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RESUMO

Objetivo: Caracterizar as manifestagdes da sindrome
da rubéola congénita, relacionando-as ao periodo gesta-
cional de aquisicdo da doenca, enfatizando as alteragdes
audioldgicas. Método: Foi realizada a analise de prontuarios
de pacientes portadores de deficiéncia auditiva ocasionada
pela rubéola gestacional, atendidos no Centro de Disturbios
da Audicéo, Linguagem e Viséao(CEDALVI) do Hospital de
Reabilitagdo de Anomalias Craniofaciais da Universidade
de Sao Paulo(HRAC-USP), Bauru/SP. Resultados: Todos os
prontudrios analisados, que totalizaram 101, pertenciam a
pacientes portadores de deficiéncia auditiva neurossensorial,
com prevaléncia de comprometimento severo a profundo,
bilateral e simétrico. Em 88 casos (87,1%), a rubéola foi
adquirida no primeiro trimestre gestacional. Além da deficién-
ciaauditiva, 21 pacientes (20,8%) apresentaram alteracoes
cardiacas e 13 (12,9%) apresentaram alteragbes visuais.
Concluséo: A sindrome da rubéola congénita manifesta-se
principalmente quando a mae adquire a doenga no primeiro
trimestre gestacional, periodo no qual foi encontrado maior
numero de alteragbes auditivas, cardiacas e visuais. As
alteragdes auditivas foram caracterizadas por deficiéncia
auditiva neurossensorial bilateral simétrica de grau severo
e/ou profundo.

Descritores: Audicao, Transtornos da audig¢édo/etiologia, Per-
da auditiva neurossensorial/etiologia, Sindrome da rubéola
congénita/complicac¢des, Crianca, Estudos retrospectivos.
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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 files of patients who were deaf due to congenital
rubella and who were referred to the Centro de Disturbios
da Audicao, Linguagem e Visao(CEDALVI) do Hospital de
Reabilitagdo de Anomalias Craniofaciais da Universidade de
Séo Paulo(HRAC-USP), Bauru/SP were analyzed. Results:
All 101 files 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
first 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 first 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.

keywords: Hearing, Hearing disorders/etiology, sensorineural
hearing loss/etiology, Congenital rubella syndrome/complica-
tions, Child, Retrospective studies
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INTRODUGAO:

A linguagem consiste em um processo simbdlico de co-
municagdo, pensamento e formulagéo, que permite ao ser
humano comunicar-se em sociedade, expressando suas
idéias, experiéncias e necessidades.

A aquisicao e o desenvolvimento da linguagem dependem
da recepgéao de estimulos

auditivos, visuais e sinestésicos. Sendo assim, é ne-
cessario que haja integridade anatomo-fisiolégica do sistema
auditivo e desenvolvimento das fungdes corticais (1).

O sistema auditivo é responsavel por captar a onda sonora
e transmiti-la do ouvido externo ao ouvido médio, e deste ao
ouvido interno. Do ouvido interno, os estimulos s&o transmiti-
dos para o cértex auditivo cerebral. Nesta ultima etapa ocorre
a interpretacao do som pelo sistema nervoso central, sendo
produzida a resposta, que podera ser a emissao verbal ou
nao-verbal. Qualquer alteragdo em uma ou mais etapas desse
processo determinaré a deficiéncia auditiva (2).

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

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

Quanto a etiologia, a deficiéncia auditiva pode ser provo-
cada por intercorréncias pré, peri ou pos-natais.

Dentre as causas pré-natais, a rubéola esta incluida nas
infeccdes maternas, assim como o citomegalovirus, sifilis,
herpes e toxoplasmose, e ainda, hereditariedade e mal-
formagbes genéticas. Como causa peri-natal pode ocorrer,
dentre outras, o baixo peso ao nascimento, andxia neonatal
e hiperbilirrubinemia em indice elevado. Dentre a grande
variedade de causas pds-natais encontra-se a ototoxicidade,
meningite bacteriana, traumatismo cranio encefalico, trauma
acustico, exposicao ao ruido, além de infec¢gdes do ouvido
médio e/ou alteracao da cadeia ossicular (1,4).

