Congenital aural atresia: case report
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INTRODUCAO

A atresia aural congénita (AAC) é uma malformacdo congénita que causa o0
desenvolvimento anormal do canal auditivo externo, seja pela auséncia (atresia) ou pelo
estreitamento (estenose) do canal auditivo externo (CAE)!. Ela possui espectros fenotipicos
variados, indo desde anormalidades minimas até alteracdes estruturais maiores®®, e afeta 1
dentre 10.000 a 20.000 nascidos vivos’. A AAC se caracteriza pela canalizagdo incompleta por
meio do osso temporal?, sendo que um conduto externo atrésico é mais comumente associado
com anomalias ossiculares e de membrana timpanica do que o conduto externo estendtico®. Por
outro lado, a estenose do CAE aumenta a predisposic¢ao para formagéo de colesteatoma na parte

medial do canal auditivo™®.

Embora seja mais comum de ocorrer esporadicamente, ela pode ocasionalmente ser
parte de sindromes como a sindrome de Goldenhar, de Treacher Collin, de Crouzon e a de
Pierre Robin®. Tem incidéncia maior em meninos e ocorre mais frequentemente de forma
unilateral do que bilateral”. Qualquer crianca com atresia aural requer intervencao a fim de que
a audicdo e a linguagem se desenvolvam de forma apropriada?, uma vez que essa condi¢o
resulta em consequéncias funcionais e psicossociais para os pacientes e familiares®, devendo o

diagndstico e o tratamento serem imediatos®®,

As queixas clinicas na AAC sdo perda auditiva condutiva no recém-nascido que persiste
mais tarde na vida'®, além de preocupacdes estéticas. Como a orelha interna ndo é afetada na
maioria dos casos, a dificuldade auditiva é mais frequentemente do tipo condutiva®®>. As
criancas com atresia auditiva unilateral geralmente tém desenvolvimento normal da fala, porém
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apresentam risco maior de atraso no desenvolvimento da linguagem devido a audigdo mono-

aural funcional, sendo a identificagdo precoce essencial®®.

A suspeita clinica de atresia auditiva congénita inicia na triagem auditiva neonatal, ou
seja, nos primeiros dias de vida do recém-nascido. Ela requer avaliagdo com exame completo
do ouvido externo, conferindo-se a paténcia do canal auditivo e o desenvolvimento do pavilhdo
auricular, bem como atentar-se para caracteristicas craniofaciais e extracranianas que possam
sugerir caracteristicas sindrémicas. Caso ocorram duvidas na avaliagdo do recém-nascido, é

preciso encaminhar a um otorrinolaringologista pediatrico®®.

Para avaliacdo, existem varios testes possiveis conforme a idade, como audiograma
tonal puro, audiograma de fala, audiometria comportamental, audiometria de reagdo, estudos
de campo livre®. De forma geral, usa-se um teste auditivo que, se alterado, necessita de
realizacdo de audiometria de tronco encefalico (ABR), também conhecido por potencial
evocado auditivo de tronco cerebral (PEATE) ou audiometria de tronco cerebral (BERA), com
0 objetivo de verificar se o funcionamento estd normal no ouvido do lado oposto a fim de
permitir um bom desenvolvimento da linguagem. Também, podem ser realizados testes

genéticos quando ha suspeita de sindromes?2,

A tomografia computadorizada de alta resolucdo (TCAR) é um excelente meio de
investigacao que traz informacdes anatdbmicas diagndsticas e tem papel fundamental na decisao
da estratégia de tratamento da AAC!% Todavia, a tomografia computadorizada de 0sso
temporal geralmente ndo é indicada na avaliacdo inicial até os 5 anos de vida ou a menos que
a cirurgia seja necessaria antes®>. As anormalidades mais comumente vistas na TCAR do
conduto auditivo externo sdo estenose ou atresia e deformidade auricular (graus de microtia
que podem variar de 0 a 4), além de outras alteracbes na cavidade da orelha média, nos
ossiculos, no nervo facial, nas janelas oval e redonda e no 0sso mastoide. As anomalias no
conduto auditivo externo podem envolver o canal cartilaginoso, o canal 6sseo ou ambos.
Quando acometido o canal cartilaginoso, pode ocorrer estenose (decréscimo no comprimento
ou trajeto mais angulado). No canal dsseo, considera-se estenose quando o didmetro € menor

que 4 milimetros!®,

Em relacdo a terapéutica, existem 3 manejos, 0s quais incluem a reconstrucao cirurgica
(canaloplastia combinada a timpanoplastia), implante de orelha média ativa e implantacéo ativa

ou passiva de condugdo 0ssea. Sugere-se que 0s pacientes com atresia aural devem receber



dispositivo auditivo condutivo com uso de banda elastica (softband) ao redor da cabeca o
guanto antes para ser posteriormente substituido por conducdo 6ssea ou implante de orelha
média®. A meta de criar um canal auditivo externo e um sistema de orelha média que restaure
a audicdo sem necessidade de dispositivos auxiliares tem sido um desafio?, como a
reconstrucdo cirdrgica da atresia aural congénita. Esta, gerou resultados desagradaveis de
paralisia neural e perda auditiva persistente®. Assim, cada vez mais, a implantacéo de aparelho

auditivo ancorado no 0sso ganha espago para manejo de perda auditiva condutivaZ.

