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Epidemiologia

Desde 1981, o “Relatério da Comunidade Européia sobre a Surdez na Crianga”
(European Community Report on Childhood Deafness) determina o limite inferior
de prevaléncia de perda auditiva em aproximadamente 1 em cada 1.000, para as
criangas com perda de audigao igual ou maior que 50dB, e um limiar de audibilidade
envolvendo a média de 0,5, 1, 2, e 4 kHz na orelha com melhor audigao.
Enquanto o papel desempenhado pela rubéola como uma causa de surdez em
paises desenvolvidos tem diminuido, hd um aumento crescente do nimero de bebés
nascidos pré-termo que sobrevive com problemas na audi¢do. Este grupo pode ser
responsavel por até 40% das criangas com perda auditiva. Consequentemente
pode ser sugerido que este fato deva contribuir para um aumento geral da
surdez na infancia, independente da reducdo na incidéncia de rubéola. Contudo,
a situagdo € mais complexa na medida em que existem muitos fatores que
podem causar confusdo, tais como a disponibilidade de recursos financeiros
a fim de fornecer estes servigos, a falta de bancos de dados confiaveis em
muitos paises, etc.

A etiologia da surdez é uma questdo muito dificil na medida em que a classificagdo
entre os centros pode variar e causas “desconhecidas” tornam-se uma explicagido
facil e comum para os pacientes/pais quando ndo ha nenhuma causa evidente de
perda de audi¢@o (mais de 40% dos casos). Isto ocorre principalmente em casos
de surdez congénita. Em casos de surdez adquirida, a meningite € o principal fator
etioldgico em paises em desenvolvimento.

O impacto na linguagem

Em seres humanos, o desenvolvimento da linguagem ¢ uma das realizagdes
mais espetaculares de uma crianga. O desenvolvimento da linguagem comeca
provavelmente antes do nascimento e se desenvolve por toda a vida. A linguagem
torna-se mais significativa como uma ferramenta notavel que pode ser manipulada
para ajudar as pessoas a pensar, aprender e interagir de modo satisfatério. A
capacidade de compartilhar informagdes sobre intengdes, idéia e sentimentos
desempenha um papel fundamental na interagdo humana, visto que, ao termos
conhecimento das emogdes e intengdes do nosso parceiro, podemos acelerar a
resposta ou provavel comportamento, planejando, entdo, uma resposta adequada.
A linguagem ¢ fundamental para a maioria dos aspectos da vida de uma crianga,
e desempenha papel importante na aquisi¢ao de um senso de individualidade e de
conquista de uma identidade social.

Trés situagdes gerais sdo amplamente aceitas na area de aquisi¢cdo de linguagem
pelas criancas:
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a) desde o nascimento, os bebés sdo expostos a linguagem, o que ocorre em
ambientes onde ha bastante conversa feita por aqueles que estdo por perto;

b) a linguagem primitiva ¢ adquirida por criangas em sua tenra idade através da
interagdo comunicativa com usuarios competentes daquela linguagem,;

¢) a linguagem direcionada para a crianga apresenta algumas caracteristicas que
a tornam especialmente util para o pequeno aprendiz que é um parceiro imaturo
das conversas. Estas caracteristicas incluem ndo apenas aspectos estruturais
e semanticos da linguagem, mas comportamentos comunicativos especificos,
tais como o controle da ateng@o da crianga pelo adulto que estiver tentando se
comunicar com a crianga.

Estas trés situagdes estdo quase sempre presentes nos primeiros anos da vida de
criangas com um desenvolvimento normal em todas as culturas, que recebem
estimulos lingtiisticos em quantidade e qualidade suficientes para que ocorra
um desenvolvimento bem sucedido de linguagem. Em outras palavras, para
as criangas com um desenvolvimento normal, a aquisi¢do da linguagem ¢ um
processo dificil que falha apenas em casos de privagdo extrema, visto que ha
informagdes de linguagem normalmente muito mais relevantes e uteis do que é
necessario para ativar os processos de aquisi¢do de linguagem.

Contudo, para as criangas com uma perda auditiva congénita profunda,
freqiientemente este ndo ¢ o caso, e o entendimento da linguagem falada pela
crianga pode ser tdo empobrecido que ha muitas dificuldades para chegar ao nivel
da mesma.

