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Abstract

Introduction: In children, hypoacusis, or conductive hearing loss, is usually acquired; otitis
media with effusion is the most common etiology. However, in some cases this condition is
congenital, ranging from deformities of the external and middle ear to isolated ossicular chain
malformations. The non-ossicular anomalies of the middle ear, for instance, persistent stape-
dial artery and anomaly of the facial nerve, are uncommon but may accompany the ossicular
defects.

Objective: This study aimed to describe the clinical presentation, diagnostic tests, and thera-
peutic options of congenital malformations of the middle ear.

Methods: This was a retrospective study of cases followed in otolaryngologic consultations since
2007 with the diagnosis of congenital malformation of the middle ear according to the Teunis-
sen and Cremers classification. Areview of the literature regarding the congenital malformation
of the middle ear and its treatment is presented.

Conclusion: Middle ear malformations are rarely responsible for conductive hearing loss in chil-
dren. As a result, there is often a late diagnosis and treatment of these anomalies, which can
lead to delays in the development of language and learning.

© 2014 Associacao Brasileira de Otorrinolaringologia e Cirurgia Cérvico-Facial. Published by Elsevier
Editora Ltda. All rights reserved.

Malformagdes congénitas da orelha média - causa rara de hipoacusia pediatrica

Resumo

Introducdo: Na crianca, a hipoacusia de conducdo é geralmente adquirida, sendo a otite média
com efusao a etiologia mais comum. No entanto, em alguns casos é congénita, decorrente
desde de deformidades das orelhas média e externa até malformacoes isoladas da cadeia
ossicular. As anomalias nao ossiculares da orelha média, como a persisténcia da artéria es-
tapédica e a alteracdo do percurso do nervo facial, sdo incomuns, podendo acompanhar as
malformacodes ossiculares.
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Objetivo: Este estudo tem como objetivo descrever a apresentacao clinica, os meios auxilia-
res de diagnodstico e opcdes terapéuticas das malformacdes congénitas da orelha média.
Métodos: Os autores apresentam um estudo retrospectivo de casos de malformacdo congénita
da orelha média diagnosticados de acordo com a classificacdo de Teunissen e Cremers, acompa-
nhados em consultas otorrinolaringolégicas desde 2007. E também apresentada uma revisao da
literatura sobre malformacdes congénitas da orelha média e seu tratamento.

Conclusdo: As malformacdes da orelha média sdo raramente responsaveis pela hipoacusia de
conducdo nas criancas. A demora no diagndstico e tratamento pode levar a atrasos na lingua-

gem e na aprendizagem.

© 2014 Associacao Brasileira de Otorrinolaringologia e Cirurgia Cérvico-Facial. Publicado por Elsevier
Editora Ltda. Todos os direitos reservados.

Introducéao

Na crianca, a hipoacusia de conducéo é geralmente adquiri-
da, sendo a otite média com efusao a etiologia mais comum.
No entanto, em alguns casos é congénita, variando desde
deformidades das orelhas média e externa até malforma-
coes isoladas da cadeia ossicular. Estas Ultimas sao muito
raras, levando muitas vezes a um diagnostico tardio, espe-
cialmente se unilaterais.! As malformacées ossiculares po-
dem ser acompanhadas por deformidades nao ossiculares da
orelha média, como a persisténcia da artéria estapédica, a
anomalia do percurso do nervo facial, a fistula congénita
perilinfatica, o golfo da jugular alto e a artéria carétida
interna aberrante.?:3

As anomalias congénitas da orelha média podem ser
classificadas em major, quando associadas a um envolvi-
mento da membrana timpanica e orelha externa, ou minor,
quando ha um acometimento exclusivo da orelha média.*

As malformacoes da orelha média podem afetar desde a
configuracao e tamanho da caixa do timpano até a variacdo no
nimero, tamanho e configuracao dos ossiculos. Podem ocorrer
ainda anomalias da janela redonda e, mais raramente, da ja-
nela oval. A deformidade ossicular isolada mais comum atinge
a supraestrutura do estribo e a longa apéfise da bigorna.>

