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A aplasia ou hipoplasia do nervo vestibulo-coclear € uma das causas de perda auditiva sensério-neural e de
surdez congénita. Este diagnéstico € importante no pré-operatorio dos candidatos a cirurgia do implante coclear,
tornando-se uma das contra-indicacoes do procedimento, sendo entao indicado o implante no tronco cerebral.

Relatar um caso de perda auditiva sensério-neural com diagnéstico etiolégico definido.

Apresentamos o caso de uma crianc¢a do sexo feminino, raca branca, 11 anos de idade em que a queixa da familia

é desatencio e dislalia, parecendo apresentar audicio flutuante. O exame audiométrico mostrou restos auditivos
na orelha esquerda e disacusia sensorio-neural moderada nas freqiiéncias altas na orelha direita. A Tomografia
Computadorizada dos Ossos Temporais mostrou aparente atresia ou reducao significativa da amplitude do forame
coclear no lado esquerdo e forame coclear direito normal. A Ressonancia Nuclear Magnética do Cranio evi-
denciou o oitavo nervo craniano esquerdo com calibre menor que o direito e a divisao coclear nao foi identificada.
Nas criangas com perda auditiva sensorio-neural é importante se tentar fazer o diagndstico etiolégico porque
as condutas podem ser diferentes quando se trata de uma malformacio.

Esta apresentacao se deve ao fato de se ter um diagnoéstico de uma entidade rara na perda auditiva sensorio-
neural, que poderia ser concluida como uma perda idiopdtica e ressalta a importancia da indicacao tanto da
Tomografia Computadorizada quanto da Ressonancia Magnética nos casos de perdas auditivas sensorio-neural.
surdez, malformacio, sistema nervoso central, implante coclear

SUMMARY

Introduction: The aplasia or hypoplasia of the vestibulocochlear nerve is one of the causes of sensorineural and
congenital hearing loss. Their diagnosis is important to candidates for cochlear implant, for being a
contraindication for such procedure, by this matter they are suitable for the brainstem implant.

Objetive: To present a case of sensorineural hearing loss with definite ethiologic diagnosis.

Case Report: A 11-year-old female patient, Caucasian, whose family complained of her being disattention and
dyslalia, by apparently presenting floating hearing. The audiometry presented lack of hearing in the
left ear and moderate sensorineural hearing loss in high frequencies in the right ear. CT of the Temporal
Bone showed aparent atresia or significant stenosis of the left cochlear foramen and normal right
cochlear foramen. The MRI demonstrated that the left eighth cranial nerve had smaller caliber than
the right one and cochlear division was not identified.

Discussion: It is important to find etiology in children with sensorineural hearing loss, once procedures might differ
when regarding malformation.

Conclusion: The objective of this presentation comes to the fact of a rare diagnosis of sensorineural hearing loss,
that somehow could be concluded as an idiopathic hearing loss and also it reassures the importance
of CT and MRI exam for sensorineural hearing loss.

Key words: hearing loss, central nervous system, malformation, cochlear implant.
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INTRODUCAO

Aaplasia ou hipoplasia do nervo vestibulo-coclear é
uma das causas de perda auditiva sensorio-neural e de
surdez congénita. O diagnostico da aplasia ou hipoplasia do
nervo vestibulo-coclear passou a ser importante, apesar da
raridade, no pré-operatorio dos candidatos a cirurgia do
implante coclear. E uma das contra-indicacoes da cirurgia,
juntamente com a do estreitamento do meato acustico
interno (1), e nestes casos a cirurgia vidvel € a do implante
no tronco cerebral. Os recentes avancos de imagenologia
possibilitaram a definicao detalhada das estruturas
anatomicas do meato acustico interno quando faz um
contraste preciso entre 0s ramos nervosos e o liquido
céfalo-raquideano (2).

ReLaTO DO CAso

Trata-se da apresentacio de um caso de uma
crianca do sexo feminino, da raca branca, com onze anos
de idade em que a queixa da familia € a desatencio e a
dislalia, e a crianca parece apresentar também uma
audicao flutuante. E portadora de epilepsia e usa Valproato.
O exame audiométrico mostrou restos auditivos na orelha
esquerda e disacusia sensorio-neural moderada nas fre-
quiéncias altas na orelha direita (Figura 1). Submetida ao
exame de Tomografia Computadorizada dos Ossos Tem-
porais observou-se aparente atresia ou reducao significa-
tiva da amplitude do forame coclear esquerdo e o forame
coclear direito normal (Figura 2). O vestibulo e os canais
semicirculares sao normais em ambos os lados, bem como
os aquedutos cocleares e vestibulares. Na Ressoniancia
Nuclear Magnética do cranio o oitavo nervo craniano
esquerdo tem o calibre menor que o direito e a divisao
coclear n2o ¢é identificada (Figuras 3 e 4). Observa-se
também discreta hipoplasia do modiolo esquerdo, nao
sendo identificado o forame coclear e € evidente a
reducao do didmetro transverso da coclea com indefinicao
das escalas cocleares da segunda e terceira espiras. O
oitavo nervo direito e o nervo facial direito apresentam
trajetos e calibres normais.

DiscussAo

Nas criancas com perda auditiva sensorio-neural é
importante a procura do diagnéstico etiologico, porque as
condutas podem ser diferentes quando se trata de uma
mal-formacao. A Tomografia Computadorizada mostra o
labirinto 6sseo e a Ressoniancia Nuclear Magnética a anato-
mia do labirinto membranoso e ressalta suas relacoes
anatomicas dando énfase as possiveis anormalidades dos
trés ramos do nervo vestibulo-coclear.
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Figura 1. Audiometria.

