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Congenital Rubella Syndrome related to the period of onset of the disease during 
pregnancy: audiological fi ndings 

RESUMO
Objetivo: Caracterizar as manifestações da síndrome 

da rubéola congênita, relacionando-as ao período gesta-
cional de aquisição da doença, enfatizando as alterações 
audiológicas. Método: Foi realizada a análise de prontuários 
de pacientes portadores de defi ciência auditiva ocasionada 
pela rubéola gestacional, atendidos no Centro de Distúrbios 
da Audição, Linguagem e Visão(CEDALVI) do Hospital de 
Reabilitação de Anomalias Craniofaciais da Universidade 
de São Paulo(HRAC-USP), Bauru/SP. Resultados: Todos os 
prontuários analisados, que totalizaram 101, pertenciam a 
pacientes portadores de defi ciência auditiva neurossensorial, 
com prevalência de comprometimento severo a profundo, 
bilateral e simétrico. Em 88 casos (87,1%), a rubéola foi 
adquirida no primeiro trimestre gestacional. Além da defi ciên-
ciaauditiva, 21 pacientes (20,8%) apresentaram alterações 
cardíacas e 13 (12,9%) apresentaram alterações visuais. 
Conclusão: A síndrome da rubéola congênita manifesta-se 
principalmente quando a mãe adquire a doença no primeiro 
trimestre gestacional, período no qual foi encontrado maior 
número de alterações auditivas, cardíacas e visuais. As 
alterações auditivas foram caracterizadas por defi ciência 
auditiva neurossensorial bilateral simétrica de grau severo 
e/ou profundo.  

ABSTRACT
Purpose: To describe the manifestation of the Congenital 

Rubella Syndrome, relating it to the onset of the disease dur-
ing pregnancy and emphasizing the audiological changes. 
Method: The fi les of patients who were deaf due to congenital 
rubella and who were referred to the Centro de Distúrbios 
da Audição, Linguagem e Visão(CEDALVI) do Hospital de 
Reabilitação de Anomalias Craniofaciais da Universidade de 
São Paulo(HRAC-USP), Bauru/SP were analyzed. Results: 
All 101 fi les referred to patients who had sensorineural hear-
ing loss with prevalence of severe and/or profound, bilateral 
and symmetrical losses. In 88 cases (87,1%) the syndrome 
occured when the mother presented the disease during the 
fi rst three months of pregnancy. Besides the hearing loss, 
21 pacients(20,8%) showed cardiological defects and 13 
pacients (12,9%) showed ocular disease. Conclusion: The 
Congenital Rubella Syndrome occurs essencialy when the 
mother presents the disease during the fi rst three months of 
pregnancy, when a greater number of hearing loss, cardiologi-
cal and visual alterations were found. Most cases presented 
severe and/or profound, bilateral and symmetrical sensori-
neural hearing loss. 
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INTRODUÇÃO:

A linguagem consiste em um processo simbólico de co-
municação, pensamento e formulação, que permite ao ser 
humano comunicar-se em sociedade, expressando suas 
idéias, experiências e necessidades.

A aquisição e o desenvolvimento da linguagem dependem 
da recepção de estímulos 

auditivos, visuais e sinestésicos. Sendo assim, é ne-
cessário que haja integridade anátomo-fi siológica do sistema 
auditivo e desenvolvimento das funções corticais (1).

O sistema auditivo é responsável por captar a onda sonora 
e transmiti-la do ouvido externo ao ouvido médio, e deste ao 
ouvido interno. Do ouvido interno, os estímulos são transmiti-
dos para o córtex auditivo cerebral. Nesta última etapa ocorre 
a interpretação do som pelo sistema nervoso central, sendo 
produzida a resposta, que poderá ser a emissão verbal ou 
não-verbal. Qualquer alteração em uma ou mais etapas desse 
processo determinará a defi ciência auditiva (2). 

As perdas auditivas podem ser classifi cadas quanto ao 
tipo de comprometimento, considerando o local da lesão, 
sendo condutiva quando há comprometimento do ouvido 
externo e médio, neurossensorial quando acomete a cóclea 
e/ou nervo auditivo, e mista quando há o envolvimento do 
componente condutivo e neurossensorial (2). A alteração 
auditiva pode afetar apenas um ouvido ou ambos, sendo 
denominada de uni ou bilateral, respectivamente.