Teunissen e Cremers criaram, em 1993, uma classifica-
cao das malformacdes minor, com base na perspectiva ci-
rargica, dividindo-as em quatro grupos principais: anquilose
isolada do estribo, anquilose do estribo associada a outras
malformacoes ossiculares, deformidade da cadeia ossicular
com platina do estribo movel e aplasia ou displasia severa
das janelas redonda ou oval (tabela 1).4

A maioria destes casos ocorre esporadicamente, sendo que
um quarto deles se da no contexto de uma sindrome genética,
nomeadamente a Sindrome oto-branquio-renal, a Sindrome de
Crouzon, a Sindrome de Klippel-Feil ou a Sindrome de Pfeiffer.®

Nas criancas nao sindromicas, a historia clinica tem um pa-
pel crucial, sendo a apresentacao mais comum uma crianca com
diminuicdo da acuidade auditiva, atraso na linguagem e mau
rendimento escolar com uma otoscopia normal. Muitas delas
tém antecedentes de colocacdo prévia de tubos de ventilacao
transtimpanicos, pela suspeita de otite média com efusdo.”

A impedancimetria e a audiometria sao fundamentais,
demonstrando uma pressao normal na orelha média (timpa-
nograma tipo A), com uma eventual reducao da compliance
por fixacdo da cadeia ossicular, e um limiar médio auditivo
de 50 dBNA com um gap aéreo-6sseo de cerca de 35 dBNA.

A tomografia computorizada (TC) de alta resolucao é
0 método imagiologico de eleicdo, uma vez que permite a

Tabela 1 Classificacdo das malformacées minor congénitas
de Teunissen e Cremers

Classe Malformacoes %

Anquilose ou fixacao congénita isolada do
estribo

1 » Fixacao da platina 30,6%

» Fixacao da supraestrutura

Anquilose do estribo associada a outras
malformacoes da cadeia ossicular

2 « Deformidades da bigorna e/ou martelo 38 1%
ou aplasia da longa apofise da bigorna

» Fixacao d6ssea do martelo e/ou bigorna

Anomalias congénitas da cadeia ossicular
com platina do estribo movel
» Descontinuidade da cadeia ossicular
3 21,6%
« Fixacao epitimpanica

« Fixacao timpanica

Aplasia ou displasia severa congénita das
janelas oval ou redonda

« Aplasia
4 « Displasia 9,7%
» Prolapso do nervo facial

« Persisténcia da artéria estapédica

correta visualizacdo das estruturas dsseas. No entanto, a
timpanotomia exploradora é o método que faz o diagnostico
definitivo de forma mais confiavel.?

O tratamento apropriado consiste na amplificacao au-
ditiva ou na intervencao cirdrgica. No caso em que se opta
pelo tratamento cirtrgico, este deve ser adiado, idealmen-
te, até os dez anos de idade, até a adolescéncia ou mesmo
até a idade adulta, de forma que o paciente tenha um papel
ativo na decisdo terapéutica.'0

Nos casos de hipoacusia bilateral, o tratamento é impera-



Congenital defects of the middle ear - uncommon cause of pediatric hearing loss 253

tivo, sendo a prétese convencional ou a protese auditiva an-
corada no osso (BAHA - Bone Anchored Hearing Aids) uma boa
opcao na crianca que nao é candidata a cirurgia reconstruti-
va. Na hipoacusia unilateral, nao ha uma opcao consensual
na literatura, sendo necessario pesar as possiveis vantagens
(mascaramento do acufeno e melhor desempenho auditivo
em um ambiente ruidoso) e desvantagens (otite externa, al-
teracdo da imagem corporal) da prétese auditiva.®!!

Com base nestes conceitos, os autores apresentam casos
clinicos que exemplificam a patologia em causa.

Métodos

Foi realizado um estudo de coorte longitudinal retrospectivo
relativo ao periodo compreendido entre janeiro de 2007 e ju-
lho de 2013, que incluiu todos os doentes com o diagndstico de
malformacao congénita da orelha média seguidos num Servico
de Otorrinolaringologia. Foram incluidos cinco doentes, tendo
sido revistos os processos, os registros audiométricos e as TC
de orelha. As malformacdes foram qualificadas de acordo com
a Classificacao de Teunissen e Cremers. Os doentes com mal-
formacoes concomitantes da orelha externa foram excluidos.

