
porque esses dispositivos captam o som do
lado surdo e transmitem ao ouvido saudavel,
seja através de um sistema de microfone e
amplificador (CROS) ou por vibracées que se
transmitem ao osso temporal e ouvido
interno por conducdo dssea (BAHS).?

AvaliagOes e intervencdes complementares
A literatura demonstra que pacientes
com alteracdes otoldgicas, especialmente
malformacGes da orelha externa, possuem
maior risco de malformacdes renais. Embora
o desenvolvimento dessas estruturas na
embriogénese ocorra em  momentos
diferentes, tem-se demonstrado que existem
genes compartilhados que atuam tanto na
formacgao das estruturas dos ouvidos quanto
do sistema urinario, além de promoverem
processos fisioldgicos em comum para fungao
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de ambos.'* De forma semelhante, observa-se
maior associacdo de malformacgdes otoldgicas
com disturbios oculares.>®

No contexto de surdez
neurossensorial, a investigacdo cardioldgica
tem como objetivo descartar cardiopatias
congénitas associadas (como na sindrome
velo-cardio-facial), bem como arritmias,
especialmente a sindrome do QT longo —
associada a surdez nas sindromes de Jervell e
Lange-Nielsen.®

O acompanhamento multidisciplinar é
fundamental no seguimento da crianga com
surdez neurossensorial e PFP. A terapia
fonoaudiolégica é importante para o melhor
desenvolvimento da linguagem. Ademais, a
psicoterapia contribui para o enfrentamento
de questdes psiquicas que podem estar
associadas a essas condigdes, como bullying e
baixa autoestima. A escola também é um
grande aliado na rede de cuidado dessas
criancas, fornecendo auxilio pedagdgico e
permitindo que elas possam se acomodar em
locais que permitam melhor escuta das
atividades.’

CONSIDERAGOES FINAIS

Deve-se suspeitar de ECAl em
pacientes que apresentam hipoacusia
neurossensorial e paralisia facial periférica
progressiva ipsilaterais. Para a investigacdo do
diagnéstico, deve-se solicitar exame de
imagem — TC ou RNM -, visto que essas
alteracdes podem estar associadas a
malformacbes das estruturas do ouvido
interno, além de ser importante para
descartar outras causas estruturais, como
tumores.

A hipoacusia, em criancas, pode
promover complicagdes como atraso no
desenvolvimento na linguagem e dificuldade
escolar. Além disso, a PFP pode acarretar
prejuizo na qualidade de vida devido a
sintomas oftalmoldgicos, sialorreia, além de
bullying no ambiente escolar.
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