riIPOACUSIA NEUROSENSORIAL
=N CRIANGAS

Surdez neurosensorial —  designa a enfermidade resultante das perdas
auditivas que envolvem o comprometimento dos elementos sensoriais da coclea

e/ou do nervo acustico.

CLASSIFICACAO:

Congénitas pos-natais
Genética - Displasias
-SNS sem anomalias SNS sem anomalias
Associadas. Associadas.
-SNS com anomalias SNS com anomalias
Associadas Associadas

- Anormalidades
CromossOmicas

- Sindrome do aqueduto coclear

Amplo.
- Fistulas perilinfaticas
Congénitas.
Nao Genética Infecgdo pré-natal Infeccoes
Drogas teratogénicas Trauma
Traumas perinatais Drogas ototox.

Metabolopatias
Neoplasias

Auto-imunopat.




CAUSAS GENETICAS

Constituem 50% de deficiéncias da audicdo na infancia, e 25-30% a causas
incertas, algumas de elas perdas genéticas nao sindrémicas.

| CONGENITOS |

Displasias clasicas:

As malformacdes sao em 65% bilaterais

Michel: Ha falta de desemvolvimento completo da orelha interna.

Mondini: anormalidades de labirinto 6sseo e membranoso .(assoc. Meningite)
Scheibe : Anormalidades estruturais na coclea e no saculo

Alexander:

SNS genéticas congénitas monossintomaticas:

Baseadas em padrdes de hereditariedade.

- Geralmente 18-20% das perdas de audicdo genéticas sao herdadas de forma
autossémica dominante.

- herencga recessiva ocorre em 80% dos casos

- A heranca ligada ao sexo esta implicada em 1-2% ( SNS nao sindrémica )

- Aberragbes cromossdmicas: envolvem muitas trissomias ( com SNS).

SNS genéticas congénitas polissintomaticas

SNS + 100 Sindromes Genéticas (Cranio-facial/cervical, esquelética,
tegumentar, ocular, neuroldgica, renal, metabdlica etc.)

| SNS GENETICA POS-NATAL ]|

Disacusia NS familiar progressiva ( se inicia 8-10 a em diante).
Com anormalidades associadas: Hurler, Sind de Alport, Neurofiboromatose, etc)

Causas Nao Genéticas

CONGENITAS

Toxoplasmose Congénita

* & o o

Infeccéo suclinica, manifestarse como doenca influenca .

Transmisséo transplacentaria ocorre em aprox. 50% das maes nao tratadas.
Perda de audicéo ocorre em aproximadamente 25% dos casos néo tratados.
Perda neurosensorial bilateral e, 10-15% dos pacientes.



¢ Diagndstico por antc especificos no soro.

Citomegalovirus:

¢ Producida pelo CMV humano. ( 1% dos RN vivos anualmente). Causa mais
comun de infec¢do Intrauterina nas primeiras semanas.

¢ Perda de audigéo intensa a profunda (30-50%), problemas Oculares, dist fala
ou aprendizado, paralisia cerebral ,H.E. petequias, ictericia, microcefalia.

¢ A perda NS progressiva € bilateral, aparecimento depois 0 1° ano de vida.

Sifilis congénita:

¢ HNS varia de 3-38% ( mais de 1/3 de ptes tornam-se sintomaticos antes de 10
anos de idade.

Quadro classico: HNS, queratite intersticial, dentes de Hutchinson, perf do sep.
Configuracao plana bilateral, subito

Discreminagdo diminuida, recrutamento. Sinal de Hennebert positivo.
Fendmeno de Tullio (desequilibrio em presenca de sons altos).

* & & o

Rubeola:

¢ Ocorre no primero trimestre sendo mais perigosa que no segundo trimestre.

¢ Incluim HNS, defeitos cardiacos congénitos, defeitos oculares, microcefalia,
H.E, encefalitis.

¢ O padrdo de HNS ( displasia clocleossacular) mais comun e de frequéncia
média, variando de moderada a grave, manifestou-se como achado isolado no
22% de casos.

Sarampo e Caxumba:

¢ HNS profunda, unilateral.
¢ manifestando-se sem sintomas vestibulares.

¢ Virus acesso a ouvido interno, através de estria vascular, durante a viremia
inicial.

Meningite Bacteriana:

¢ H. influenzae. a incidencia historica de HNS pos-m varia de 15-20%.

¢ A maioria de casos é de perdas bilaterais permanentes, intensas a profundas.
¢ HNS bilateral 38%, 11% perdas unilaterais.

¢ Progressao retardada da HNS apés anos de estabilidade tem sido relatada.

CAUSAS POS-NATAIS




¢ InfeccOes bacterianas: OMA e Cronicas (passagem de Mediad. Inf e toxinas
através da janela redonda.) laberinte supurada.

¢ Aminoglucosidios:
- vestibulotoxicos: estreptomicina, gentamicina
-cocleotéxicos:  amicanina, canamicina, neomicina.
-diuréticos de alca (acido etacrinico e furosemida).
- Retindides.
- Antimalaricos.
- Cisplatina.
¢ Hiperbilirrubinemia.
¢ Hipoxia e anoxia.
moderadas no 75%
Severas no 25%.
¢ Infecgdes virais
¢ neoplasias: leucemia, neuroblastomas
¢ Traumaticas: fractura de osso temporal.

¢ Trauma acustico. barotrauma, estampido e radiacéo.

¢ Fistula perilinfatica. associado com surdez subita.

TRATAMENTO:

1- Triagem neonatal.

2- Tratar a etiologias trataveis:

3- Aparelhos auditivos. trenamentos de letura lebial e o trnamento auditivo.
4- Implante coclear: pacientes com surdez profunda bilateral
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