Realizou, ainda, uma revisdao da literatura através da
base de dados Pubmed, no que diz respeito as malformacoes
congénitas da orelha média e seu tratamento.

Descricao dos casos

Sao apresentados cinco casos clinicos de doentes com
o diagndstico de malformacao da orelha média. Todas as
criancas foram submetidas a audiograma, timpanograma e
TC de alta resolucao.

Caso 1

Crianca do sexo masculino, seis anos, caucasiana, saudavel,
referenciada a consulta de ORL apds multiplas miringotomias
com colocacao de tubos de ventilacao transtimpanicos bilate-
rais, sem melhorias auditivas. Sem antecedentes de otites mé-
dias agudas (OMA) recorrentes ou historia familiar de surdez.

Ao exame objetivo, os condutos auditivos externos e as
membranas timpanicas eram normais. A audiometria reve-
lou hipoacusia de conducao moderada (fig. 1).

Foi realizada TC de alta resolucao, que revelou auséncia
de estribo e janela oval. O martelo e a bigorna estavam
presentes, mas a longa apofise da bigorna encontrava-se
direcionada posteriormente, e o colo do martelo fixo nas
paredes anterior e superior do epitimpano (fig. 2). Verifica-

1000 2000 | 4000 | soco 125 250 S0 1000 2000 | awe

L=~
¥

Figura 1 Audiograma (caso 1).

Figura 2 TC de alta resolucao da orelha esquerda (caso 1),
coronal (a), sagital (b), janela dssea (c).

ram-se alteracdes idénticas na orelha contralateral.

A crianca foi submetida a reabilitacdo auditiva com pro-
teses auditivas convencionais, com ma adaptacdao. Como
tal, foi submetida a implantacdo de BAHA bilateral, sem
complicagdes cirrgicas e com ganho auditivo.

Caso 2

Crianca do sexo feminino, seis anos, caucasiana. Antece-
dentes conhecidos de multiplas malformacoes, incluindo
estenose traqueal, arco adrtico cervical e comunicacao in-
terauricular. Referenciada a consulta de ORL para pesquisa
de surdez no contexto de atraso grave da linguagem. Sem
antecedentes de OMA ou casos de surdez na familia.

O exame objetivo da orelha externa e a otoscopia nao
apresentaram alteracoes.

O timpanograma revelou pressao normal na orelha mé-
dia (tipo Ad). No audiograma verificou-se uma surdez de
conducao moderada bilateral (fig. 3).
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Figura 3 Timpanograma e audiograma (caso 2).
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Realizou TC de alta resolucao, que demonstrou auséncia
de estribo e janela oval e anomalia no percurso do nervo
facial (fig. 4).

Foi submetida a reabilitacdo com proéteses convencio-
nais bilaterais, com ganho auditivo.

Figura 4 TC de alta resolucao da orelha esquerda (caso 2)
revelando auséncia de janela oval e alteracao no percurso do
nervo facial.

Caso 3

Crianca de nove anos, sexo masculino, caucasiana, sem ante-
cedentes de relevo, enviada a consulta de ORL por hipoacusia.
Sem OMA de repeticao e sem antecedentes familiares de surdez.

Nao apresentava alteracoes na orelha externa ou na
otoscopia.

No audiograma, revelava hipoacusia de conducao severa
a esquerda, com audicao dentro da normalidade a direita e
timpanograma tipo B bilateral (fig. 5).

Foi submetido, por duas vezes, a miringotomia bilateral
com colocacao de tubos de ventilacao transtimpanicos, sem
melhoria.
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Figura 5 Audiograma e timpanograma (caso 3).

Realizou TC que revelou, a esquerda, auséncia de janela
redonda, estribo e apofise lenticular da bigorna (fig. 6). A
cadeia ossicular e a articulacao incudo-maleolar restantes
se encontravam mantidas. A janela oval era pouco ampla.
Estavam presentes, ainda, conduto do nervo facial deiscen-
te (fig. 7) e persisténcia da artéria estapédica (fig. 8). A
orelha direita nao apresentava alteracoes de relevo.

