Displasia isolada da apéfise longa da
bigorna - um caso clinico
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Resumo

As malformagdes do ouvido médio sao eventos
raros, ocorrendo em 1/15000 nados vivosl-3. Estdo
geralmente associadas a outras malformacdes
da cabeca e do pesco¢o podendo também ser
parte integrante de sindromes malformativas. As
malformacdes isoladas do ouvido médio sdo, por
isso, eventos ainda mais raros cujo diagnostico
é desafiante4, sendo dificultado pela normal
aparéncia do pavilhdo auricular, canal auditivo
externo e membrana timpanica.

Neste artigo, iremos descrever um caso clinico de
uma doente de 19 anos com histdria de surdez
unilateral nao tratada desde a infancia. Ao exame
objetivo ORL nao apresentava alteracgdes, tendo sido
pedidos exames audiométricos que demonstraram
uma surdez de condugdo no ouvido esquerdo com
um gap aéro-o6sseo de 54dB com timpanograma
tipo A. O relatdrio da TC ndo descrevia alteracoes pelo
que foi proposta uma timpanotomia exploradora
que revelou uma displasia isolada da longa apodfise
da bigorna. Foi realizada uma ossiculoplastia do
tipo Il (classificagdo de Portmann)l4 com enxerto
autélogo de cortical mastoideia e cartilagem do
tragus. O audiograma pds-operatdrio demonstrou
uma reducao do GAO meédio para 18.75dB.
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Introdugdo

As malformacdes do ouvido médio (MOM)
s30 eventos raros, ocorrendo em 1/15000
nados vivos'®. Podem ser divididas em major
e minoré. Major quando acompanhadas de
outras alteracdes da membrana timpanica,
canal auditivo externo ou pavilhdo auricular,
minor quando ocorrem isoladamente’®.
Podem ainda estar associadas a outras
alteragcOes congénitas da cabeca e do pescogo
ou mesmo ser parte integrante de sindromes
malformativas.

As MOM minor sao, portanto, mais raras e de
diagnodstico mais desafiante pela auséncia
de alteracdes observaveis externamente.
Na literatura, o tempo até ao diagndstico
ultrapassa 0s 6 anos*®.
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Caso Clinico

Doente do sexo feminino, 19 anos, natural do
Brasil e a residir em Portugal ha maisde 5anos.
Recorre a consulta de ORL por hipoacusia
esquerda “desde sempre”, negando antece-
dentes pessoais ou familiares de relevo
como histéria de surdez na familia, toma
de medicacao ototdxica ou traumatismos
cranioencefélicos. Refere ter sido avaliada
em consulta ORL durante a infancia com um
diagnostico, a data, de otite média com efusao,
negando tratamento cirdrgico prévio.

A otoscopia nao apresentava deformidades
dos pavilhdes auriculares ou alteragdes nos
canais auditivos externos e membranas
timpanicas bilateralmente.

Figura 1
TC Ouvido Esquerdo - incidéncia coronal

O audiograma tonal e vocal apresentava a
esquerda uma surdez de condugdao com
um gap aéro-6sseo (CAO) médio de 54dB,
o speech recognition threshold (SRT) foi de
70dB e 100% de inteligibilidade aos 100dB.
O timpanograma era de tipo A (classificagcdo
de Jerger). A direita apresentava uma
normoacusia com um SRT de 15dB e 100% de
inteligibilidade aos 45dB com timpanograma
tipo A (classificagcao de Jerger).

Realizou uma TC ouvidos (Figura 1.) que nao
revelou alteracdes anatdmicas, pelo que se
decidiu pela realizacdo de uma timpanotomia
exploradora que revelou uma displasia isolada
da apdfise longa da bigorna (Figura 2).

Foi realizada uma ossiculoplastia do tipo Il
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(classificagdo de Portmann)™ por interposicdao
de um enxerto autélogo de cortical mastoideia
e cartilagem do tragus entre o capitulo do
estribo e a membrana timpanica. O pods-
operatério decorreu sem intercorréncias, com
a doente a descrever uma melhoria auditiva
subjetiva logo apds o destamponamento
auricular aos 7 dias pds-operatorios.

O audiograma aos 2 meses pods-operatérios
demonstrou a reducao do GAO meédio para
18,75dB.

