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Aspectos otologicos da Sindrome de Down
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Resumo

Nestes 1iltimos anos, varios estudos tém sido realizados com o intuito de pesquisar as manifestagdes
auditivas em pacientes com Sindrome de Down. A perda auditiva ¢ a obstru¢do no conduto auditivo
externo sdo bastante comuns nesta populac¢ao. O objetivo deste trabalho € fazer uma revisdo de literatura,
além de realizar uma avaliagdo audiolégica para averiguar as alteragOes auditivas em pacientes com a
citada sindrome. _
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Introduciio

Uma vez que os portadores da Sindrome de Down (SD) t€m maior probabilidade de apresentar
alguma alteraggo auditiva que individuos sem a citada sindrome, resolveu-se fazer um levantamento de
dados arespeito da avaliagdo audioldgica de vinte e cinco criangas matriculadas na APS Down, treze
do sexo feminino e doze do sexo masculino com idade variando entre um a treze anos. A partir deste
levantamento visamos observar se o perfil audioldgico das criangas avaliadas est4 de acordo com a
literatura mundial, além de poder enfatizar a importancia deste tipo de avaliag@o nos portadores da
sindrome em questao.

Os individuos com Sindrome de Down constituem o grupo mais facilmente reconhecido dentro do
grupo de distiirbios do desenvolvimento. A incidéncia da Sindrome de Down era classicamente estimada
por ser um entre 600 nascidos vivos, mas tem diminuido para aproximadamente um entre mil nascidos
vivos (Gerger, apud Katz, 1989). Na populagéo de pessoas com retardo mental, o esperado € que um
em cada dez individuos apresente Sindrome de Down (Coleman, 1980). Mais de 90% das pessoas
com Sindrome de Down apresentam trés cromossomos nimero 21; especificamente o segmento no
meio do seu brago longo é responsavel pelo fenétipo (aparéncia caracteristica) da Sindrome de Down,
Schmickel (apud Katz, 1989).

Sabe-se que a audi¢do € de suma importancia para o desenvolvimento da hnguagem e da
aprendizagem; portanto, para que a crianga entenda e aprenda o significado das coisas ao seu redor €
preciso que escute bem.

Quanto a audig¢do pode-se observar que, no que se refere aos aspectos otoldgicos, nos ultimos
quarenta anos tém sido realizados diversos estudos para verificar a audi¢do em portadores da Sindrome
de Down. Freqiientemente é notificada a perda auditiva nesta populagao, variando de 8% a 82% de
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casos. Muitos pesquisadores tém estudado tal incidéncia, embora nestes estudos sé se tenha pesquisado
a via aérea, as incidéncias de perda auditiva neurossensorial, condutiva e mista foram de 52,6%, 2,6%
e 18, 4% respectivamente (Katz, 1989).

Fulton & Lloyd (apud Katz, 1989), foram os primeiros a utilizar critérios mais apropriados para
avaliar a hipoacusia. A audi¢@o normal abrangia limiares de até 15 dB, e os tipos de perda auditiva
foram classificados segundo as vias aéreas e ésseas, caracterizando a perda condutiva um gap maior
ouigual a 10 dB entre ambas as vias. Dentre os 75 pacientes com SD pesquisados, 58,2% apresentaram
audigdo normal e 39,2% algum tipo de hipoacusia. Até aquele momento, pouco se havia esclarecido
sobre possiveis causas para o comprometimento auditivo. Neste estudo, observou-se que a maioria
dos pacientes com perda auditiva condutiva ou mista apresentavam “infec¢io ou doenga do ouvido
médio” .

Brooks et al. (apud Katz, 1989) foram os primeiros a pesquisarem a imitanciometria em portadores
com SD. Tal avaliacdo foi realizada em associa¢do com a audio tonal em 100 casos, e, levando em
consideragdo ambos os ouvidos € os dois pardmetros utilizados, apenas 23% dos pacientes
apresentaram audi¢cdo normal. Encontraram-se 41% condutivas, 19% mista e 17% neurossensorial. A
otite média secretora foi a causa mais freqtiente do alto indice do componente condutivo.

Os critérios de defini¢do da hipoacusia adotados pelos autores nos diversos trabalhos é muito
variavel, tornando dificil a comparagao dos resultados obtidos. No entanto, na maioria dos estudos, a
perda condutiva € responséavel pela maior parte do déficit auditivo.

Segundo Strome (apud Ferreira, 1990), no que se refere a perda condutiva nestes individuos, a
incidéncia variade 2,6% a 67,5%, tendo como etiologia a otite média secretora. Eles encontraram
70% de efusdo na orelha média de 107 pacientes com SD e idade inferior a um ano.