Optou-se por nao realizar reabilitacao auditiva, com vi-
gilancia em consulta externa.

Figura 6 TC de alta resolucao da orelha esquerda (caso 3)
revelando auséncia do estribo e apofise lenticular da bigorna.

Figura 7 TC de alta resolucao da orelha esquerda (caso 3)
demonstrando deiscéncia do conduto do nervo facial.

Figura 8 TC de alta resolucao da orelha esquerda (caso 3)
revelando persisténcia da artéria estapédica.

Caso 4

Crianca de oito anos, sexo feminino, caucasiana, sem antece-
dentes de relevo, enviada a consulta de ORL por hipoacusia.
Sem OMA de repeticao e sem antecedentes familiares de surdez.

Nao apresentava alteracdes na orelha externa ou na
otoscopia.

No audiograma, revelava hipoacusia de conducao ligeira
bilateral (fig. 9) e timpanograma tipo C bilateral.

Realizou TC que revelou, bilateralmente, fusao entre
corpo da bigorna e cabeca do martelo, hipoplasia da janela
oval e posicdo alta do golfo da veia jugular a direita (fig. 10).

Optou-se por realizar reabilitacao auditiva com proteses
convencionais.
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Figura 10 TC de alta resolucao de orelha demonstrando fusao
da articulacao incudo-maleolar e golfo da jugular alto a direita
(caso 4).

Caso 5

Crianca do sexo feminino, 12 anos, caucasiana. Antece-
dentes de adenoamigdalectomia aos trés anos de idade, e
miringotomia bilateral com tubos de ventilacao aos oito,
nove,11 e 12 anos de idade. Referenciada a consulta de ORL
por hipoacusia de longa duracao, sem melhoria com as ci-
rurgias anteriores. Sem antecedentes de OMA recorrentes
ou casos de surdez na familia.

O exame objetivo da orelha externa e a otoscopia nao
apresentavam alteracdes.

No audiograma verificou-se uma surdez de condugao mo-
derada a esquerda e severa a direita (fig. 11).

A TC de alta resolucao demonstrou erosao da lon-
ga apofise e apofise lenticular da bigorna, laminas dsseas
nas janelas ovais e hipoplasia da janela redonda esquerda
(fig. 12).

Foi submetida a reabilitacao auditiva com proteses con-
vencionais bilaterais, com ganho auditivo.
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Figura 11 Audiograma (caso 5).

Figura 12 TC de alta resolucao de orelha esquerda demons-
trando hipoplasia da janela redonda (caso 5).

Discussao

Embora a etiopatogénese da maioria das malformacdes da
orelha média esteja mal definida, o conhecimento da em-
briologia da orelha média permite a sua melhor compreen-
sao.

O estribo desenvolve-se entre a 5* e a 6* semanas de
desenvolvimento embrionario, com origem no segundo arco
branquial (Cartilagem de Reichert), formando um anel a
envolver a artéria estapédica. Entre a 7* e a 9° semanas,
forma-se uma depressao na capsula otica, profundamente a
platina do estribo, no local da futura janela oval.'?

0 nervo facial, com origem na capsula otica e na car-
tilagem de Reichert, desenvolve-se numa janela temporal
idéntica a do estribo. A falha na fusao das duas estruturas
pode levar a um nervo facial andémalo. A ossificacao do con-
duto do facial esta completa apds o primeiro ano de vida.!3

Por sua vez, a artéria estapédica atrofia por volta da 10*
semana. Se persistente, tem origem na artéria carétida inter-
na. Geralmente nao gera sintomatologia, podendo, de forma
rara, associar-se a um acufeno pulsatil. Pode ser observada
na otoscopia, apesar de, na maioria das vezes, ser detectada
apenas nos exames de imagem ou na cirurgia exploradora. 413

Os processos de desenvolvimento do estribo, da janela
oval e do nervo facial estao claramente relacionados, tanto
temporal como espacialmente, o que explica as anomalias
concomitantes destas estruturas.