Discussdo

A surdez de condugdo causada por
malformacdes congénitas isoladas (ou minor)
doouvido médio correspondem amenosde 1%
das causas de surdez de condugao em idade
pediatrica®. Ao contrario das malformacdes
major, a auséncia de alteracdes anatdomicas
observaveisaoexameobjetivo podem provocar
um significativo atraso no diagndstico destas
patologias com impacto na audicdo e no

Figura 3
Audiograma Tonal Simples

desenvolvimento psicossocial, cognitivo e
escolar. Estas malformacdes isoladas eram,
alias, praticamente desconhecidas até serem
descritas por Hough et al. no final da década
de 50 do século XX O desenvolvimento
da cadeia ossicular é iniciado entre a 5% e
a 7% semanas de gestacdo pela fusdo da
cartilagem de Meckel, derivada do 1° arco
branquial, que origina a porcao cefalica da
cadeia (martelo + corpo da bigorna), e da
cartilagem de Reichert, derivada do 2° arco
branquial, que da origem a porcao caudal
(longa apdfise da bigorna e supraestrutura
do estribo)". A platina do estribo advém da
capsula dtica. Com base no conhecimento
do desenvolvimento embrionario e na
resolucao cirurgica das alteracdes congénitas
conhecidas no ouvido médio, Cremers e
Teunissen desenvolveram, em 1993, uma
classificacao das malformagdes do ouvido
médio em 4 tipos™ (Tabela 1). A frequéncia de
cada uma das alteracdes € variavel consoante

Esquerda — Exame pré-operatdrio com GAO médio de 53dB
Esquerda - Exame pds-operatdrio com GAO médio de 19dB
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Tabela 1
Classificagao de Cremers e Teunissen (1993)

Classificacdo de Cremers e Teunissen

Tipo | Anquilose isolada da platina do estribo
Tipo Il Anquilose do estribo associada a alteragao da cadeia ossicular
Tipo Il Alteragao (descontinuidade ou fixagdo) da cadeia ossicular com platina movel
llla Descontinuidade da cadeia ossicular
b Fixacao da cadeia ossicular
Tipo IV Aplasia ou displasia da janela oval e/ou redonda com ou sem alteracdes do nervo facial

as séries descritas, porém as malformacdes
do tipo IV sao consensualmente as mais raras.
A doente do caso acima relatado seria, entao
uma malformacao do tipo llla.

Para o diagndstico das MOM isoladas vao
ser necessarios exames complementares de
diagndstico dos quais se destacam os exames
audiomeétricos (surdez de condug¢ao ou mista
na sua larga maioria) e a imagiologia sendo a
TC de alta resolucao o método de preferéncia
devido ao seu maior grau de detalhe
anatémico da componente odssea. Porém, e
apesar da melhoria significativa da resolucao
e, portanto, do grau de pormenor da TC nos
ultimos anos, Zhang et al em 2019 relata, na
sua série de 145 ouvidos com MOM minor
que 379% dos casos foram descritos como
normais com o diagndstico final apenas por
timpanotomia exploradora“ como se verificou
no caso clinico descrito. O tratamento das
MOM vai depender da sua classificacao.
Na verdade, um dos motivos pelo qual esta
classificacdo foi amplamente adoptada foi
precisamente por prever qual o tratamento
mais adequado a cada caso. Assim nas
MOM tipo | a estapedotomia é o tratamento
de primeira linha, a timpanoplastia com
ossiculoplastia € o mais indicado nas MOM
tipo Ill e a fenestragdo com introducdo de
piston € talvez a hipdtese mais viavel nas MOM
do tipo IV no caso de se optar pelo tratamento
cirdrgico®. O tratamento das anomalias do tipo
Il vai variar consoante a anatomia, porém uma
solugado poderia ser uma reconstrugao do tipo
malleus-to-stapedotomy. Préteses auditivas e
implantes osteo-integrados ou sistema CROS/

Figura 4
QR code para acesso a um pequeno video
elucidativo do caso clinico

fen

biCROS sdo outras opgdes viaveis em todos
os tipos de MOM em caso de rejeicao dos
tratamentos cirdrgicos acima descritos® .

No caso clinico descrito, os autores optaram
pela realizagao de uma reconstrucao do tipo
Il (classificacao de Portmann)“ interpondo
um enxerto autélogo de cortical mastoideia e
cartilagem do tragus.

Conclusdo

As malformacdes isoladas do ouvido meédio
sdo muito raras tendo um tempo médio até
diagndstico superior a 6 anos*®. O diagndstico
final pode ser feito por TC de alta resolucao ou
por timpanotomia exploradora.
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Apesar da sua raridade devemos ter estas
malformagdes em conta no diagndstico
diferencial de surdez de condugdao com
otoscopia normal em doentes jovens
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