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Onde come¢amos

A associacdo entre disfuncdo vestibular e perda auditiva sensorineural
(PASN) foi estabelecida ha muito tempo. ' Apesar desta relagdo conhecida, o sis-
tema vestibular tem sido frequentemente esquecido durante a avaliagdo de crian-
cas surdas por muitas décadas.? Houve uma série de razdes para esta desconexao
entre o conhecimento e a pratica clinica. Em primeiro lugar, os déficits vestibu-
lares sdo um desafio para as criancas verbalizarem, gerando poucas queixas. Do
mesmo modo, estas criangas apresentam-se mais comumente com desequilibrio
sem vertigem. Em segundo lugar, testes vestibulares tradicionais, como estimula-
¢do calorica e avaliagdo de cadeira rotacional, podem ser bastante desagradaveis
para pacientes pediatricos. Em terceiro lugar, as criancas sdo dinamicas no desen-
volvimento e pequenas mudangas no equilibrio sdo muitas vezes erroneamente
consideradas como parte de uma trajetoria normal. Por fim, o incentivo ao diag-
noéstico de disfuncdo vestibular geralmente foi negligenciado, dado que as opgdes
terapéuticas até agora foram bastante limitadas.

Recentemente na virada do século, a funcdo vestibular de criangas surdas
comegou a chamar mais ateng@o. A ateng¢ao inicial surgiu da preocupagdo com o
impacto potencial que a cirurgia de implante coclear (labirinto anterior) poderia
ter na outra metade da orelha interna (labirinto posterior). Estudos histopatologi-
cos de ossos temporais adultos ja haviam evidenciado o potencial de danos labi-
rinticos iatrogénicos. ** Quando o implante coclear (IC) simultdneo bilateral foi
introduzido, a aten¢do cresceu mais intensamente.

Para comegar a entender o risco que o IC pode representar para os 0rgaos ves-
tibulares, os pesquisadores clinicos primeiro precisaram definir a fungdo vestibular
basal em criangas com PASN. Em 2004, Tribukait et al. descreveram uma série de
36 criangas surdas submetidas a prova caldrica, potenciais evocados miogénicos
vestibulares (VEMPs) e testes visuais horizontais subjetivos.> 70% dos individuos
apresentaram resultados anormais em pelo menos um dos testes ¢ 30% demonstra-
ram func¢@o anormal em todos os 3 testes. Por volta da mesma época, Buchman et
al. relataram 22 criangas que haviam sido submetidas a um teste de canal horizontal
antes do IC unilateral e, similarmente, descobriram que cerca de 70% das orelhas
implantadas tinham respostas ausentes ou de baixa intensidade as irrigagdes calori-
cas, no pré-operatorio.® Devido a essa fraca fungao basal, os autores reconheceram
que apenas 30% dos pacientes pedidtricos com PASN pareciam estar verdadeira-
mente “em risco” para um declinio significativo na fun¢éo vestibular apos IC.
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Embora alguma percepgao tivesse sido obtida, testes vestibulares em uma
escala maior ainda eram necessarios nessa populacdo de pacientes. Jacot et al.
examinaram uma coorte de criangas com PASN profunda (n = 89) que foram
submetidas a uma avaliagdo vestibular completa (exame clinico, teste bicalori-
co, rotacdo do eixo vertical da terra, rotagdo do eixo vertical ¢ VEMPs) pré e
p6s IC.7 Novamente, o comprometimento vestibular pré-operatério foi preva-
lente: apenas 50% apresentaram fungdo vestibular basal normal, enquanto 20%
apresentaram arreflexia bilateral. No pds-operatorio, 10% das criangas com
fun¢do vestibular residual na linha de base passou a desenvolver arreflexia na
orelha implantada. Movendo um passo para além do teste de 6rgéos labirinticos,
Cushing et al. avaliaram o balango estatico e dindmico através de um estudo
transversal de 41 criangas com implantes cocleares e 14 controles de audigdo
normal.® Eles descobriram que as criangas com implantes apresentaram um de-
sempenho significativamente mais fraco no subconjunto de equilibrio do Teste
de Proficiéncia Motor 2 de Bruininks-Oseretsky (TBO-2).” Interessantemente,
as criancas implantadas mostraram melhora significativa quando testadas com
seus processadores ligados, em comparagdo com quando os processadores fo-
ram desligados. Mais tarde, Cushing ef al. expandiu a mesma coorte para incluir
119 criangas com implantes cocleares unilaterais.!® Notavelmente, a disfuncgéo
unilateral do canal horizontal ou do saculo foi distribuida igualmente entre
orelhas implantadas e ndo implantadas, indicando que a disfungdo comumente
antecedia a intervengdo cirurgica. Este estudo também considerou a etiologia
da PASN e descobriu uma maior incidéncia de disfun¢do vestibular grave em
criangas com anatomia cocleovestibular anormal ou uma histéria de meningite.
De fato, a arreflexia bilateral completa do canal horizontal foi mais frequente no
estado pré-implantagdo em criangas em que a meningite bacteriana foi a causa
de sua surdez. Mais recentemente, os estudos também identificaram uma pre-
valéncia muito alta de comprometimento do 6rgéo vestibular e atraso do marco
motor em criangas infectadas com citomegalovirus (CMV) .1!