Efeito de estimulos lingiiisticos auditivos inadequados no vocabulario das
criancas

O crescimento certo do vocabulario varia entre as criangas ¢ as defini¢des de
crescimento ‘normal’ sdo dificeis. As estimativas variam de 2.000 a 10.000
palavras para uma crianca de cinco anos de idade. Uma crianga com dois anos de
idade pode conhecer até aproximadamente 200 palavras diferentes, uma crianga
com trés anos de idade sabe cerca de 1.000 palavras e uma crianga com quatro
anos de idade, por volta de 2.000. A maioria das criangas se depara com cerca
de dezenas de milhares palavras novas por ano e aprende milhares delas; para
muitas criangas a fala dos pais, dos colegas e amigos pode ser a inica fonte mais
significativa de crescimento de vocabulario. Ao comparar estes niimeros com
aqueles de uma crianga com deficiéncia auditiva, tem-se alguma indicag¢do da
imensa desvantagem que a perda auditiva pode apresentar.

Uma crianga tipica de cinco anos de idade que apresenta perda auditiva pode
saber apenas 25 palavras (enquanto que uma crianga com cinco anos de idade
sem problemas auditivos conhece entre 2.000 a 10.000 palavras). O vocabulario
da lingua inglesa de alunos com problemas auditivos no final da vida escolar pode
ser equivalente aquele de uma crianga com seis anos de idade sem problemas
auditivos. Contudo, alguém poderia questionar estas declaragdes, ou pelo menos
a extensdo da diferenca entre as criangas com audi¢do normal e aquelas com
deficiéncia auditiva, com rela¢do a validade do teste usado ¢ a forma como as
palavras foram apresentadas as criangas com deficiéncia auditiva. Crough sugere
que as criangas sem nenhuma perda auditiva naturalmente terdo um vocabulario



VII MANUAL DE OTORRINOLARINGOLOGIA PEDIATRICA DA TAPO & 237

entre 5.000 e 26.000 palavras, enquanto que as criangas com a mesma idade,
mas apresentando perda auditiva, podem apresentar um vocabulario muito mais
restrito de apenas 200 palavras, quer em linguagem de sinais quer em palavras
faladas. Entretanto, o autor afirma que este ¢ o resultado de uma negligéncia
lingliistica e educacional das criangas com perda auditiva que s3o for¢adas a um
ambiente educacional onde o foco ¢ a aquisigdo oral da lingua inglesa em vez de
uma aquisi¢@o da linguagem de sinais.

Integracao educacional

A colocagdo educacional de criangas com perda auditiva ¢ uma questdo de
debate importante ha muitos anos. As escolas especiais ou unidades em escolas
convencionais sdo as opdes, mas nao disponiveis em todas as regides ou em
todos os paises. O movimento em dire¢do a colocacdo educacional nas escolas
convencionais de criangas com perda auditiva ou a integragdo delas é, ultimamente,
uma questdo muito importante na educag@o de deficientes auditivos. Ha alegagoes
que os estudantes integrados apresentam um desempenho académico melhor do
que aqueles que ndo sdo integrados. Entretanto, a questdo principal € o que vem
primeiro? As escolas convencionais fazem alunos melhores ou os melhores alunos
¢ que freqiientam as escolas convencionais?

Além disso, outros fatores Obvios que podem causar confusdo tais como a
inteligéncia, o historico familiar, e deficiéncias adicionais (que freqiientemente sdo
encontradas em criangas com perda auditiva) ndo sdo levados em consideragéo.
Além do mais, o dilema ¢ que enquanto os procedimentos normais de teste
freqiientemente ndo sdo apropriados aos individuos com perda auditiva, se os
mesmos forem alterados, os resultados podem ser invalidos. De qualquer modo,
ainda ndo ha nenhuma medida padronizada que possa ser usada por profissionais
que trabalham com criangas com perda auditiva para avaliar as suas aptidoes,
ainda em desenvolvimento, na lingua falada ou na linguagem de sinais.
Periodos criticos de neuroplasticidade

