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RELATO DE CASO

CASE REPORT

Achado ocasional de doencas
neurologicas durante a pesquisa
da surdez infantil através do
BERA

Luiz Carlos Alves de Sousa ’, Luciano da Silveira
Rodrigues % Marcelo Ribeiro de Toledo Piza?3,
Denise Rezende Ferreira’, Danielle Barbosa Ruiz °

Resumo

Uma das mais importantes aplicacoes clinicas dos poten-
ciais evocados auditivos de tronco cerebral (BERA) ¢é a sua
utilizacao na avaliacao da surdez infantil. Atualmente o BERA
também é utilizado na triagem das sindromes cécleo-vesti-
bulares a procura de lesoes retro-cocleares, na monitoracao
dos estados de coma (morte cerebral), na monitoracao do
tronco cerebral em cirurgias da base do crinio, etc. Uma das
qualidades do BERA € a sua capacidade de avaliar a integri-
dade neurofisiol6gica das vias auditivas do tronco cerebral.
Desta maneira, algumas vezes durante a pesquisa dos limiares
auditivos infantis, nos deparamos com BERAs que sugerem a
presenca de lesoes retro-cocleares das vias auditivas (assime-
tria de tracados, aumento dos intervalos interpicos), muitas
vezes comprovadas através de exames de imagem. Trata-se
de achado ocasional de moléstia neurolégica por ocasiao da
pesquisa dos limiares auditivos infantis. Neste trabalho rela-
taremos dois casos de doencas neurolégicas, diagnosticadas
ocasionalmente através do BERA realizado com o intuito de
se pesquisar os limiares auditivos.

Occasional finding of
neurological disorders
during children hearing loss
evaluation using the ABR

Palavras-chave: abr, bera, doencas neurologicas, potenciais
evocados de tronco encefilico.
Keywords: abr, bera, neurological diseases, brainstem
auditory evoked potentials.

Summary

One of the most important applications of the Brainstem
evoked response audiometry (ABR) is in the evaluation of
hearing loss in children. Today the ABR is also indicated
in the screening of cochleo-vestibular syndromes to detect
retrocochlear lesions, to monitor patients in a coma (brain
death), in monitoring the brainstem during skull base
surgery, etc. Among the many BERA qualities, is its capacity
to evaluate the neurophysiologic integrity of the auditory
brainstem pathway. In doing so, sometimes while evaluating
hearing function in children we are faced with ABR waves
that suggest the presence of retrocochlear lesions (trace
asymmetry, increased interpeak intervals), many times
confirmed through image studies. These cases are seen as
occasional findings of neurologic disorders during children
hearing loss evaluation. In this study we report 2 cases of
neurologic disorders diagnosed with the use of the ABR to
evaluate hearing loss in children.
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INTRODUCAO

Uma rapida consideracio histérica

A neurofisiologia do sistema auditivo e seus meios
de avaliacao eram conhecimentos restritos aos laborat6-
rios de pesquisa em audiologia até ha trinta anos. Com
a evolucdo dos equipamentos eletronicos foi possivel o
desenvolvimento de sistemas de estimulacio, captacio,
amplificacio, computaciao e registro de atividades neu-
rofisiolégicas do sistema auditivo que possibilitaram sua
aplicacao clinica. Como conseqliéncia, tais equipamentos
comecaram a ser produzidos em escala industrial e a neu-
rofisiologia auditiva e seus métodos de avaliacao passa-
ram dos ambientes de laboratério para os meios clinicos.
Iniciou-se assim um novo e fascinante capitulo dentro da
audiologia: a eletrofisiologia da audicao (audiometria de
respostas elétricas).

A audiometria de respostas elétricas ¢ a denomi-
nac¢ao genérica dos métodos que permitem a andlise dos
fendmenos bioelétricos que ocorrem no sistema auditivo,
como resposta aos estimulos sonoros (potenciais evocados
auditivos), desde a orelha interna até a cortex cerebral.
Todos estes testes eletrofisiolégicos tém em comum a de-
teccao de uma atividade bioelétrica, relacionada com um
evento (apresentacdo de um sinal acustico e a atividade
mental desencadeada por mudangas nas caracteristicas
do sinal acustico). Esta atividade bioelétrica é produzida
no momento da transducao do estimulo acustico em
eletricidade na orelha interna e em todas as sinapses que
ocorrem sucessivamente na via auditiva.