Resumindo, os trabalhos acima ajudaram a destacar a prevaléncia de disfun-
¢do vestibular concomitante em criangas com PASN, especialmente aquelas com
anomalias de orelha interna ou historia de infec¢do adquirida (meningite, CMV).
Embora uma pequena propor¢ao de criangas com fungdo vestibular residual na
linha de base pareca estar em risco de piora da fungdo vestibular apds IC, este
subgrupo permaneceu mal definido.

Onde nos estamos

O IC bilateral simultaneo tornou-se de fato o padrao de atencdo para lac-
tentes com PASN congénita profunda bilateral em um niimero significativo de
centros pediatricos. Felizmente, as consequéncias vestibulares temidas deste tra-
tamento raramente se materializam em atrasos motores clinicamente relevantes,
como evidenciado pela auséncia completa de casos relatados que descrevem a
perda clinica completa da funcdo vestibular em criangas. Independente disso, o
teste vestibular ainda é importante em criancas surdas por varias razdes. Por um
lado, a possibilidade de declinio vestibular apds a cirurgia permanece, por isso €
util para documentar um ponto de partida se a crianca tem idade suficiente para



XV MANUAL DE OTORRINOLARINGOLOGIA PEDIATRICA DA IAPO & 303

ser submetida a testes. Em segundo lugar, a identificagdo de disfuncdo vestibular
concomitante pode facilitar o diagnostico precoce de certas etiologias, como a
Sindrome de Usher ou a de Pendred, que podem nio ser clinicamente aparentes
em idade tenra. Por fim, a disfuncdo vestibular pode levar a quedas, o que por
sua vez pode contribuir para a falha do implante coclear. Recentemente, Wolter
et al. realizaram uma revisdo retrospectiva do caso para investigar esta relagdo
entre fungdo de equilibrio diminuida e falha do dispositivo de implante.!? Os
testes vestibulares foram revisados ou obtidos prospectivamente em 22 criangas
com historia de falha de implante coclear e comparadas com avaliagdes vestibu-
lares previamente adquiridas em 165 criangas implantadas sem uma historia de
fracasso. Verificou-se que uma propor¢do significativamente maior de criangas
no grupo com falha apresentava fun¢do anormal do canal horizontal, sacular e
equilibrio. A arreflexia bilateral do canal horizontal em particular destacou-se
como o maior fator de risco, aumentando o odds ratio de falha de implante em 8
vezes. O encaminhamento pro-ativo a fisioterapia ¢, portanto, aconselhavel para
criangas implantadas com comprometimento vestibular documentado ou etiolo-
gias conhecidas por serem altamente associadas a deficiéncias vestibulares.

Atualmente, os otorrinolaringologistas pedidtricos tém uma bateria bastante
extensa de testes a sua disposicdo para complementar o exame fisico quando se
olha para a disfunc¢do vestibular do 6rgao final. Os canais horizontais podem ser
avaliados via irrigagdo calorica, teste de cadeira rotacional ou teste de Impulso
de Cabeca com Video (VHIT). O saculo pode ser avaliado com o teste PEMV
cervical, enquanto que o exame ocular do PEMV e a avalia¢do visual vertical
subjetiva (VVS) podem ser empregados para investigar a funcdo utricular. Infe-
lizmente, o tempo, recursos, bem como conhecimentos disponiveis sdo muitas
vezes restritos, de modo que o teste vestibular abrangente nem sempre ¢ viavel.
Na verdade, a avaliagdo efetiva comega com o simples questionamento sobre a
obtengdo de metas motoras pela crianca e considerando o sistema vestibular na
avaliacdo completa da crianca. Para testes clinicos, a melhor avalia¢do vestibular
¢ aquela que um clinico pode completar realisticamente uma base de rotina em
um periodo limitado de tempo. No Hospital para Criangas Doentes de Toronto,
favorecemos uma avalia¢do vestibular de 3 componentes que examina: 1) os ca-
nais horizontais e o reflexo vestibulo-ocular (RVO); 2) os otolitos; e 3) o equilibrio
estatico e dinamico.