A rubéola é a mais importante causa pré-natal da defi-
ciéncia auditiva severa infantil, sendo responsavel por 74,0%
das etiologias congénitas. No Brasil, a incidéncia da surdez
adquirida no periodo gestacional tem aumentado devido
a piora das condicbes de saude e falta de prevencéo das
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principais doencas infecto-contagiosas (5-6).

Na literatura, a rubéola é definida como sendo uma doenca
exantematica de etiologia viral e distribuicao universal, que
acomete principalmente adultos jovens no periodo gesta-
cional e criangas de 5 a 9 anos de idade (7). Na maioria dos
casos, a infecgao é sub-clinica, porém quando ha sintomas,
as manifestagdes aparecem 14 a 21 dias apds o contagio
com a doenca, consistindo em febre alta, dor de cabeca,
indisposicao, aumento dos ganglios cervicais e auriculares
posteriores e exantemas na pele (8-9).

A rubéola é descrita como uma doenca benigna quando
adquirida na maioria dos periodos da vida, com exceg¢éo da
ocorréncia no periodo gestacional. Neste ultimo caso, o virus
é transmitido da mae ao feto através da placenta, sendo que
0 bebé pode permanecer infectado por meses ou anos apods
0 nascimento (7-8).

O periodo critico de aquisicdo da rubéola é da 42 a 82
semana de gestacgao, época da organogénese e desenvolvim-
ento do sistema auditivo. Ha também o risco de contaminacgao
do feto quando a doenga é adquirida imediatamente antes
da concepgao (10-13).

O virus da rubéola é classificado como um RNA virus,
denominado de rubivirus. A contaminag¢é@o ocorre pela via
respiratéria, sendo as secregbes nasais a principal via de
contagio. Este virus tem um efeito denominado como citolitico,
com habilidade de inibir o crescimento e maturag¢éo da célula.
O primeiro efeito no desenvolvimento do feto consiste na
reducdo da taxa de desenvolvimento e diviséo celular. Esta
inibicéo altera o crescimento e desenvolvimento de todos os
sistemas do organismo. O efeito citolitico do virus da rubéola
tem sido observado no miocardio, céclea e olhos (7-8).

O conjunto de malformagdes que pode ocorrer na crianga
é descrito como a sindrome da rubéola congénita (10,14).

Varias séo as alteragbes que compdem a sindrome da
rubéola congénita, sendo as principais, a deficiéncia auditiva,
cardiopatia e alteracao visual (10,12,14).

A deficiéncia auditiva na sindrome da rubéola congénita,
geralmente envolve o ouvido interno, sendo mais freqliente
a ocorréncia de lesdo na estria vascular, membrana de Re-
issner e membrana tectéria, levando a deficiéncia auditiva
neurossensorial uni ou bilateral, sendo a maioria das vezes
bilateral, de grau severo para profundo(5,7-10). Com menor
frequéncia pode ser observada a deficiéncia auditiva central,
caracterizada por leséo do cértex cerebral e ouvido interno
integro, com variagcdo na configura¢éo audiomeétrica (5,8).

Quanto as alteragdes oftalmolégicas, na maioria dos ca-
s0s ocorre catarata, podendo haver estrabismo, glaucoma,
corioretinite, microftalmia e retinopatia. Em pacientes que
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nao apresentam catarata pode haver uma pigmentacgao
na retina, chamada de “sal e pimenta”, a qual nao interfere
na acuidade visual (5,8,12).

Outra malformagao importante do portador da sindrome
da rubéola congénita consiste na alteragéo cardiaca, que se
manifesta pela persisténcia da ducto arterial e defeitos do
septo atrial ou ventricular (8,10).