Estas deformidades no complexo estribo/janela oval po-
dem variar desde alteracées minimas na estrutura do estri-
bo até auséncia completa de janela oval. Neste ultimo caso,
ha, invariavelmente, malformacao ou auséncia do estribo,
sugerindo que a inducao da janela oval pode depender da
presenca de estribo. A fixacdo do estribo, principalmente
no nivel da platina, é a anomalia congénita da orelha média
mais frequentemente encontrada.'®

Teunissen e Cremers propuseram, em 1993, uma classifi-
cacao que utiliza quatro classes principais de malformacoes
minor da orelha média, que vem a ser a mais utilizada no
mundo, uma vez que se baseia em grandes séries de casos e
reflete os aspectos cirdrgicos das malformacoes.

Os casos clinicos apresentados previamente correspon-
dem a malformacgdes minor, uma vez que nunca ha envol-
vimento da orelha externa. Uma vez que ha aplasia ou dis-
plasia grave da janela oval ou redonda consistentes, estes
casos correspondem a Classe 4 de Teunissen e Cremers, o
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estadio mais raro e mais avancado das malformacoes da
orelha média. Nele, € comum o desenvolvimento inade-
quado do estribo e alteracao do percurso do nervo facial.
A persisténcia da artéria estapédica e a presenca de golfo
da jugular alto, apesar de raras, também ocorrem nos casos
clinicos acima mencionados.

Outras malformacoes nao ossiculares conhecidas, apesar
de nao identificadas nos casos estudados, sdo a fistula con-
génita perilinfatica e a artéria carotida interna aberrante.

Na Classe 4 de Teunissen e Cremers, ha uma alteracao
importante da orelha média, que limita a conducao do som
a orelha interna. O tratamento cirdrgico, como a vestibu-
lotomia com colocacao de pistao, apresenta maior risco de
lesao do nervo facial e da orelha interna, com consequente
surdez neurossensorial. Como tal, s6 devera ser escolhido
em casos muito selecionados e por cirurgides experien-
tes.®12,17,18 A reabilitacdo auditiva, com prétese convencio-
nal ou BAHA, é uma boa opc¢ao terapéutica em idades meno-
res ou quando a cirurgia reconstrutiva esta contraindicada.®

Ja nas classes 1 e 2 de Teunissen e Cremers, ha a possibili-
dade de se realizar uma estapedotomia com bons resultados a
longo prazo.'%:20:2 Na classe 3, a timpanoplastia com recons-
trucéo da cadeia ossicular é uma boa opcdo terapéutica.?2:23

Os exames auxiliares de diagndstico sao imprescindiveis
no doente com hipoacusia e suspeita de malformacdes da
orelha média. A audiometria deve ser o primeiro exame pe-
dido na investigacao funcional destes doentes. A TC de alta
resolucado, por sua vez, é um exame com boa representacao
das estruturas osseas, sendo mais Gtil do que a ressonancia
magnética para demonstrar alteracdes da orelha externa,
da orelha média e da mastoide. Sempre que houver suspeita
de uma surdez de conducao congénita, a realizacao de uma
TC de alta resolucao é recomendada. Este exame, além de
possibilitar o diagnoéstico de malformacdes minor da orelha,
pode revelar anomalias do nervo facial e excluir malforma-
coes da orelha interna ou otosclerose juvenil.'?

Conclusao

As malformacdes da orelha média sdo uma causa rara de
hipoacusia de conducao nas criancas, principalmente quan-
do nao se encontram associadas a malformacdes da orelha
externa. Estas anomalias sao usualmente confundidas com a
otite serosa, pelo que muitas vezes se verifica uma historia
de miringotomia com colocacao de tubos de ventilacao pre-
viamente ao diagnostico.

Sempre que houver suspeita de uma hipoacusia de con-
ducao congénita, deve ser ponderada a realizacao de uma
TC de alta resolucao, de forma a avaliar as estruturas dsseas
da orelha média.

Nesta patologia, verifica-se, muitas vezes, uma demora
no diagnostico e tratamento passivel de causar atrasos na
linguagem e na aprendizagem.
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