O RVO realmente pode ser rastreado em lactentes muito jovens antes do IC.
Criancas com menos de 6 meses de idade sdo incapazes de suprimir o RVO apos a
rotagdo passiva. A auséncia de nistagmo com rotagao passiva deve alertar o clini-
co para uma anomalia com o RVO. Em criangas um pouco mais velhas, a supres-
sdo torna-se um confundidor e, portanto, o teste de impulso da cabega ¢ titil. Com
fun¢do normal, o RVO estabiliza o olhar no espago, compensando a rotacao da
cabega com movimentos oculares iguais e opostos. Quando o RVO ¢ deficiente,
os olhos movem-se com a cabega, ¢ uma nistagmo de correcao € necessario para
refixar o alvo. O impulso da cabega de cabeceira ¢ limitado pela habilidade dos
médicos para gerar aceleracdes suficientemente altas para provocar a fraqueza e
pelo fato de que apenas nistagmos abertos s2o detectaveis em tempo real. Os nis-
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tagmos ocultos ocorrem ap6s o movimento da cabeca e s3o uma medida indireta
da fun¢do do RVO. Recentemente, comegamos a empregar o VHIT objetivo na
clinica para ampliar nosso campo de RVO. O VHIT usa video-oculografia para
quantificar os movimentos oculares durante o teste de impulso da cabega. Com o
VHIT, a aceleracdo e a amplitude da cabega podem ser medidas e retornadas ao
testador. E importante notar que também podem ser detectadas nistagmos secre-
tos, aquelas que sdo imperceptiveis a olho nu, aumentando assim a sensibilidade
do teste. A presenca de nistagmos de correcdo no VHIT mostrou conferir 100%
de sensibilidade e 100% de especificidade para revelar a fun¢do anormal do canal
horizontal em criangas.'”*> Além disso, o VHIT demonstrou boa confiabilidade de
reprodutibilidade e inter-avaliadores na populagdo pediatrica.'*

Uma avaliagdo completa da integridade dos otolitos incluiria o teste do
VEMPs cervical e ocular para avaliar o saculo e o utriculo, respectivamente. No
entanto, nem todos os clinicos tém acesso a VEMPs. Deve-se considerar também
que o posicionamento necessario para realizar o teste do VEMPs pode ser desa-
fiador de se conseguir nas criangas mais jovens. > Embora nossa preferéncia seja
obter VEMPs quando estiver disponivel, também estamos trabalhando com o tes-
te Visual Vertical Subjetivo (VVS) na clinica. Este teste avalia uma discrepancia
entre as entradas utriculares bilaterais, comparando o que o participante pensa
que ¢ vertical ao que ¢ realmente vertical. Os métodos convencionais sdo caros,
mas ha um método mais recente usando um aplicativo baseado em smartphone
que ¢ preso ao fundo de um balde. O teste ¢ feito no escuro, e o balde é girado
para a esquerda ou para a direita. Os participantes sdo, entdo, instruidos a girar o
balde até que a linha vermelha exibida pelo aplicativo parega vertical. O aplicativo
calcula a diferenca entre a verdadeira vertical e a vertical percebida e calcula a
média dessa diferenga em varias experiéncias. Este método ndo s6 € rapido e facil
de aprender, mas também foi validado em criangas por Brodsky et al.'* Nesse es-
tudo de validagdo, o teste forneceu um valor preditivo positivo de 80% ¢ um valor
preditivo negativo de 94% para a detec¢ao de perda vestibular periférica.

O TBO-2 ¢ uma avaliagdo validada, bem reconhecida, mas ainda demorada,
da fun¢@o motora. Em um esfor¢o para tornar as coisas mais praticas, nosso grupo
rompeu recentemente o subconjunto de equilibrio e, entdo, criou curvas caracteris-
ticas de operagdo do receptor para avaliar a capacidade de cada exercicio de prever
a perda vestibular bilateral total.!” Descobrimos que a melhor ferramenta de triagem
era aplicar o exercicio “ficar de pé sobre um pé s6, olhos fechados”, usando um corte
de 4 segundos. De fato, a sensibilidade (90%) ¢ a especificidade (84%) deste simples
screen de 4 segundos foram, na realidade, equivalentes aquelas do escore escalonado
do subconjunto inteiro.

O reconhecimento da disfungdo vestibular concomitante em criangas sur-
das pode contribuir para o diagnostico etiologico e fornecer informagdes peri-
-operatorias valiosas para os pacientes em dire¢do ao IC. O padrdo atual de
atendimento para criangas surdas deve, portanto, incluir uma histéria que inclua
a realizagdo de metas motoras e perguntas sobre o equilibrio da crianga, bem
como um screening clinico pratico para disfungdo vestibular. Aplicando apenas
o screen de 4 segundos de “ficar de pé sobre um pé so, olhos fechados”, os mé-
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dicos podem detectar a perda vestibular bilateral total com uma sensibilidade
excelente. Como mencionado, a identificacdo deste subconjunto de pacientes ¢
critica, uma vez que estdo potencialmente em risco significativamente aumen-
tado para a falha do implante.