O desenvolvimento de computadores capazes de
individualizar e mediar diferentes respostas viabilizou o
registro exclusivo de potenciais neurais emitidos pelas
vias auditivas. Possivelmente um grande passo para a
utilizacdo clinica da audiometria de respostas elétricas foi
o trabalho de Jewett que, em 1970, baseado em estudos
experimentais em gatos, descreveu a presenca de 4 on-
das que foram relacionadas a sitios de origem especificos
localizados no tronco encefilico, que se seguem a um
primeiro potencial, o potencial de acao (onda D'. Desde
entdo, a audiometria de respostas elétricas vem sendo
cada vez mais utilizada na pratica clinica, ampliando a
potencialidade de sua aplicacio. Atualmente os exames
eletrofisiologicos da audi¢io sao ferramentas indispen-
saveis para a avaliacdo, diagnostico e monitoramento de
inimeras patologias otoneurologicas.

Dentre os potenciais evocados, possivelmente o
exame dos potenciais evocados auditivos de tronco ce-
rebral (BERA) seja o mais utilizado na pritica clinica. Ele
nos permite a obtencao da atividade eletrofisiologica do
sistema auditivo ao nivel do tronco encefilico, mapean-
do as sinapses das vias auditivas desde o nervo coclear,
nucleos cocleares, complexo olivar superior (ponte) até
o coliculo inferior (mesencéfalo).

Uma série de sete ondas (os componentes do
tracado do BERA sio chamados de ondas ou potenciais)
podem ser registradas a partir da derivacio de eletrodos
fronte-I6bulo ou mastéide durante os primeiros 12ms
apos estimulacao sonora moderada. Estas ondas rotuladas
sequencialmente com algarismos romanos parecem repre-
sentar tratos sucessivos e/ou sinapses das vias auditivas.
Destas sete ondas, as cinco primeiras sio as que nos
interessam e dentre estas, as ondas I, III e V sao aquelas
que nos oferecem os pardmetros mais importantes para
a interpretacao do BERA. As ondas I e II sao geradas no
nervo auditivo, a onda III nos neurdbnios que saem do
complexo dos nucleos cocleares2-4, as ondas IV e V no
lemnisco lateral superior e o grande potencial negativo que
segue a onda V na despolarizacio do coliculo inferior.5

No presente, as aplicacdoes do BERA expandem-se
cada vez mais, sendo utilizado na investigacao da surdez
infantil, na triagem das sindromes cocleo-vestibulares a
procura de lesdes retro-cocleares, na monitoracao dos
estados de coma (morte cerebral), na monitoracao do
tronco cerebral em cirurgias da base do cranio etc.

Uma das qualidades do BERA é a sua capacidade
de avaliar a integridade neurofisiologica das vias auditivas
do tronco cerebral. Podemos comparar a velocidade de
progressao do estimulo (laténcias) em ambas as orelhas.
Desta maneira, algumas vezes, durante a pesquisa dos
limiares auditivos infantis, nos deparamos com BERAs
que sugerem a presenca de lesoes retro-cocleares das
vias auditivas (assimetria de tracados, aumento dos in-
tervalos interpicos), muitas vezes comprovadas através
de exames de imagem. Trata-se de achado ocasional de
moléstia neurolégica por ocasiao da pesquisa dos limiares
auditivos infantis.

Neste trabalho apresentaremos 2 casos de doencas
neurologicas como achados ocasionais durante a investi-
gacao da surdez infantil realizada através do BERA.