Além do tipo, a defi ciência auditiva é classifi cada quanto ao 
grau. Considera-se perda auditiva leve, quando os limiares de 
via aérea apresentam-se entre 15 e 30dB, moderada quando 
os limiares estão entre 31 e 60dB, severa com limiares entre 
61 e 90dB e profunda com limiares acima de 90dB (3).

Quanto à etiologia, a defi ciência auditiva pode ser provo-
cada por intercorrências pré, peri ou pós-natais.

Dentre as causas pré-natais, a rubéola está incluída nas 
infecções maternas, assim como o citomegalovírus, sífi lis, 
herpes e toxoplasmose, e ainda, hereditariedade e mal-
formações genéticas. Como causa peri-natal pode ocorrer, 
dentre outras, o baixo peso ao nascimento, anóxia neonatal 
e hiperbilirrubinemia em índice elevado. Dentre a grande 
variedade de causas pós-natais encontra-se a ototoxicidade, 
meningite bacteriana, traumatismo crânio encefálico, trauma 
acústico, exposição ao ruído, além de infecções do ouvido 
médio e/ou alteração da cadeia ossicular (1,4). 

A rubéola é a mais importante causa pré-natal da defi -
ciência auditiva severa infantil, sendo responsável por 74,0% 
das etiologias congênitas. No Brasil, a incidência da surdez 
adquirida no período gestacional tem aumentado devido 
à piora das condições de saúde e falta de prevenção das 

principais doenças infecto-contagiosas (5-6).

Na literatura, a rubéola é defi nida como sendo uma doença 
exantemática de etiologia viral e distribuição universal, que 
acomete principalmente adultos jovens no período gesta-
cional e crianças de 5 a 9 anos de idade (7). Na maioria dos 
casos, a infecção é sub-clínica, porém quando há sintomas, 
as manifestações aparecem 14 a 21 dias após o contágio 
com a doença, consistindo em febre alta, dor de cabeça, 
indisposição, aumento dos gânglios cervicais e auriculares 
posteriores e exantemas na pele (8-9).

A rubéola é descrita como uma doença benigna quando 
adquirida na maioria dos períodos da vida, com exceção da 
ocorrência no período gestacional. Neste último caso, o vírus 
é transmitido da mãe ao feto através da placenta, sendo que 
o bebê pode permanecer infectado por meses ou anos após 
o nascimento (7-8). 

O período crítico de aquisição da rubéola é da 4ª a 8ª 
semana de gestação, época da organogênese e desenvolvim-
ento do sistema auditivo. Há também o risco de contaminação 
do feto quando a doença é adquirida imediatamente antes 
da concepção (10-13).

O vírus da rubéola é classifi cado como um RNA vírus, 
denominado de rubivírus. A contaminação ocorre pela via 
respiratória, sendo as secreções nasais a principal via de 
contágio. Este vírus tem um efeito denominado como citolítico, 
com habilidade de inibir o crescimento e maturação da célula. 
O primeiro efeito no desenvolvimento do feto consiste na 
redução da taxa de desenvolvimento e divisão celular. Esta 
inibição altera o crescimento e desenvolvimento de todos os 
sistemas do organismo. O efeito citolítico do vírus da rubéola 
tem sido observado no miocárdio, cóclea e olhos (7-8).

O conjunto de malformações que pode ocorrer na criança 
é descrito como a síndrome da rubéola congênita (10,14). 

Várias são as alterações que compõem a síndrome da 
rubéola congênita, sendo as principais, a defi ciência auditiva, 
cardiopatia e alteração visual (10,12,14).

A defi ciência auditiva na síndrome da rubéola congênita, 
geralmente envolve o ouvido interno, sendo mais freqüente 
a ocorrência de lesão na estria vascular, membrana de Re-
issner e membrana tectória, levando a defi ciência auditiva 
neurossensorial uni ou bilateral, sendo a maioria das vezes 
bilateral, de grau severo para profundo(5,7-10). Com menor 
freqüência pode ser observada a defi ciência auditiva central, 
caracterizada por lesão do córtex cerebral e ouvido interno 
íntegro, com variação na confi guração audiométrica (5,8). 