Para onde nos estamos indo

Além da fisioterapia, nunca houve muitas op¢des disponiveis na forma de
intervencao terapéutica para criangas com disfung¢ao vestibular. Por mais de uma
década, entretanto, reconhecemos que a ativacdo do implante coclear ¢ capaz
de conferir um beneficio em relagdo a funcao de equilibrio, independentemente
do teste de orgdos vestibulares. &!® Até recentemente, os mecanismos que dire-
cionavam esse beneficio ainda ndo tinham sido investigados. No ano passado,
nosso grupo testou a hipotese de que a corrente elétrica proveniente da matriz
de eletrodo intracoclear poderia se espalhar para fora da coclea para estimular o
sistema vestibular. ! Neste estudo, fomos capazes de produzir VEMPs cervicais
e oculares com estimulagdo elétrica isoladamente através de implantes cocleares
em 35% das orelhas testadas. Mais interessante ainda, obtivemos esses VEMPs
elétricos em 25% das criangas com auséncia de VEMPs acusticos, implicando
que pudemos contornar os 6rgaos disfuncionais finais para estimular os elemen-
tos neurais vestibulares mais diretamente. Embora a implica¢ao funcional deste
achado ndo pudesse ser determinada por meio do nosso estudo, especulamos que
a estimulacdo vestibular-cruzada poderia ser capaz de fornecer um sinal utiliza-
vel na forma de ativacdo em segundo plano. Para testar esta segunda hipotese,
administramos, entdo, o teste de VVS aos mesmos participantes com e sem es-
timulagdo (em ordem aleatdria através de multiplos ensaios).?’ Além de demons-
trar que as criangas surdas que utilizam implantes cocleares tém uma percep¢ao
anormal da vertical, descobrimos que a estimulacdo do implante coclear pode
ajudar a corrigir essa percepg¢do, especialmente quando fornecida ipsilateral a
inclinagdo da linha de base.

O préximo passo logico apds aproveitar esta estimulacdo cruzada vestibu-
lar seria dedicado a estimulag@o vestibular com um implante intra-labirintico. Ja
houve trabalhos substanciais concluidos em modelos animais e as proteses foram
efetivamente implantadas em humanos adultos com doenca de Meniere intrata-
vel.222 De fato, a estimulac@o individual do canal demonstrou gerar movimento
ocular especifico do canal como se pretendia.?? Infelizmente, ao contrario dos ani-
mais, as func¢des vestibular e auditiva nativas foram severamente danificadas.?’
Mais trabalho ¢ necessario e estd bem encaminhado.

O verdadeiro futuro do tratamento vestibular provavelmente ird visar a orelha
interna ao nivel celular. O sistema vestibular humano ¢ filogeneticamente antigo e
bastante semelhante ao encontrado em outros mamiferos. Ja existe evidéncia para
apoiar a regeneracao de células ciliadas vestibulares em modelos de camundongos
utilizando adenovetores. 2* Existe até mesmo um modelo in vitro que demonstra a
regeneracdo, mediada por transferéncia genética, no utriculo humano ap6s lesao
por aminoglicosideos. 2 O modo de fornecimento seria bastante simples, uma vez
que a janela redonda ¢ facilmente acessivel. E no final, estaremos exigindo muito
menos de células regeneradas no lado vestibular (isto ¢, ligar / desligar) do que da-
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quelas dentro da coclea. A escassez atual de opgdes de tratamento para a disfungio
vestibular em breve serd deixada ao passado, ja que a pesquisa sobre intervencao
terapéutica continua a crescer em varias frentes.

Resumo

A disfungdo vestibular concomitante esta presente em até 70% das criangas com
PASN.

As criancas com malformagdes da orelha interna ou causas infecciosas adqui-
ridas (por exemplo, meningite, CMV) sdo as mais susceptiveis de demonstrar
deficiéncias vestibulares no teste.

Alteracdes vestibulares e de equilibrio contribuem para a falha do implante
coclear.

Otorrinolaringologistas pediatricos e pediatras devem procurar empregar es-
tratégias praticas para detectar disfungdo vestibular em criangas surdas.

As perspectivas futuras para a reabilitagdo vestibular incluem a estimulacao
cruzada a partir de implantes cocleares, implantes vestibulares dedicados e
regeneracdo de células ciliadas vestibulares.
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