Estudos explicitados por Strome (apud Ferreira, 1990) indicam variados fatores que parecem
predispor a ocorréncia da otite média secretora na Sindrome de Down:

a) anormalidade anatGmica da tuba de Eustaquio;

b) disfun¢do dos musculos responsaveis pela abertura da tuba de Eustaquio;

¢) anormalidade funcional da tuba de Eustdquio;

d) obstrusao do 6stio tubario.

Outro fator, observado por Wolff, Guggenher, Paparella et al. (apud Lopes, 1989), parece ser a
associacdo entre a presencga de mesénquima residual na orelha média e a ocorréncia de otite média.
Anormalidades na cadeia ossicular constituem uma das etiologias das perdas condutivas em SD. Fulton
& Lloyd (apud Katz, 1989) foram os primeiros a sugerirem esta etiologia. A estenose do meato
acustico externo também constitui um freqiiente achado nos pacientes com SD. Em 1967, Julton e
Giffin ja relatavam: * Mongol6ides tendem a manifestar estenose do meato acustico externo que tendem
a acarretar a impactacdo do cerumem, colapsando ou restringindo o conduto”. Outro fator importante
¢ a maior facilidade para a impacta¢do do cerumem.

No que se refere a perda neurossensorial, estes individuos possuem uma incidéncia de 10% a
52,6%, em menor freqii€éncia comparada a perda auditiva (Katz , 1989).

O mesmo autor segue expondo que, geralmente, portadores da SD possuem ouvido interno normal,
mas pesquisa realizada em 1996, por Mondini e colaboradores, revela céclea de Mondini, giro apical
curto, extensdo do 6rgdo de Corti e do ginglio espiral menor que as do controle, reducgio ou auséncia
das células do ganglio espiral e anormalidades no vestibulo ou no canal semi-circular lateral. Atualmente
tém-se realizado estudos no processamento central, que no futuro poderdo explicar parte dos déficits
auditivos.

Adultos com SD devem ser submetidos 2 avaliagdo audiométrica periédica, devido a ocorréncia
de presbiacusia.

A queixa de hipoacusia € um dado importante na anamnese, devido a dificil detec¢@o nesta sindrome.
Na maioria dos casos, os familiares ndo se referem a perda auditiva por acreditar que o paciente
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apenas nao responde ao meio. Além disso, a hipoacusia associada com defici€éncia mental (como na
SD), faz com que os efeitos da perda auditiva se intensifiquem ainda mais. A aquisi¢do da linguagem,
o desenvolvimento intelectual e a interagao social ficam mais comprometidos.

Quanto as anomalias da orelha externa, observa-se, dentre os recém-nascidos com SD, que 0s
pavilhdes auditivos possuem mais do que dois desvios — padrdes menores do que nos recém-nascidos
normais (Strome apud Gomes, 1996). |

Os individuos idosos também apresentam a dimensdo long1tud1nal do pavilhdao menor do que o
normal (Balkany, apud Gomes, 1996). A orelha externa est4 freqiientemente localizada abaixo, e a
hélix pregueada acima (Pueschel & Sando apud Gomes, 1996). O meato actstico externo € normalmente
estreito com um didmetro, em média, da metade a dois ter¢os do tamanho daquelas criangas que ndo
t€ém a SD, da mesma idade (Balkany apud Gomes 1996). Cerda de 40% desta populac¢éo pode
apresentar canis estenosados e aproximadamente 34 deste grupo com estenose apresentam efusao da
orelha média (Schwartz e Schwartz).

J4 no que se refere as anomalias da orelha média, Gomes (1996) expde: desta populagao
contataram-se anormalidades ossiculares que podem ser atribuidas as malformagao congénitas ou
erosdo devido a otite média crdnica; as deformidades de ambas as etiologias sdo quase que
indistingiiiveis. Balkany, Harada & Sando (apud Gomes, 1996) realizaram estudos histopatolégicos
do osso temporal € encontraram muitas anormalidades da orelha média. A mais comum foi o nicho da
janela oval apresentando um tecido mesenquimal remanescente. Um paciente com remanescente
mesenquimal tinha audi¢8o normal. Estes pesquisadores especulam, no entanto, que a perda auditiva
condutiva poderia resultar desta anomalia.

Schwartz & Schwartz (apud Monteiro, 1994) propuseram que a caracteristica de hlpotomcldade
desta sindrome pode envolver o musculo tensor do véu palatino, responséavel pela abertura da trompa
de Eust4quio. Justaposta com a Sindrome de Down, a baixa tonicidade do tensor poderia levar a
efusdo da orelha média ndo resolvida com tratamento.