Estudos em animais sugerem que a ativagdo auditiva do cérebro em fase inicial
ocorre em uma area localizada do giro temporal superior conhecida como cortex
primario. A estimulagdo desta area faz com que os dendritos prolonguem-se e se
coloquem em contato com outras areas do cérebro. Finalmente ¢ estabelecida uma
rede complexa ligando-se a areas do cérebro secundarias e terciarias associadas.
O desenvolvimento desta rede parece ser fundamental para o reconhecimento dos
sons e a percepgdo do seu significado. H4 um periodo critico durante o qual o
cérebro retém a capacidade (plasticidade) de estabelecer esta rede. Experimentos
de privagdo em animais sugerem que os periodos sensiveis existem quando o
sistema auditivo é mais responsivo a estimulacdo sensorial. Em seres humanos,
parece haver uma série de fungdes dependentes do tempo no sistema auditivo com
base em adaptacdes responsivas aos estimulos psicofisicos e eletrofisioldgicos.
Os periodos sensiveis em que o sistema nervoso central (SNC) em desenvolvimento
esta mais preparado para usar as informagdes sensoriais para formar uma estrutura
lingliistica podem variar em fun¢@o de elementos da linguagem. Com relagdo
a fonologia, este periodo pode estar entre os seis meses da vida fetal até os 12
meses de idade de uma crianga. De fato, foi demonstrado que o feto humano com
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26 semanas de vida inequivocamente apresenta a capacidade auditiva de detectar
sons, € as habilidades auditivas discriminatorias foram demonstradas em recém-
nascidos com audi¢do normal que apresentaram uma preferéncia pela voz que eles
ouvem com mais freqiiéncia quando ainda estdo no utero. Com relagéo a sintaxe,
o periodo critico pode ser de até quatro anos de vida e para a seméantica até os 16
anos de idade.

Exemplos do dia-a-dia podem ser encontrados na questdo fundamental da
neuroplasticidade. Henry Kissinger, que imigrou para os Estados Unidos, ainda
adolescente, mantém um sotaque alemao, freqiientemente satirizado, que ele
ndo conseguiu modificar mesmo apds sessdes intensivas de fonoaudiologia.
Seu irmdo, que era mais novo quando imigrou para os Estados Unidos, ndo tem
nenhum sotaque. Joseph Conrad, cuja lingua mae era o polonés, é considerado um
dos melhores escritores em lingua inglesa deste século, mas seu sotaque era tdo
forte que seus amigos quase nio conseguiam entendé-lo.

Em sintese, Pinker sugere que a aquisi¢do de uma linguagem normal é garantida
para as criancas com até seis anos de idade, sendo firmemente comprometida
desde aquele momento até logo apds a puberdade, sendo rara dai em diante.
Ramsden conclui que a plasticidade do sistema auditivo atinge seu auge nos
primeiros trés ou quatro anos de vida e provavelmente ¢ completa, mas é perdida
por volta dos dez anos de idade. Estes periodos de tempo sao indicativos do que
realmente ocorre nas estruturas muito complexas do cérebro humano, que ainda
sdo muito pouco conhecidas. Espera-se que ocorram excegdes e variagdes.
Aparelhos de amplificacdo sonora individual (AASI) modernos — limitacdes
—necessidade de estimulacio elétrica e de implantes cocleares

Todas as criangas com deficiéncia auditiva devem usar AASI (aparelhos de
surdez) adequados, tdo logo o diagnoéstico seja feito. Os avangos no campo dos
aparelhos de surdez sdo continuos e marcantes. Os aparelhos digitais multicanais
com um processamento avangado de sinais, supressdo automatica de feedback,
sistemas de microfone duplo e de reagdo rapida prometem uma amplificagdo
direta com alta qualidade de som, mesmo em freqiiéncias altas, ¢ uma auséncia
de distor¢des ou distor¢des minimas. Além disso, os novos aparelhos digitais
estimulam diretamente o estribo e prometem uma compreensiao melhor da fala até
mesmo em situacdes onde ha muito barulho.

Estes avancos na tecnologia dos AASI tém um impacto enorme na pratica
clinica atual, & medida que mais criangas com perda auditiva se beneficiardo
substancialmente dos mesmos. Contudo, sempre havera um limite ao beneficio
obtido pelo uso dos AASI. Se o nimero de células ciliadas restantes/funcionais
e a extensdo dindmica forem muito pequenos, os AASI mais poderosos ou mais
avancados apresentam um beneficio muito pequeno. Conseqiientemente, um
numero significativo de criancas com perda auditiva continuardo a necessitar
de aparelhos eletronicos que possam desviar das células ciliadas danificadas e
estimular diretamente o nervo auditivo.