Os principais componentes desta implantacdo ancorada sdo um parafuso de titanio
colocado no processo mastoide do cranio e um pilar aplicado externamente onde o aparelho
auditivo removivel pode ser ligado e desligado®. O ancoramento no 0sso ¢ baseado no principio
de osteointegracdo. O titanio forma uma ligacéo direta com o0 0sso, criando uma interface para
0 som ser transmitido externamente do aparelho auditivo para o cranio e por Gltimo ao nervo
vestibulococlear*. Estudo que comparou a reconstrugdo do canal auditivo externo (EACR) com
o0 aparelho auditivo ancorado no osso (BAHA) mostrou que o BAHA parece fornecer um
melhor e mais confiavel resultado audiolégico do que o EACR, porém ndo houve diferenca
entre os dois modos no que se refere a qualidade de vida e incidéncia de complicacGes

cirirgicas?.

DESCRICAO DO CASO

L.M.M., feminina, 7 anos de idade, nascida de parto normal com 34 semanas de
gestacdo. Mae primipara e higida, sem historia de infecgdes ou morbidades gestacionais. Pais
negam queixas de atraso escolar e disturbios do crescimento ou desenvolvimento. Vacinagdes
atualizadas. Auséncia de uso de medicacdo continua, de cirurgias prévias e de historico familiar
de malformagdes congénitas. Realizada a Triagem Auditiva Neonatal Universal (TANU) com
falha a esquerda, a qual foi repetida dentro de 30 dias, obtendo-se 0 mesmo resultado. Pais
receberam orientacbes para a procura de especialista otorrinolaringoldgico; faz
acompanhamento anual desde 1 més de vida. A partir dos 3 anos, o exame de audiometria

demonstrou perda auditiva a esquerda.

Encaminhada para otorrinolaringologista pediatrico experiente aos 7 anos, por historico
de deficiéncia auditiva a esquerda. Ao exame fisico observa-se crianga oralizada, com

crescimento e desenvolvimento dentro do esperado, otoscopia do ouvido esquerdo com



estenose total de conduto auditivo externo, otoscopia de ouvido direito sem anormalidades,
rinoscopia anterior normal e oroscopia normal. Teste de Rinne positivo a esquerda. Teste de
Weber lateralizado para ouvido esquerdo. A audiometria apresentou perda do tipo condutiva
de grau moderado a esquerda, e padrdes dentro do normal a direita. Ao exame de Tomografia
Computadorizada de Mastoide observou-se estenose total da por¢éo cartilaginosa do conduto
auditivo externo esquerdo, com membrana timpanica e orelha média sem anormalidades.

Diagnosticada com atresia aural congénita do tipo estenose a esquerda.

Procedido teste com protese auditiva ancorada no osso através de “softband” com
processador BAHAG Power e Osya, o qual evidenciou melhora auditiva significativa no teste
de fala (aperfeicoamento na localizagcdo de sons e na compreensdo da linguagem). Indica-se
tratamento cirurgico com protese auditiva ancorada no 0sso através do sistema OSYA, para ser
realizada o quanto antes, a fim de que os ganhos e beneficios obtidos com o dispositivo néo
sejam prejudicados pelo tratamento tardio. Paciente aguarda a realizacdo de protese ancorada
no 0sso, com o objetivo de continuar com o desenvolvimento normal da comunicacao e garantir

maior insercdo social, principalmente quando estiver em locais ruidosos.

DISCUSSAO

A AAC ¢ uma condicdo rara que requer uma abordagem multidisciplinar para que o
diagndstico e o tratamento ocorram de forma precoce, permitindo o desenvolvimento adequado
da fala e da audicdo®®. Essa malformagdo resulta da interrupcdo do desenvolvimento
embriologico normal, que comega na sexta semana de gestacdo, afetando o desenvolvimento
da primeira fenda faringea, que é a responsavel pela formagdo do conduto auditivo externo?.
Vérios fatores de risco externos e sindromes genéticas foram identificados em associacdo com
essa malformacao, todavia, como na paciente apresentada nesse relato, a maioria dos casos séo

tipicamente esporadicos®*2.