Outra hipétese em relacdo a uma maior tendéncia de efusdo da orelha média para esse grupo €
que a deficiéncia da vitamina A poderia ser responséavel pela rugosidade do epitélio da orelha média,
deste modo elevando a efusio.

Quanto as anormalidades de orelha interna, Harada & Sando (apud Gomes, 1996) acharam
‘menor niimero de anormalidade na orelha interna do que na orelha externa, mas encontraram casos de
hidropisia endolinfatica confinada a borda apical da c6clea. Outras anomalias da orelha interna relatadas
incluem céclea reduzida, auséncia de vdlvula endolinfatica, hipogenesia do canal semicircular e uma
ampola do canal ésseo posterior alargado. Eles apresentam achados audiol6gicos para sustentar a
afirmacio de que a anormalidade coclear em muitos individuos com SD parece ser provavel. Além
disso, citaram um artigo da literatura estrangeira que mostrou evidéncias de uma boa correlagio entre
a perda auditiva neurossensorial as malformagdes da orelha interna em individuos com SD.

A respeito dos exames auditivos realizados com os portadores de SD podemos ressaltar também
que os estudos dos potenciais evocados com a populagdo com SD t€ém mostrado amplitudes aumentadas
aos potenciais evocados auditivos, visuais € somato-sensoriais. Wilson (apud Lefevre, 1998) estabele
claramente que o neural e/ou os mecanismos neural e coclear basicos que geram o ABR na SD sdo
incompletos. Estes pesquisadores encontraram laténcias mais curtas e fun¢des de laténcia intensa mais
baixas na criangas com SD do que em criangas normais da mesma idade. Portanto, eles sugerem que
as curvas de laténcia esperadas das crian¢a normais s@o inadequadas para a avaliagdo de criangas
com SD depois dos 6 meses de idade, e que o uso das curvas normais poderia subestimar uma
possivel defici€ncia auditiva neste grupo. O porqué disto ocorrer continua sendo um problema de
conjetura até que outros estudos possam ajudar a esclarecer este fen6meno interessante.

Em suma, a grande prevaléncia da deficiéncia auditiva verificada nos individuos com SD pode
diminuir quando melhores cuidados médicos e melhores condi¢des de vida estiverem disponiveis.
Alguns autores, notadamente o grupo da Universidade de Colorado (Northern & Down, 1980) sugerem
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que, independente da idade, os individuos com SD continuam a apresentar doengas da orelha média,
mais freqiientemente ao que seria esperado para os individuos normais da mesma idade. Somente um
estudo otolaringoldgico dirigido a intervengo otoldgica, a partir do primeiro ano de vida para criangas
com SD, oferece evidéncias contestando esta hipétese. Strome (1990) estabeleceu que a “detecgéo
precoce e a conduta agressiva podem reduzir significativamente a incidéncia da doenga cronica da
orelha média”, e que “menos de 10% dos pacientes assim tratados ficardo com patologia condutiva
residual”. | | |

Uma crianga com SD ganhou dois anos na sua idade de linguagem receptiva, quando medida com
o teste de Vocabuldrio de Figuras de Quebra-Cabega, um ano apds a miringotomia bilateral. Isto €
duas vezes o crescimento do vocabuldrio que uma crianga média teria. Se isto fosse possivel para
outras criangas com SD, e se o retardo da linguagem ndo fosse atribuido 51mplesmente ao retardo geral
no desenvolvimento, certamente o trabalho teria mais sucesso.

Neste trabalho, pretende-se realizar um levantamento de dados a partir das avaliagGes audiolOgicas
realizadas com portadores da SD, visando observar se o perfil audiolégico destes individuos esta de
acordo com os dados da literatura, além de poder salientar a importancia deste tipo de avaliagdo nos
portadores da sindrome em questao.

Material e Método

Participaram deste estudo vinte e cinco criangas portadoras da Sindrome de Down, sendo treze
do sexo feminino e doze do sexo masculino, com idade entre um a treze anos, da entidade APS Down.

As vinte e cinco criangas passaram por uma andlise audiolégica completa: audiometria tonal,
otoscopia, imitanciometria e logoaudiometria, no setor de audiologia da Clinica dos Distdrbios da
Comunicagdo Humana da UNOPAR, entre os dias 24/05 a 08/06 de 2000.

