Hipoplasia do nervo coclear: Causa rara de
diagnostico de hipoacusia no adulto

Cochlear nerve hypoplasia: A rare etiology of

adult deafness diagnosis

Marta Cardoso ¢ Jorge Araujo « Margarida Santos

RESUMO

A hipoacusia neurosensorial unilateral pode ter como causa
variadas lesdes no ouvido interno e sistema nervoso central,
nas quais se incluem as lesdes malformativas. O objectivo
deste trabalho foi apresentar o caso clinico de uma doente
com hipoacusia unilateral desde a infancia cuja ressonancia
magnética revelou aplasia do nervo coclear.

E relatado o caso clinico de uma doente de 45 anos que
reportava hipoacusia unilateral desde crianga, acompanhada
de acufenos ocasionais. A otoscopia era normal. O audiograma
tonal demonstrava uma surdez neurosensorial moderada. A
ressonancia magnética cerebral realizada revelou aplasia do
nervo coclear.

O diagndstico de aplasia do nervo coclear no adulto é
extremamente raro. Apenas a ressondncia magnética pode
demonstrar o percurso anormal, aplasia e/ou hipoplasia do
nervo vestibulococlear (ou um dos seus trés ramos) ou do
nervo facial.
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ABSTRACT

Unilateral sensorineural deafness may be caused by different
lesions in the inner ear or in the central nervous system,
including congenital malformations.

We describe a 45 years-old woman with unilateral deafness
and occasional tinnitus, noted since childhood. The otoscopy
was normal. The tonal audiograms showed moderated
sensorineural deafness and the magnetic resonance (MRI)
revealed cochlear nerve aplasia.

The diagnosis of cochlear nerve aplasia in adulthood is
extremely rare and the MRI is the only valuable method to
evaluate the course of the vestibulocochlear (including the
three branches) and facial nerves.

Key-Words: deafness; sensorineural, vestibulocochlear nerve

INTRODUGAO

A hipoacusia é uma das incapacidades mais prevalentes,
afectando 1 em cada 1000 recém-nascidos. A hipoacusia
unilateral pode afectar até 3% das criangas em idade
escolar. A hipoacusia neurosensorial pode ter como
causa qualquer lesdo ao longo da via auditiva, desde
a coclea ao sistema nervoso central, nomeadamente
alteragGes genéticas, malformagGes labirinticas, infecgdo,
ototoxicidade, traumatismos e, ainda, causas idiopaticas.

Na hipoacusia neurosensorial, o local mais comum de
lesdo é a coclea, ou seja, o epitélio sensorial e as células
ciliadas. Menos frequentemente, a lesdo é central,
afectando o ganglio espiral, o nervo coclear, o nucleo
coclear ou outros centros. A identificacdo do local da
lesdo é importante no tratamento e no progndstico.
Quando unilateral, devera levantar a suspeita de uma
lesdo intra-craniana focal.

A fisiopatologia da auséncia do nervo vestibulococlear
ndo éclara, ndo se sabendo se o nervo ndo se desenvolve
(aplasia) ou, como hipdtese alternativa, se degenera
apos a sua formagdo. Anatomicamente, pode ocorrer
na forma de aplasia total ou de hipoplasia, envolvendo
qualquer uma das trés divisdes do VIII par.t
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FIGURA 1
Audiograma tonal

EXAME AUDIOMETRICO
AUDIOMETRIA TONAL
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FIGURA 2
Potenciais Evocados Auditivos
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Exame realizado com a paciente acordada mas tranquila.

OD - Laténcias normais para as ondas | e lll, as ondas V

. ¥ , apresentam valores ligeiramente inferiores ao normal provocando

a v o intervalo | - V encurtado.

[

-

OE - Tragados de ma defini¢do e de baixa

reproductibilidade. Apenas se identifica a onda V que apresenta

valores de laténcia aumentados.

N3o é possivel determinar assimetria inter-aural do intervalo | - V.

.

