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RESUMO

Introducéo: A perda auditiva neurossensorial subita (PANSS)
€ um sintoma com etiologia variada e muitas vezes de dificil
elucidacao pois pode ter como sitio de lesao afeccdes das
vias auditivas desde as regides mais periféricas ao cortex tem-
poral. A esclerose mutipla (EM) tem a PANSS como sintoma
de apresentagéo em 3 a 5% dos casos. Objetivo: Descrever
um caso de PANSS cuja etiologia mais provavel é esclerose
multipla. Discutir os métodos diagndsticos empregados no
esclarecimento diagndstico. Realizar um levantamento litera-
rio pertinente ao assunto. Método: Relato de caso e revisao
de literatura. Conclusédo: Ressaltamos a importancia da in-
vestigacéo etioldgica nos casos de PANS com ressonan-
cia magnética, nao se esquecendo da aplicacdo dos testes
eletrofisioldgicos que complementam o estudo de imagem
evidenciando lesdes somente percebidas através do estudo
da fisiologia das vias auditivas.

Descritores: Perda auditiva neurossensorial subita, esclerose
multipla, ressonancia magnética.

ABSTRACT

Introduction: Sudden sensorineural hearing loss (SSHL) is
a complain that has various etiologies and many times of
hard diagnosis because it can affect the auditory system
the coclea through the brain. Multiple Sclerosis (ME) has the
SSHL as a first complain in 3 to 5 % of the cases. Aim: To
describe a case of SSHL that the most probable etiology
was the ME. To diccuss about the etiological invetigation.
To make revision about this subjetic. Method: case descri-
be and subject revision. Conclusion: It is do important to
investigate the cases of SSHL by magnetic ressonance, but
is also important the use of the electrophisiological test that
complemments the MRI study showing some injury that can
be only demonstarted by studing the phisiology of the audi-
tory system.

Keywords: Sudden sensorineural hearing loss, Multiple scle-
rosis, magnetic ressonance.

INTRODUCAO

A perda auditiva neurossensorial subita (PANSS) é um sintoma
com etiologia variada e muitas vezes de dificil elucidacao pois
pode ter como sitio de lesao afeccdes das vias auditivas des-
de as regides mais periféricas até o cortex temporal. E uma
situacdo dramatica que demanda nao sé pronto tratamento
na tentativa de se obter a melhor recuperacéo auditiva, mas
também definicao da etiologia. Cerca de 10 a 15 % dos casos
tem uma lesdo retrococlear identificavel como neuromas e
doencas desmielinizantes’.

A esclerose multipla (EM) é uma doenca neurolégica cro-
nica desmielinizante em que auto-anticorpos atravessam a
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barreira hematoencefalica agredindo a mielina. A EM tem
a PANSS como sintoma de apresentacdo em 3 a 5% dos
casos'. A destruicdo da mielina ocorre na substancia branca
principalmente periventricular. No caso da PANSS, o sitio
mais comum de lesdo € o tronco encefélico. Os sintomas
audiovestibulares relacionados a EM sao multiplos. O aco-
metimento audiométrico parece ser tao variavel quanto o
sitio e tamanho da lesdo, € nenhuma configuracao audio-
metrica é tipica de EM. As lesdes apresentadas a RNM sao
sugestivas da doenca. Estudos recentes tém usado poten-
ciais evocados auditivos de tronco encefalico com o fim de
determinar os sitios das lesdes responsaveis por sintomas
audiovestibulares 234,
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A investigacao etioldgica da PANSS implica na avaliagéo ade-
quada de toda a via auditiva periférica e central, o que é melhor
realizado com técnicas de imagem de ressonancia magnética
(RM) com gadolinio’®. Apesar desta investigacédo ser consa-
grada pela literatura como indispensavel na avaliagao integral
das vias auditivas, os exames de potenciais evocados auditi-
VoS e otoemissdes acusticas complementam este estudo, e
nao raro ajudam a definir o diagndstico.

RELATO DO CASO

A paciente V.R., 42 anos, género feminino, apresentou - se
com queixa de perda subita da audicao de instalacao imediata
na orelha direita e vertigem, ja com 10 dias de instalacdo do
quadro. N&o relatou antecedentes pessoais de outras do-
encas, histéria de disacusia familiar, ou exposicao crénica e
aguda a ruidos intensos ou variagdes de pressao. Nao usava
medicacdes. Ao exame fisico otorrinolaringoldgico a Unica
alteracdo encontrada foi um Romberg lateralizado a direi-
ta. Exame de outros pares cranianos nao havia alteracdes.
Exames bioquimicos de lipidograma, glicemia, funcoes renal,
hepatica e tireoidiana foram normais. Pesquisa de anticorpos
de auto-imunidade séricos e VDRL/FTA-abs foram negativos.
O VHS era de 16 mm/h. Foi realizada audiometria de limiares
tonais e vocais que no décimo dia de queixa mostrou perda
auditiva neurossensorial profunda sem resposta nas frequén-
cias acima de 6 kHz e abaixo de 500 Hz na orelha direita. O
indice de reconhecimento de fala € o limiar de deteccao de
fala n@o foram detectados nesta orelha. A audicdo da orelha
esquerda era normal (Figura 1).