Foi realizada avaliagio audiolégica com a citada populagéo a partir de acordo firmado entre o
curso de Fonoaudiologia da universidade em questo e a APS Down. Da avaliagéo foram levados em
consideragdo os topicos a seguir:

- Anamnese. Consideraram-se os seguintes dados: queixa, idade da mée - acima de 35, abaixo de 15
na gestagao;

- Otoscopia. Verificou-se a presenga de obstruggo do conduto auditivo externo uni ou bilateralmente;

- Audiologia. Parecer audiolGgico - perda neurossensorial, condutiva, mista ou audi¢do normal;

- Imitanciometria. Visou-se observar os tipos de curvas timpanométricas e os reflexos estapedianos
encontrados em cada orelha.

Resultados

Das vinte e cinto crian¢as matriculadas na APS Down submetidas a avaliagdo audiol6gica, doze
eram do sexo masculino eram do treze do sexo feminino com idade variando de um ano a treze anos.
'Foram levantados os seguintes dados: em anamnese, contatou-se que nenhuma das mées tinha
idade abaixo de 15 anos e 100% (25) das mies, idade acima de 35 anos na época da gestagdo, 2%

(duas criangas) apresentaram queixa auditiva durante a anamnese.
Na otoscopia, 2% (duas) das criangas apresentaram obstrugdo de conduto auditivo externo e

92% (23 criangas) ndo apresentaram obstru¢ao do conduto auditivo externo.
Na audiometria pode-se observar que quanto as orelhas testadas, 78% (39 orelhas) de limiares
normais, 22% (11 orelhas) de perdas condutivas, 0% de perda neurossensorial € 0% de perda mista.
No que se refere 4 timpanometria, das 50 orelhas observou-se que em 16% (8 orelhas) néo foi

96 MARCHIORI, L. L. de M. et al. /| UNOPAR Cient., Ciénc. Biol. Saiide, Londrina, v. 2, n. 1, p. 93-98, out. 2000



realizada a timpanometria devido a: 8% (4 orelhas) por obstru¢do do conduto auditivo externo (duas
criangas, como foi anteriormente citado) ou 8% (4 orelhas) por falta de colaboragéo das criangas,
72% (36 orelhas) apresentaram ausé€ncia em uma ou mais freqii€ncia; 0% apresentou reflexos presentes
e em 28% (14 orelhas) ndo constavam dados na avaliagao.

R .

Consideracoes Finais

A partir desta pesquisa pode-se obter valiosos dados a respeito da audi¢do de portadores da
Sindrome de Down, uma vez que teve-se oportunidade de avaliar uma parcela das criangas matriculadas
em instituicio especial que trabalha somente com esta sindrome.

Na avaliag¢io audioldgica realizada entre 24/05 a 08/06 de 2000, com vinte e cinto criangas
matriculadas na APS Down, sendo doze do sexo masculino e treze do sexo feminino, com idade
variando de um ano a treze anos, foram levantados os seguintes dados: em anamnese contatou-se que
0% das maes tinha idade abaixo de 15 anos e 100% (25) das miaes idade acima de 35 anos na época
da gestacdo. Duas criangas (2%) apresentaram queixa auditiva durante a anamnese; duas (2%)
apresentaram obstru¢ao de conduto auditivo externo durante a otoscopia e 23 criangas (93%) ndo
apresentaram obstru¢ao do conduto auditivo externo. A partir dos dados colhidos nas citadas avaliagOes,
pudemos observar que apareceram, quanto a orelhas testadas 78% (39 orelhas) de limiares normais,
22% (11 orelhas) de perdas condutivas, 0% de perdas neurossensoriais € 0% de perdas mistas.
Quanto a timpanometria das 50 orelhas, observou-se que em 16% (8 orelhas) néo foi realizada a
timpanometria devido a obstru¢cdo do conduto auditivo externo (8% - 4 orelhas) ou por falta de
colaboragdo das criangas, e em 72% (36 orelhas), auséncia em uma ou mais frequéncia; nenhuma
orelha apresentarou reflexos presentes e em 28% (14 orelhas) ndo constavam dados na avaliagao.

Tais resultados devem contribuir para os estudos na 4rea de audiologia que visam salientar a
importincia da avalia¢do audiolégica em portadores da Sindrome de Down, uma vez que os dados
obtidos revelam grande incidéncia de alteracOes auditivas na citada populagao.
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Otological aspects of Down’s Syndrome

Abstract

Over the lastest years, several studies have evaluated the audiologic manifestations in patients with Down’s
syndrome. Hearing loss and upper airway obstruction are frequent is this population. The purpose of this
study is to review the discussion within the literature and evaluate aspects about the ear disorders.

Key words: Down’s Syndrome; otologic aspects; hearing loss.
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