Além dessas, existem outras alteragcdes que podem estar
associadas, consistindo em alteragdes renais (malformagao
do sistema pielo calicial, rins policisticos, hidronefrose,
agenesia renal); alteracdes dsseas; alteragdes neuroldgicas
(microcefalia, meningoencefalite, calcificagdes intracranianas,
convulsdo, retardo mental, panencefalite, problemas com-
portamentais); alteragdes vasculares; alteragao na tiredide;
deficiéncia hormonal; baixo peso ao nascimento; diabetes
mellitus; fontanelas amplas; micrognatia; fissura labio-pala-
tal; alteragbes imunoldgicas; hepatomegalia; esplenome-
galia; pneumonia intersticial; anemia hemolitica e manchas
cuténeas purpuricas. Essas alteracées podem também surgir
tardiamente, ou seja, meses ou anos apos 0 nascimento da
crianca (1,5,7-9,13,15).

Quanto as alteracbes, a catarata congénita é atribuida
a infecgdes ocorridas por volta da 62 semana gestacional,
a deficiéncia auditiva ao redor da 92 semana e alteracoes
cardiacas da 52 & 102 semana de gestacao aproximadamente.
Depois da 82 a 102 semana a infecg¢éo isolada na placenta é
mais comum do que a infecc¢do fetal, sendo que, durante os
dois primeiros meses ha 40,0 a 60,0% de chances de que
ocorram alteragcdes congénitas multiplas, no 32 més, 30,0 a
35,0% de chances de haver um unico defeito congénito e apos
a 202 semana, ocasionalmente ocorre alteracao fetal (8).

Este trabalho tem por objetivo caracterizar as manifesta-
¢cbes da sindrome da rubéola congénita de acordo com o
més gestacional de aquisicdo da doenca, enfatizando as
alteragcbes audioldgicas.

METODO

Os dados utilizados foram obtidos pela andlise de pron-
tuarios de pacientes atendidos no periodo de junho de 1997 a
maio de 1999 no Centro de Disturbios da Audi¢do, Linguagem
e Visao(CEDALVI) do Hospital de Reabilitagdo de Anomalias
Craniofaciais da Universidade de Sao Paulo(HRAC-USP),
Bauru/SP.

Foram analisados 1726 prontuarios e selecionados 101
pertencentes a pacientes portadores de deficiéncia auditiva
ocasionada pela rubéola gestacional. Estes prontuarios foram
divididos em trés grupos. O grupo 1 composto por pacien-
tes em que a aquisicao da rubéola durante a gestacao foi
confirmada por meio de exames clinicos, o grupo 2, no qual
a confirmacéo foi estabelecida por exames laboratoriais e
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no grupo 3 houve a suspeita da ocorréncia da doenga, sem
confirmacao clinica ou laboratorial.

Para a coleta das informagdes, foi elaborado um protocolo,
que contém a identificacdo do paciente, caracteristicas da
deficiéncia auditiva, alteragdes associadas e dados de anam-
nese relevantes a este trabalho, tais como época gestacional
de aquisicao da rubéola e meio de confirmagao da doenca
(Quadro 1).

Quadro 1: Protocolo de Andlise dos Prontudrios

I, IDEMTIFICACHD
Mame:

DML Tdada:
Tel: Cidade:

Sexo:

II. AMAMMNESE

[ 1) suspeita da ocorréncia da Rubéola, Més gestacional:

[ 3 confirmacio da ocarréncia da Rubéola, Més gestacional:
[ ) exame clinico [ ) esames laboratoriais

II1. QUADRD CLNICO

Deficiéncia auditiva

Grau: [ ) lave [ 3 moderado [ J)szevera
Mpo: [ ) neurossensorial [ ) condutiva [
corrénciai [ ) bilateral [ ) unilateral

[ 1 profundo
misto

Outras alteracBes; [ ) catarata [ ) alteragio cardiaca [ ) deficiéncia visual

Observagfes;

As manifestacdes observadas foram relacionadas ao més
gestacional de aquisicdo darubéola, sendo enfatizadas as
alteracoes auditivas.