Quanto às alterações oftalmológicas, na maioria dos ca-
sos ocorre catarata, podendo haver estrabismo, glaucoma, 
corioretinite, microftalmia e retinopatia. Em pacientes que 

Acta ORL

ACTA ORL/Técnicas em Otorrinolaringologia - Vol. 24  (4: 268-271, 2006)



270

não apresentam catarata pode haver uma pigmentação 
na retina, chamada de “sal e pimenta”, a qual não interfere 
na acuidade visual (5,8,12).

Outra malformação importante do portador da síndrome 
da rubéola congênita consiste na alteração cardíaca, que se 
manifesta pela persistência da ducto arterial e defeitos do 
septo atrial ou ventricular (8,10).

Além dessas, existem outras alterações que podem estar 
associadas, consistindo em alterações renais (malformação 
do sistema pielo calicial, rins policísticos, hidronefrose, 
agenesia renal); alterações ósseas; alterações neurológicas 
(microcefalia, meningoencefalite, calcifi cações intracranianas, 
convulsão, retardo mental, panencefalite, problemas com-
portamentais); alterações vasculares; alteração na tireóide; 
defi ciência hormonal; baixo peso ao nascimento; diabetes 
mellitus; fontanelas amplas; micrognatia; fi ssura lábio-pala-
tal; alterações imunológicas; hepatomegalia; esplenome-
galia; pneumonia intersticial; anemia hemolítica e manchas 
cutâneas purpúricas. Essas alterações podem também surgir 
tardiamente, ou seja, meses ou anos após o nascimento da 
criança (1,5,7-9,13,15).

Quanto às alterações, a catarata congênita é atribuída 
a infecções ocorridas por volta da 6ª semana gestacional, 
a defi ciência auditiva ao redor da 9ª semana e alterações 
cardíacas da 5ª à 10ª semana de gestação aproximadamente. 
Depois da 8ª a 10ª semana a infecção isolada na placenta é 
mais comum do que a infecção fetal, sendo que, durante os 
dois primeiros meses há 40,0 a 60,0% de chances de que 
ocorram alterações congênitas múltiplas, no 3º mês, 30,0 a 
35,0% de chances de haver um único defeito congênito e após 
a 20ª semana, ocasionalmente ocorre alteração fetal (8).

Este trabalho tem por objetivo caracterizar as manifesta-
ções da síndrome da rubéola congênita de acordo com o 
mês gestacional de aquisição da doença, enfatizando as 
alterações audiológicas.

MÉTODO

Os dados utilizados foram obtidos pela análise de pron-
tuários de pacientes atendidos no período de junho de 1997 a 
maio de 1999 no Centro de Distúrbios da Audição, Linguagem 
e Visão(CEDALVI) do Hospital de Reabilitação de Anomalias 
Craniofaciais da Universidade de São Paulo(HRAC-USP), 
Bauru/SP. 

Foram analisados 1726 prontuários e selecionados 101 
pertencentes a pacientes portadores de defi ciência auditiva 
ocasionada pela rubéola gestacional. Estes prontuários foram 
divididos em três grupos. O grupo 1 composto por pacien-
tes em que a aquisição da rubéola durante a gestação foi 
confi rmada por meio de exames clínicos, o grupo 2, no qual 
a confi rmação foi estabelecida por exames laboratoriais e 

no grupo 3 houve a suspeita da ocorrência da doença, sem 
confi rmação clínica ou laboratorial.

Para a coleta das informações, foi elaborado um protocolo, 
que contém a identifi cação do paciente, características da 
defi ciência auditiva, alterações associadas e dados de anam-
nese relevantes a este trabalho, tais como época gestacional 
de aquisição da rubéola e meio de confi rmação da doença 
(Quadro 1).

As manifestações observadas foram relacionadas ao mês 
gestacional de aquisição darubéola, sendo enfatizadas as 
alterações auditivas.