O quadro foi diagnosticado como PANSS e iniciado trata-
mento com prednisona 60 mg/dia e pentoxifilina 800 mg/dia.
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Figura 1 — Audiometria tonal
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A paciente foi reavaliada seriadamente, e o melhor resul-
tado audiométrico atingido foi uma perda auditiva neuros-
sensorial profunda com resposta em todas freqléncias.
(figura 1) A vertigem foi compensada. O tempo de uso da
prednisona foi de 4 semanas com dose regressiva nos Ulti-
mos 10 dias.

Foi solicitado ressonéncia magnética (RM) com gadolinio de
toda via auditiva realizada apds 60 dias de inicio do quadro
que mostrou multiplas lesdes hiperintensas em T2 e FLAIR,
na substancia branca periventricular e no centro sem-oval
de ambos hemisférios cerebrais, sem carater expansivo e de
limites bem definidos, que ndo se modificaram pelo agen-
te paramagnético. Nao foram observadas lesdes no tronco
encefalico por este método. (Figura 2) Foi solicitado entao
avaliagéo do setor de neurologia. Neste mesmo periodo a
paciente apresentou quadro de diplopia e diminuicdo da
acuidade visual. Apds avaliagdo neurolégica a paciente re-
tornou para acompanhamento com diagndéstico nosoldgico
de Esclerose Multipla provavel.
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Figura 2 — Potencial evocado auditivo de tronco

Foram solicitados entédo exames eletrofisiolégicos para me-
lhor avaliagdo da via auditiva desta paciente. As emissdes
otoacusticas transientes e produto de distor¢cdo foram rea-
lizadas apds 4 meses. Estavam ausentes na orelha direita e
presentes na esquerda. O exame de potenciais evocados au-
ditivos de tronco encefalico (PEATE) foi realizado, mostrando
- se normal na orelha esquerda e com aumento do intervalo
interpicos llI-V na orelha direita, com resposta somente em
90 dB NA, denotando leséo de tronco em sua porcéo mais
cranial. (Figura 3).
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Figura 3 — Potencial evocado auditivo de tronco

DISCUSSAO

A PANSS é um quadro draméatico que necessita de pronto
tratamento na tentativa de melhora dos limiares auditivos.
Apesar da maioria dos casos serem de etiologia desconhe-
cida, com possivel envolvimento viral, uma afeccao retro-
coclear como schwannoma ou doencgas desmielinizantes
podem ser os responsaveis em 10 a 15% dos casos'. O
método que tem se mostrado como mais sensivel na investi-
gacao etiologica dessa situacdo é a RM das vias auditivas'S.
A RM permite estudo da via auditiva desde a orelha interna
até o cortex temporal. Em estudo de 354 pacientes com
sintomas audiovestibulares, Shick e col. 2001, descreveram
34,5% de alteragcdes a RM como possivel fator etiolégico,
através de uma avaliagado completa da via auditiva, incluindo
0 encéfalo, e ressaltando que os exames da regido do an-
gulo ponto - cerebelar sdo exames de triagem para lesdes
dessa regiao®®.

O caso relatado apresentou um quadro de hipoacusia de
inicio abrupto, associado a vertigem, que levou a paciente
a procurar atendimento médico. Apds ter uma audiometria
tonal e vocal que confirmou disacusia neurossensorial pro-
funda, foi estabelecido diagnéstico de PANSS. Prontamente
foi solicitado uma RM com gadolinio do encéfalo com énfa-
se em orelha interna que mostrou multiplas lesées hiperin-
tensas em T2 e FLAIR na substancia branca periventricular
(Figuras 4,5,6). Tal achado de imagem é caracteristico de
doenca desmielinizante, mais especificamente de EM. A EM
€ uma doenca neurologica crbénica caracterizada por multi-
plas placas focais de desmielinizacao. Tem preferéncia pela
substancia branca periventricular, podendo acometer todos
0s sistemas motores e sensoriais como o auditivo. A EM tem
a PANSS como sintoma de apresentacdo em 3 a 5% dos
casos. O local mais comum de lesdo das vias auditivas na
EM ¢é o tronco encefalico.?” No entanto, a RM n&o mostrou
lesdes anatbmicas no tronco encefalico. Lesao do VI par
também nao foi encontrada.

Os potenciais evocados auditivos de tronco encefalico tra-
tam-se de uma medida eletrofiosioldgica do funcionamento
da via auditiva desde o0 nervo coclear até regides altas do
tronco cerebral e mesencéfalo. Este exame tem sido usado
na avaliacdo de pacientes com EM que evoluem com sinto-
mas audiovestibulares. Ja em 1980, Chiappa e col. em estu-
do que avaliou o PEATE de 202 pacientes portadores de EM,
ressaltaram a sua importancia no diagndéstico e seguimento
terapéutico de pacientes com EM. O PEATE tem sido rela-
to como alterado permanentemente em pacientes com EM
com déficits em remiss@o, ou com apresentacdes subclinicas
antigas, mostrando - se de grande valia na avaliacao destes
pacientes?. Por ser um exame eletrofisioldgico, é capaz de
mostrar lesbes do tronco encefalico, mesmo aquelas que
nao apresentam sintomas clinicos. Isto se deve ao fato de
nem todas as lesdes presentes no sistema nervoso central
decorrentes da EM levarem a um bloqueio completo da con-