CASO CLINICO

E apresentado o caso clinico de uma doente de sexo
feminino, 45 anos, caucasiana, trabalhadora por conta
prépria.EreferenciadaaConsultade Otorrinolaringologia
por um quadro clinico de hipoacusia esquerda desde a
infancia. Negava acufenos, otalgia, otorreia, plenitude
auricular, tonturas ou vertigens. N3o apresentava
gueixas nasais ou faringeas. Ndo revelava antecedentes
pessoais significativos e ndo fazia qualquer medicagdo.
No exame fisico, a otoscopia e a mimica facial eram
normais; o restante exame ORL ndo apresentava
alteracgdGes de relevo.

Realizou audiograma (figura 1), verificando-se uma

hipoacusia neurosensorial moderada a esquerda, com
timpanograma tipo A bilateralmente. Os potenciais
evocados auditivos revelaram a esquerda tragados de
ma definicdo e com baixa reprodutibilidade, apenas
se identificando a onda V que apresenta valores de
laténcia aumentados (figura 2). A videonistagmografia
revelou uma hiporreflexia vestibular homolateral. O
estudo analitico foi normal.

Na imagiologia — ressonancia magnética — encontraram-
se alteragBes sugestivas de aplasia/hipoplasia do nervo
vestibulococlear, sem malformagdes aparentes do
ouvido interno, pelo que se pode classificar em aplasia/
hipoplasia vestibulococlear tipo 2B (figura 3 a e b).
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FIGURA 3

Imagens da Ressonancia Magnética mostrando aplasia do nervo coclear

A

DISCUSSAO

A hipoacusia neurosensorial unilateral é uma
entidade distinta, podendo dever-se a diferentes
lesGes anatdmicas, nomeadamente a nivel do nervo
vestibulococlear ou a lesGes ocupando espago no
angulo pontocerebeloso.!

O exame imagioldgico é fundamental. Apenas a RM
é capaz de demonstrar o VIl e VIl nervos no canal
auditivo interno (CAl) e no angulo pontocerebeloso
(APC). A estenose do CAl estd muitas vezes associada
a aplasia do nervo vestibulococlear, constituindo uma
contra-indicacdo para a realiza¢do de implante coclear.
Pode ser bastante dificil a distingdo do VIl e dos 3 ramos
do VIl no CAIl, mas estes podem ser avaliados no APC.
Existem trés tipos de aplasia/hipoplasia (tabela 1).

TABELA 1
Classificagdo da Aplasia do Nervo Vestibulococlear. IAC — canal
auditivo interno. %3

Tipo 1l | estenose do IAC com auséncia do VIl nervo

nervo vestibulococlear comum com aplasia/
Tipo 2A | hipoplasia do seu ramo coclear, esta associada a
outras malformagdes do ouvido interno

nervo vestibulococlear comum com aplasia/
Tipo 2B | hipoplasia do seu ramo coclear, ndo esta associada

a outras malformagdes do ouvido interno

Os doentes tipo 2 normalmente apresentam audi¢do
residual ou entdo apenas um dos ouvidos estd afectado,
pelo que ndo sdo candidatos a implante coclear. Muitas
vezes, estd associado um percurso aberrante do nervo
facial, podendo este deixar o IAC no seu ter¢co médio,
percorrer um canal 6sseo separado ou percorrer um
trajecto no apice petroso do osso temporal®3.

No contexto em que o doente apresenta audicdo residual
e o nervo coclear ndo é visualizado na imagiologia,
poderemos falar num nervo vestibulococlear funcional,
em que as fibras sensoriais aferentes se dirigem para a
céclea através do nervo vestibular ou facial®.

O diagndstico de aplasia/hipoplasia do nervo coclear
no adulto é extremamente raro, o que podera estar
relacionado com o facto de poder haver audicdo
residual, ser unilateral e ndo ter alteragdes associadas

do nervo facial. A ressonancia magnética é essencial
para o seu diagnéstico.
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