A defi ciência auditiva foi analisada quanto ao grau: leve 
com limiares aéreos de 15 a 30dB, moderada com limiares 
entre 31 e 60dB, severa de 61 a 90dB e profunda acima 
de 90dB (3); quanto ao tipo: neurossensorial, condutivo 
ou misto, e se ocorreu de forma simétrica ou assimétrica, 
comparando-se uma mesma freqüência nos dois ouvidos. A 
defi ciência auditiva foi considerada simétrica quando houve 
prevalência de freqüências com diferença entre os limiares 
dos dois ouvidos menor ou igual a 10dB, e assimétrica nos 
casos em que houve a prevalência de freqüências com dife-
rença maior que 10dB.

Os resultados foram determinados por meio de análise 
descritiva dos dados obtidos.

RESULTADOS E DISCUSSÃO

Dentre os 1726 prontuários analisados, foram seleciona-
dos 101(5,8%), de pacientes portadores de defi ciência audi-
tiva decorrente da rubéola congênita. Este número elevado 
confi rma a incidência importante desta doença nas gestantes, 
acometendo o feto com variadas alterações, dentre essas a 
defi ciência auditiva.

Após análise dos resultados, verifi cou-se que não houve 
diferença signifi cativa entre os pacientes com suspeita ou 
confi rmação da rubéola no período gestacional por meio de 
exames clínicos e laboratoriais, permitindo reunir os dados 
dos três grupos.
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Quanto às alterações associadas à defi ciência auditiva, 
salienta-se a ocorrência de maior número de pacientes com 
alterações cardíacas, totalizando 21 casos (20,8%), quando 
comparada às alterações visuais, que compreenderam 13 
casos (12,9%). Estas alterações estavam presentes quando a 
rubéola foi adquirida durante o primeiro trimestre de gestação, 
principalmente no 1º mês. Resultados semelhantes foram 
descritos em um estudo, o qual constatou que as alterações 
associadas à defi ciência auditiva ocorrem geralmente quando 
a rubéola é adquirida nas primeiras 12 semanas de gestação, 
ou seja, durante o primeiro trimestre gestacional (16).

Dos pacientes portadores de defi ciência auditiva, 14 
(13,8%) adquiriram a rubéola durante o primeiro mês gesta-
cional, 43 pacientes (42,6%) no segundo mês, e 31 (30,7%) 
no terceiro mês. Os demais casos, que totalizaram 13 (12,9%) 
adquiriram a doença do quarto ao sétimo mês de gestação. 
Estes dados estão correlacionados a estudos que relatam 
maior incidência de defi ciência auditiva nas crianças em 
que a mãe adquiriu a rubéola durante o primeiro trimestre 
de gestação, salientando que após a 16ª semana o risco de 
comprometimento fetal é menor (16-18).

Todos os pacientes apresentaram perda auditiva neuros-
sensorial. Foi encontrado maior número de casos em que os 
limiares audiométricos variaram de perda severa a profunda. 
Defi ciência leve e moderada também foi identifi cada, porém 
com menores índices. Estes dados são confi rmados por 
outros autores que encontraram habitualmente defi ciência 

auditiva neurossensorial severa a profunda (16-17,19).

Outras características relevantes da defi ciência auditiva 
nos pacientes com rubéola congênita foram a prevalência 
da simetria, que ocorreu em 75 casos (74,3%) e a ocorrên-
cia da defi ciência auditiva bilateral em 100 casos (99,0%), 
as quais são igualmente descritas na literatura em estudos 
que constatam, na maioria das vezes, a defi ciência auditiva 
simétrica bilateral (17,19-21).

No Brasil, atualmente, a rubéola ainda é uma doença 
que acomete gestantes e provoca defi ciência auditiva, alte-
rações cardíacas e visuais no feto (6). Por isso, ressalta-se 
a importância da vacinação contra a rubéola nas crianças 
e jovens, principalmente do sexo feminino, assim como 
programas de orientações, para que toda a população seja 
conscientizada da importância da prevenção desta doença.

CONCLUSÃO

Os resultados deste trabalho permitem concluir que a 
síndrome da rubéola congênita manifesta-se principalmente 
quando a mãe adquire a doença no primeiro trimestre gesta-
cional, período no qual foi encontrado maior número de alte-
rações auditivas, cardíacas e visuais. As alterações auditivas 
foram caracterizadas por defi ciência auditiva neurossensorial 
bilateral simétrica de grau severo e/ou profundo.
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