Figuras 4, 5 e 6 — Ressonancia nuclear magnética
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ducao neural. Acredita - se que as lesdes ditas silenciosas
na EM, levariam apenas a uma diminuig&o na velocidade de
conducao do impulso neural no axénio. O sistema auditivo
€ altamente dependente da velocidade de conducao neural
pela sua capacidade de localizacao sonora espacial assim
como discriminagao das varias frequéncias audiveis ao ho-
mem. Lesdes que levem apenas a diminuicao da velocidade
de conducao neural, e que seriam imperceptiveis em outros
sistemnas como motor ou sensorial do tato e temperatura,
tornam - se evidentes quando analisados do ponto de vista
eletrofisioldgico das vias auditivas. 3 O exame de PEATE
de nossa paciente mostrou - se alterado na orelha direita
com aumento das laténcias interpicos entre as ondas lll e V
sugerindo lesdo de degeneragéo axonal ou desmielinizagcao
no tronco encefélico. Esta tem sido a anormalidade mais
comumente relacionada no PEATE de pacientes com EM.”
A correlacao entre lesdes de tronco encefalico pela EM e a
imagem de RM foi pobre em estudo realizado por Harris e
col.. Também Grenman e col., em estudo com 22 casos de
EM com lesdes pequenas e silenciosas do tronco e cerebelo,
encontraram dificuldade em detectar as lesdes com a RM,
relatando que tais lesGes puderam ser avaliadas através de
um exame funcional, no caso, a eletronistagmografia. Ja
Levine e col. encontraram uma boa correlacdo entre imagem
de BRM e lesdes de EM, isto quando aplicados testes de
avaliacado da velocidade de conducé&o neural como o PEATE
para avaliagdo destas lesdes, e comparados estes com a
imagem de RM.

No caso apresentado ndao houve correlacdo entre a leséo
clinicamente manifesta e a imagem de RM. As otoemissdes
acusticas transientes e produtos de distor¢do encontraram -
se ausentes na orelha afetada, chamando atencao para um
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possivel acometimento coclear. E possivel que o fato de a
RM ter sido realizada mais de 60 dias apds a instalacao do
quadro apo6s tratamento corticosterdide, mesmo oral, tenha
prejudicado esta avaliacdo, ja que nao houve impregnacao
pelo gadolinio, mostrando que provavelmente a fase aguda
em que havia edema havia passado, restando somente as
areas de gliose. E ainda, pelo fato de as otoemissoes terem
sido realizadas apds 120 dias da instalacao do quadro, as
células ciliadas externas podem ter perdido sua atividade
devido a falta de eferéncia. No entanto, o PEATE mostrou
lesédo no tronco encefalico, porcao mais cranial, através do
atraso de conducao neural acima do complexo olivar supe-
rior. Isto, somado ao achado de lesdes da substancia bran-
ca periventricular sugestivas de EM, nos levou a acreditar
que esta seja a causa dos déficits neurossensoriais focais
desta paciente.

Na maioria dos casos relatados na literatura houve recupera-
cao auditiva ou melhora dos limiares tonais sem recuperagéo
da discriminagdo da fala, apds remisséo da crise 2719, Este
caso nao apresentou melhora auditiva. A EM cursa com lesdes
que causam desde edema reversivel, até destruicdo axonal
com placas de gliose, com lesao irreversivel do sistema aco-
metido e blogueio da condug¢ao neural. Isto sugere uma lesao
inicial grave no sistema auditivo desta paciente.

CONSIDERAGCOES FINAIS

Ressaltamos a importancia da investigacao etioldgica nos
casos de PANSS com imagem de RM, n&o se esquecendo da
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de imagem, evidenciando lesbes somente percebidas através
do estudo da fisiologia das vias auditivas.

6. Ramos HVL, Yamashita H, Barros FA, Souza ACV, Yamaoka WY, Penido NO. Res-
sonancia magnética em surdez subita. Rev Bras Otor 2005;71:422-26.

7. Oztnlt A, Mus N, Glilhan M. Multiple sclerosis: a cause of sudden hearing loss.
Audiology 1998;37:52-58.

8. Harris JO, Frank JA, Patronas N, McFarlin DE, MacFarland HF. Serial gadolinium-
enhnaced magnetic resonance imaging scans in patients with early, relapsing-
remiting multiple sclerosis: implications for clinical trials and natural history. Ann
Neurol 1991;29:548-55.

9. Grenman R, Aantaa E, Katevuo VK, Kormano M, Panelius M. Otoneurological and ultra
low Field MRl findings in multiple sclerosis patients. Acta Otolaryngol 1988;449:77-83.

10. Yamasoba T, Sakai K, Sakurai M. Role of acute cochlear neuritis in sudden hearing
loss in multiple sclerosis. J Neurol Sci 1997;146:179-81.

125