Implantes cocleares

Os implantes cocleares tornaram-se um método aprovado mundialmente de
tratamento de surdez profunda (mais de 170.000 implantes até esta data).
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As criangas que receberam implante coclear, ainda no inicio da vida, apresentam
potencial de desenvolver a linguagem falada.

Aproximadamente 80% das criangas com implante coclear, com menos de cinco
anos de idade, podem entender as conversas, sem leitura labial, cinco anos
apos a colocagdo do implante. Com relag@o a frases comuns, 95% das criangas
implantadas compreendem estas frases sem a leitura labial no mesmo intervalo de
tempo. No mesmo intervalo de tempo de cinco anos, mais de 90% das criangas que
receberam implante coclear desenvolvem uma fala inteligivel e aproximadamente
metade delas s@o inteligiveis para todos e também para pessoas com quase
nenhuma experiéncia com a sua fala. Estes resultados podem ser muito melhores
se nos excluirmos as criangas com disturbios adicionais (30% das criangas com
perda auditiva) ou levarmos em consideragdo que a tendéncia atual ¢ de colocar
implantes com a crianga cada vez mais jovem e também que o implante seja
bilateral. Além disso, os aparelhos e as estratégias de fala relacionadas estdo em
constante desenvolvimento.

O resultado do implante coclear pediatrico ¢ caracterizado pela sua variabilidade.
As criangas com perda auditiva pré-lingual, ainda muito jovens, apresentam uma
variagdo grande na sua maturidade auditiva, cognitiva e lingiiistica, podendo
ser impossivel de quantifica-la antes da intervengdo. Por exemplo, ainda nio
existem medidas confiaveis de mecanismos de processamento central que sejam
fundamentais para o reconhecimento da fala apresentada através do implante. A
contribui¢do conjunta da pouca idade no momento da colocagdo do implante e
do modo de comunicagdo oral pode ser responsavel por 26% a 63% da varidncia
observada das varias medidas dos resultados. Assim, enquanto as decisdes sobre o
paciente candidato ao implante devem considerar o peso de cada variavel, outros
fatores provavelmente também tém uma influéncia significativa no resultado
(colocag@o educacional, apoio da familia, QI, etc). A implementagao de programas
de rastreamento auditivo neonatal ¢ imperativa para garantir a identificagdo
precoce de criangas com perda auditiva e seu encaminhamento oportuno para
centros que realizem o implante coclear.

O futuro

Nos ultimos 20 anos ocorreu um progresso significativo na area de tratamento da
disacusia profunda. Se a tendéncia atual de avangos continuos progredir, é bastante
razoavel esperar que em poucos anos sistemas de implante coclear bilateral
serdo uma realidade. As melhoras no processamento da fala permitirdo que as
pessoas com perda auditiva percebam uma fala de alta qualidade, e os nimeros
de candidatos a implante coclear aumentardo significativamente a medida que
os critérios audioldgicos a candidatura do implante forem relaxados. Ao mesmo
tempo em que os programas de rastreamento auditivo universais permitirdo a
detecgdo de criangas com perda auditiva congénita, logo apds o nascimento,
esperamos que, considerando os resultados falso-positivos em qualquer teste
médico, a média de idade durante a implantagdo podera muito bem ser abaixo de
um ano de idade. Os avangos nas ciéncias basicas e, especialmente na genética
molecular, levam a um futuro onde os implantes cocleares podem néo ser usados
apenas para a restaura¢do da audigdo, mas também para levar até a orelha interna
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os fatores de crescimento, neutroficos implantaveis, que possam vir a regenerar ou
a reparar os processos neuronais danificados. Além disso, os implantes cocleares
podem muito bem ser os sistemas de entrega de virus geneticamente modificados
que possibilitardo a terapia génica para a perda auditiva congénita.

O desafio, que os pesquisadores enfrentam nestas areas tdo interessantes, ¢ uma
defini¢do adicional dos mecanismos basicos de ag¢do no sistema auditivo, as
interagdes entre os fatores e os genes de crescimento nos neurdnios auditivos e a
tao necessaria pesquisa de traducdo que agira na forma de preencher a lacuna entre
os estudos basicos de laboratorio e as aplicagdes clinicas.

Entretanto, o desafio que a humanidade enfrenta € que estes principais avangos no
tratamento da deficiéncia auditiva ndo devem ser o privilégio de alguns poucos
que pertencem a minorias ou a sociedades ricas, mas devem estar disponiveis para
todos que precisem.
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