A deficiéncia 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 freqiéncia nos dois ouvidos. A
deficiéncia auditiva foi considerada simétrica quando houve
prevaléncia de freqiiéncias com diferenca entre os limiares
dos dois ouvidos menor ou igual a 10dB, e assimétrica nos
casos em que houve a prevaléncia de freqiiéncias com dife-
renca maior que 10dB.

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

RESULTADOS E DISCUSSAO

Dentre os 1726 prontuérios analisados, foram seleciona-
dos 101(5,8%), de pacientes portadores de deficiéncia audi-
tiva decorrente da rubéola congénita. Este nimero elevado
confirma a incidéncia importante desta doenca nas gestantes,
acometendo o feto com variadas alterac¢des, dentre essas a
deficiéncia auditiva.

Apos anadlise dos resultados, verificou-se que nao houve
diferenca significativa entre os pacientes com suspeita ou
confirmacao da rubéola no periodo gestacional por meio de
exames clinicos e laboratoriais, permitindo reunir os dados
dos trés grupos.
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Quanto as alteragdes associadas a deficiéncia auditiva,
salienta-se a ocorréncia de maior numero de pacientes com
alteragoes cardiacas, totalizando 21 casos (20,8%), quando
comparada as alteragdes visuais, que compreenderam 13
casos (12,9%). Estas alteragcdes estavam presentes quando a
rubéola foi adquirida durante o primeiro trimestre de gestacao,
principalmente no 12 més. Resultados semelhantes foram
descritos em um estudo, o qual constatou que as alteragdes
associadas a deficiéncia auditiva ocorrem geralmente quando
arubéola é adquirida nas primeiras 12 semanas de gestacao,
ou seja, durante o primeiro trimestre gestacional (16).

Dos pacientes portadores de deficiéncia auditiva, 14
(13,8%) adquiriram a rubéola durante o primeiro més gesta-
cional, 43 pacientes (42,6%) no segundo més, e 31 (30,7%)
no terceiro més. Os demais casos, que totalizaram 13 (12,9%)
adquiriram a doencga do quarto ao sétimo més de gestacao.
Estes dados estdo correlacionados a estudos que relatam
maior incidéncia de deficiéncia auditiva nas criancas em
que a mae adquiriu a rubéola durante o primeiro trimestre
de gestacéo, salientando que apds a 162 semana o risco de
comprometimento fetal € menor (16-18).

Todos os pacientes apresentaram perda auditiva neuros-
sensorial. Foi encontrado maior nimero de casos em que 0s
limiares audiométricos variaram de perda severa a profunda.
Deficiéncia leve e moderada também foi identificada, porém
com menores indices. Estes dados sdo confirmados por
outros autores que encontraram habitualmente deficiéncia
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auditiva neurossensorial severa a profunda (16-17,19).

Outras caracteristicas relevantes da deficiéncia auditiva
nos pacientes com rubéola congénita foram a prevaléncia
da simetria, que ocorreu em 75 casos (74,3%) e a ocorrén-
cia da deficiéncia auditiva bilateral em 100 casos (99,0%),
as quais séo igualmente descritas na literatura em estudos
que constatam, na maioria das vezes, a deficiéncia auditiva
simétrica bilateral (17,19-21).

No Brasil, atualmente, a rubéola ainda é uma doenca
que acomete gestantes e provoca deficiéncia auditiva, alte-
racoes cardiacas e visuais no feto (6). Por isso, ressalta-se
a importancia da vacinagao contra a rubéola nas criangas
e jovens, principalmente do sexo feminino, assim como
programas de orientagdes, para que toda a populagéo seja
conscientizada da importancia da prevencao desta doenca.

CONCLUSAO

Os resultados deste trabalho permitem concluir que a
sindrome da rubéola congénita manifesta-se principalmente
quando a méae adquire a doenga no primeiro trimestre gesta-
cional, periodo no qual foi encontrado maior nimero de alte-
racoes auditivas, cardiacas e visuais. As alteragoes auditivas
foram caracterizadas por deficiéncia auditiva neurossensorial
bilateral simétrica de grau severo e/ou profundo.
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