Figura 2. Tomografia Computadorizada de ossos temporais
observando-se aparente atresia ou reducdo significativa da
amplitude do forame coclear no lado esquerdo e forame
coclear direito normal.

A aplasia do nervo vestibulo-coclear e a aplasia ou
hipoplasia do seu ramo coclear podem ocorrer isoladamen-
te ou em associacio com a estenose do meato acuistico
interno e/ou mal-formacio labirintica. O desenvolvimento
da coclea humana se inicia com o aparecimento da placa
otica na terceira semana de vida embriondria. A placa 6tica
transforma-se na vesicula 6tica dando origem ao duto
endolinfatico, ao utriculo, ao siculo, aos canais semicircu-
lares e a coclea. Na nona semana as espiras cocleares estio
totalmente formadas e comeca aparecer o epitélio neural.
Os neuroblastos do ganglio coclear se separam do epitélio
otico e as fibras dos corpos celulares desse ganglio crescem
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Figura 3. Ressonancia Nuclear Magnética das orelhas se-

quiéncia 3 D Fiesta de alta resolucdo: oitavo nervo craniano
esquerdo apresenta calibre menor do que o direito e a divisao
coclear ndo é identificada.

da periferia para dentro do epitélio otico e para dentro do
tronco encefilico (3).

Aaplasia ou hipoplasia do nervo vestibulo-coclearja
foi objeto de suspeicio nos casos de insucesso de implante
coclear em que nao havia resposta ao estimulo elétrico e em
criang¢as com estreitamento acentuado do meato acustico
interno. Em uma série de oito crianc¢as submetidas a cirurgia
do implante coclear e que apresentavam um didmetro do
meato acustico interno de a 1 a 2 mm, trés delas nao
obtiveram sensac¢iao de som apos a cirurgia, e os achados
anatomicos do estreitamento detectados na Tomografia
Computadorizada de Alta Resolucao, representaria a aplasia
do nervo (1). Se o didmetro do meato acustico interno for
inferior a 1,4 mm deve ser considerada a possibilidade de
umaanomalia do nervo coclear e se o didmetro for maior que
3,0 mm devem coexistir outras anomalias (4). Estudos
histopatologicos de ossos temporais sugerem também que
a coclea bem formada e um 6rgao de Corti aparentemente
normal coexistem mesmo na auséncia do ganglio espiral e
do nervo coclear e até mesmo quando o meato acustico
interno tem um calibre normal (5).

Aaplasia ou hipoplasia do nervo vestibulo-coclear,
sendo uma das possibilidades etiologicas da perda auditiva
sensorio-neural e da perda auditiva congénita, pode ser
diagnosticada através da Ressonincia Nuclear Magnética
de cortes finos (submilimétricos) do meato acustico inter-
no. Baseado nos achados clinicos, na Ressonancia Nuclear
Magnética e nas consideracdes embriologicas, sugere-se
trés tipos de classificaciao (2): Tipo 1 aplasia do nervo
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Figura 4. Ressonancia Nuclear Magnética seqiéncia 3 D
Fiesta: reconstrucao sagital.

vestibulo-coclear associada a estenose do meato acustico
interno; Tipo 2: tronco do nervo vestibulo-coclear com
aplasia ou hipoplasia do ramo coclear com (com tipo 2A)
ou sem (tipo 2B) mal-formac¢ao labirintica; Tipo 3: tronco
do nervo vestibulo-coclear com aplasia ou hipoplasia dos
ramos vestibulares (tipo hipotético que nao foi ainda
relatado).

A auséncia ou a diminuicio do calibre do nervo
coclear pode ser bem determinada pela imagem da Resso-
nancia Nuclear Magnética de alta resolucao, sendo de muita
importancia no diagndstico e nas estratégias de tratamento
da perda auditiva sensorio-neural, sobretudo naquelas
congénitas e na indicacio do implante coclear. A Ressonan-
cia Nuclear Magnética de Alta Resolug¢ao na seqiiéncia
ponderada em T2 produz uma excelente imagem do
segmento cisternal e intracanalicular do nervo facial e das
trés divisodes do nervo vestibulo-coclear: o vestibular supe-
rior, o vestibular inferior e o coclear (6).

No caso relatado, a paciente apresenta surdez
sensorio-neural profunda na orelha esquerda e uma perda
sensorio-neural nas freqiiéncias altas na orelha direita, e
desse lado a causa nao foi identificada. Por apresentar
uma audi¢ao social dentro dos parametros da normalidade
na orelha direita, o diagndstico foi tardio em relacao aos
restos auditivos do lado esquerdo, e s6 em um exame
audiologico especifico foi determinada a perda profunda
daaudicio.

Os estudos epidemiologicos sugerem que um terco
das causas das perdas auditivas seja hereditdria, um terco
seja adquirida e a restante € idiopdtica (7).

COoMENTARIOS FINAIS

A apresentacao desse caso clinico se deve ao fato
de se ter um diagndstico de uma entidade rara na perda
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auditiva sensorio-neural, que poderia ser concluida como
uma perda idiopdtica, e € ressaltada a importancia da
indicacao tanto da Tomografia Computadorizada quanto
do exame da Ressonancia Nuclear Magnética nos casos de
perdas auditivas sensorio-neural. A cirurgia do implante
coclear nao estd indicada porque a paciente apresenta
uma audicao contra-lateral suficiente para uma boa comu-
nicacao.
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