RELATO DE CASOS

Caso 1

B.N.C.C,, 1 ano e 11 meses, sexo feminino, apre-
sentando comportamento auditivo suspeito. Foi realizada
eletrococleografia e os limiares objetivos obtidos foram
de 30dBNA bilateralmente. Na seqiiéncia de investigacio,
o BERA revelou atraso da onda V em orelha esquerda,
além de aumento dos intervalos interpicos I-I1I, I-V, III-V,
se comparado a orelha direita. O exame era sugestivo de
comprometimento da conduc¢do do estimulo auditivo a
nivel do tronco cerebral a esquerda. A sugestao de lesdo
retrococlear pelo BERA nos motivou solicitar o exame de
imagem que mostrou cisto de aracnéide desviando a linha
média cerebral e pressionando o tronco cerebral a esquer-
da. Trata-se de achado ocasional de moléstia neurologica
por ocasiao da pesquisa do limiar auditivo infantil através
do BERA (Figura 1 e 2).
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Figura 1. Note o atraso das laténcias das ondas Il e V em orelha
esquerda.
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Figura 2. A sugestao de lesao retrococlear pelo BERA nos motivou
solicitar o exame de imagem que mostrou cisto de aracnoide desviando
a linha média cerebral e pressionando o tronco cerebral a esquerda.

Caso 2

Y.S.F.A., 3 meses, sexo feminino. Foi encaminhada
para avaliacao objetiva da audiclo. Era portadora de fatores
de risco para deficiéncia auditiva. Nos antecedentes pesso-
ais, a mae relatava convulsodes. Foi realizado o BERA que
revelou aumento dos intervalos interpicos I-V (5.4ms) e
baixas amplitudes das ondas III e V em ambos os ouvidos.

Os limiares auditivos encontravam-se moderadamente ele-
vados bilateralmente. Os antecedentes pessoais associados
ao resultado do BERA nos levou a pedir um exame de
imagem, que revelou hidrocefalia (Figuras 3 e 4).
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Figura 3. Note o grande aumento do intervalo interpico LI-LV e a baixa
amplitude da onda V.

Figura 4. Hidrocefalia importante visualizada através da tomografia
computadorizada.

DISCUSSAO

O registro dos potenciais auditivos evocados de
tronco cerebral (BERA) nos propicia acesso a fisiologia
de nobre segmento do sistema nervoso central (tronco
cerebral), que vai da regiao dos nucleos cocleares, pas-
sando pela ponte, até o nivel dos coliculos inferiores
(mesencéfalo).

As vias auditivas ascendentes formam inimeras
conexoes com nucleos do sistema nervoso central como
parte de um complexo sistema de reflexos auditivos. Inter-
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seccoes e comunicagoes internucleares fazem com que as
vias auditivas ocupem todos os niveis do tronco cerebral
(por¢ao média e caudal da ponte e mesencéfalo)6. Isto
torna o BERA um teste nao-invasivo, confidvel, objetivo e
extremamente Util para se monitorar variacoes nos padroes
fisiologicos das vias auditivas do tronco cerebral.

Quaisquer afeccoes, sejam elas degenerativas, in-
flamatorias, vasculares, expansivas ou traumaticas, que
acometam o tronco cerebral, teriam que ser extremamente
caprichosas para nio comprometer a sincronia das ondas
do BERA (sincronia do elemento neural)”®.

Compreender os principios eletrofisiologicos do
BERA amplia e facilita sua aplicacio clinica. Como exame
que detecta e registra os potenciais evocados do nervo
auditivo e tronco cerebral, o BERA, indiretamente, for-
nece informacdes concernentes ao estado das estruturas
relacionadas as vias auditivas, seja pela proximidade de
localizacao, seja através de mecanismos de interacio
neural. Inimeras aplicacoes, além do estudo da audicao
propriamente dito, tém sido descritas nos Gltimos anos
para o potencial evocado das vias auditivas.

A investigacio de patologias retrococleares, sobre-
tudo de schwannomas do nervo vestibular € um exemplo
deste fato. Pela proximidade anatdmica das estruturas
dentro do conduto auditivo interno e pelo fato destas
estruturas estarem contidas em um tinel ésseo, tumores
e outros processos inflamatérios e expansivos dos nervos
vestibulares e do nervo facial podem alterar a conducio
do estimulo elétrico através do nervo auditivo, ainda que
nao haja comprometimento da audicao medida por outros
métodos. Apesar de alguns autores questionarem a sufici-
éncia do BERA para deteccao de tumores retrococleares
pequenos’, outros estudos demonstram que a utilizacao
deste exame € de grande utilidade, chegando a estar alte-
rado em 98% dos casos de schwannoma do vestibular'®.