O grau de malformacdo pode variar desde canais auditivos estenoticos até
completamente atrésicos e, geralmente, ocorrem em conjunto com a microtial®, o que nio
houve no caso em questdo. Pode ser classificada em trés tipos com base no consenso publicado
em 2019: estenose (tipo A), atresia parcial (tipo B) e atresia total (tipo C)*°. No tipo A ocorre
0 estreitamento do canal auditivo externo com membrana timpéanica ligeiramente deformada

ou pequena, mas intacta. No tipo B, ocorre existéncia parcial de canal auditivo externo



fibrocartilaginoso e 6sseo com membrana timpanica ausente ou rudimentar. Por fim, no tipo
C, o canal auditivo é completamente ausente com varios graus de deformidades do ouvido
médio®*. Levando em consideragdo a classificagio apresentada acima, pode-se inferir que a
paciente relatada possui uma atresia do tipo A com estenose da por¢ao cartilaginosa, sem outras

deformidades da orelha e membrana timpanica.

Em um estudo realizado no centro de microtia-atresia nos Estados Unidos, 229
pacientes foram avaliados, sendo que a idade média foi de 7,1 anos, 57% eram do sexo
masculino, apenas 11% dos casos eram bilaterais e a sindrome mais associada foi a de
Goldenhar. Outros dados da literatura corroboram com esse estudo, em gque na maioria dos
casos a atresia € unilateral, com 2,5 vezes mais probabilidade de afetar o sexo masculino, além
de ter predilecdo pela orelha direital*3. No caso abordado, a idade de 7 anos no momento do
diagndstico foi concordante com os estudos, assim como a unilateralidade da afeccdo, porém

discordante quanto ao sexo e ao lado aural acometido pela atresia.

Assim como no caso apresentado, a suspeita clinica inicia quando ocorre alteracdo nos
testes de triagem neonatal, exigindo investigacao adicional com exames mais complexos. Apds
a triagem, um exame fisico completo identifica possiveis causas secundarias e avalia o
estreitamento do canal e malformacdes da orelha externa e craniofaciais, sendo o primeiro
passo na investigacdo desta condicdo'®. Apds a triagem e a investigacdo inicial, testes
audiométricos sao realizados para identificar o tipo de perda auditiva, que em 80-90% dos casos
é condutival, semelhante ao caso exposto. Na ocorréncia de atresia unilateral ou malformagcoes
leves, os testes de diapasdo Weber e Rinne sdo Uteis para determinar achados pouco claros®.
Indica-se a realizacdo de TCAR de mastoides geralmente ap6s os 5 anos de idade para
planejamento cirurgico, avaliacdo anatdmica e para descartar colesteatoma congénito o qual
esta presente em 4-7% das orelhas atrésicas''®. Quando presentes o colesteatoma ou otite média

refrataria a antibioticos, a cirurgia é indicada®.

Nas Ultimas trés decadas, varios refinamentos da técnica cirdrgica para corre¢do da
atresia foram descritos. No entanto, o objetivo de criar um canal auditivo externo patente e uma
cadeia ossicular que permita uma audicdo funcional é desafiador, com risco para
complicacdes?. Por isso, os aparelhos auditivos ancorados no osso (BAHA) tém sido a primeira
escolha na maioria dos casos, inclusive no caso em questdo. O sistema de aparelho auditivo
ancorado no 0sso contorna o canal auditivo externo e ouvido médio e permite que 0 som seja

transmitido diretamente para a coclea por meio de um aparelho auditivo conectado a um



implante colocado no processo mastoide*. Tais dispositivos s30 vistos como seguros e efetivos,
sendo mais comumente usados para perda auditiva condutiva ou mista®, como nesse caso citado
no qual a perda era condutiva. A cirurgia pode ser realizada com anestesia local, sem risco de
lesdo ao nervo facial ou a orelha interna, sendo elegivel em estudo se a crianca tivesse pelo

menos 5 anos de idade?.

Ainda, é importante discutir detalhadamente com a familia as opcGes de tratamento e
se possivel considerar a preferéncia do paciente. Em casos de AAC unilateral, a colocacgdo das
préteses ancoradas pode ser opcional, sendo mais relevante quando a crianga se encontra em
ambientes ruidosos. Quando a AAC é bilateral, faz-se necessario a colocacdo o mais precoce
possivel para evitar atrasos no desenvolvimento da linguagem. A maioria dos estudos mostra
bons resultados auditivos com a prétese auditiva ancorada no osso**, principalmente quando

ocorre adesdao no pos-operatorio.

O prognostico é favoravel na maioria dos casos, porém a audi¢do pode nunca estar no
nivel de ouvidos com desenvolvimento normal. Também, é valido promover a educagdo do
paciente e da familia para acompanharem cada estagio do manejo por meio de abordagem

multiprofissional®®,

CONCLUSAO

O conhecimento da AAC descrita no presente caso € importante para um melhor
entendimento das caracteristicas da malformacdo, podendo assim auxiliar no diagnostico

precoce e oportunizar uma melhor qualidade de vida para os pacientes.
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