Em nossa experiéncia em eletrofisiologia da au-
dicao, o BERA tem sido capaz de diferenciar alteracoes
cocleares daquelas do VIII nervo. Temos utilizado o BERA
como procedimento de triagem para detectar a presenca de
lesoes retrococleares tais quais schawnnomas vestibulares,
outros tumores da fossa posterior (p.e., meningiomas), do-
encas neuro-degenerativas (esclerose multipla), anomalias
vasculares, etc.!"!2, Para esta finalidade, o BERA é um teste
que goza de excepcional sensibilidade, principalmente
para o diagnéstico precoce do schwannoma vestibular (sua
especificidade nio goza do mesmo privilégio)'.

Em um paciente portador de uma perda auditiva
em conseqliéncia de uma patologia coclear, estimulos de
mesma intensidade apresentados a orelha comprometida
e a orelha normal vao evocar ondas V com laténcias bas-
tantes proximas uma da outra. A lesao coclear promove o
fendbmeno do recrutamento eletrofisiologico, ou seja, nao
se observa, apesar da perda auditiva, atraso importante da
laténcia da onda V na orelha afetada quando comparada

com a orelha contralateral, ao contrario, as vezes nos
deparamos com onda V com laténcia menor na orelha
afetada do que na orelha normal.

Nas lesoes retrococleares observamos grandes
atrasos da onda V. Perdas auditivas moderadas causadas
por estas lesdes podem provocar atrasos de até mais de
1.0ms, o que consideramos uma eternidade em eletrofisio-
logia dos potenciais de laténcias curtas (ECOG e BERA).
Alem destes atrasos da onda V o tracado do BERA pode
se apresentar de outras maneiras como exemplificado na
Figura 5.
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Figura 5. Exemplos do comportamento dos intervalos interpicos do
tracado do BERA nas lesoes retrococleares.

Em nosso protocolo de triagem de lesdes retroco-
cleares, os tracados do BERA da orelha afetada, evocados
por estimulos cliques de 90 dBNA de intensidade, sao
considerados como sugestivos de lesdes retrococleares
quando apresentarem qualquer uma das seguintes carac-
teristicas:

e Atraso da laténcia da onda V da orelha afetada
maior do que 0.1ms para cada 10 dB de perda auditiva
(média aritmética dos limiares psicoacusticos nas frequ-
éncias de 2 a 4 KHz), quando comparada com a laténcia
da onda V da orelha contralateral;

eQualquer atraso de laténcia da onda V maior do
que 0.3ms (quando comparado a orelha contralateral)
independentemente do nivel da perda auditiva da orelha
comprometida;

ePresenca somente de onda I e auséncia das sub-
sequentes;

e Auséncia de todas as ondas em orelha com perda
auditiva menor do que 70 dB (média aritmética dos limiares
psicoacusticos nas frequiiéncias de 2 a 4 KHz).

A rigida observacao do comportamento dos tra-
cados do BERA daqueles 2 casos relatados nos permitiu
suspeitar da presenca de acometimento retrococlear das
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vias auditivas e através do exame de imagem comprovar
o achado ocasional de doencas neuroldgicas por ocasiao
da investigacao dos limiares auditivos infantis.

COMENTARIOS FINAIS

O BERA tem se mostrado um exame de grande
valia na investigacao da surdez e dos problemas das vias
auditivas. Entretanto, o conhecimento adequado da ele-
trofisiologia da audicio e, conseqlientemente, a correta
interpretacao dos dados obtidos na pesquisa dos potenciais
evocados do tronco cerebral, levard a diagnosticos preci-
sos, proporcionados por uma visao ampliada do paciente
em questlo. Apresentamos dois casos onde foram feitos
diagnésticos neurolégicos nao esperados, através da in-
vestigacao da surdez na infincia com o potencial evocado
auditivo de tronco cerebral.
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