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    Esta obra foi cuidadosamente elaborada para atender as expectativas clínica e científica daqueles que almejam estudar e atuar na área da audição e seus distúrbios.




    Os capítulos desta segunda edição foram criteriosamente modificados e atualizados. Novos temas foram introduzidos compreendendo os avanços científicos mais recentes. Assim, também, novos autores foram adicionados a esta obra enriquecendo sobremaneira os conteúdos aqui abordados.




    Os temas que versam sobre o implante coclear e as novas tecnologias implantáveis, semi-implantáveis e ancoradas no osso temporal, e suas respectivas técnicas cirúrgicas trazem, nesta segunda edição, o caráter inovador e contemporâneo equivalente à aguçada curiosidade acadêmica. Os capítulos novos e atualizados sobre outras formas de intervenção nos distúrbios de audição vêm ao encontro do momento mundial de inovação na área da saúde por meio de modernos recursos.




    Profissionais da área médica da Otologia, da Fonoaudiologia e de áreas correlatas terão, com esta segunda edição do tratado, uma leitura com consideráveis inovações e abrangência de temas que incidem diretamente na prática clínica e na docência, seja na graduação ou na pós-graduação. Esta obra atualizada é também indispensável para os profissionais interessados em se dedicar à estruturação de equipes e serviços de saúde voltados ao tratamento e à reabilitação das pessoas com deficiência auditiva.




    Orozimbo Alves Costa, MD, PhD




    Professor Titular Sênior da Universidade de São Paulo (USP)
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    Ricardo Ferreira Bento




    A otologia tem sofrido grandes transformações com a introdução das próteses auditivas implantáveis cirurgicamente. Nos próximos anos esses aparelhos serão mais e mais comuns e sua qualidade, miniaturização e melhoria de recursos energéticos levarão ao uso disseminado.




    Os aparelhos auditivos eletrônicos acústicos tradicionais, hoje conhecidos como aparelhos de ampliﬁcação sonora individual (AASI), passaram por vários estágios de desenvolvimento desde sua concepção no ﬁm do século XIX. O contínuo desenvolvimento da ampliﬁcação eletrônica, com o uso de tecnologias como a de microfones de carbono, tubos a vácuo, baterias, transistores, digitalização, miniaturização, processadores multicanais, microfones direcionais, adaptabilidade, adaptações abertas, conectividade e outros avanços signiﬁcativos em ampliﬁcação, contribuiu para a construção de produtos que oferecem substancial assistência àqueles com perdas auditivas. Os atuais AASI são extremamente avançados, oferecem o máximo em desempenho e reduzem muitas das diﬁculdades encontradas nos modelos antigos.




    Em que pese o grande avanço tecnológico das próteses auditivas acústicas, a maioria dos casos de surdez profunda e severa não se beneﬁcia com elas, principalmente no sentido de discriminação dos sons e das palavras.




    Por outro lado, grande parte das pessoas com perdas auditivas moderadas usuárias de próteses auditivas acústicas está insatisfeita com elas, por vários motivos, entre outros:




    [image: ] Qualidade do som, principalmente em ambientes com ruídos;




    [image: ] Estética;




    [image: ] Limitação no estilo de vida (para esportes, para dormir etc.).




    Outros apresentam doenças, como otite crônica externa e média, que impossibilitam o uso de próteses acústicas.




    Esta obra pretende mostrar o estado da arte das próteses implantáveis, que terão profunda repercussão na área de otorrinolaringologia, fonoaudiologia e psicologia, além de grande impacto socioeconômico para os indivíduos, sua família, a sociedade e os órgãos públicos ligados à saúde e previdência.




    Com o enorme desenvolvimento da engenharia biomédica, da informática e dos softwares, nos últimos anos e nos anos que estão por vir, podemos prever que essa tecnologia está no seu início, como as próteses auditivas acústicas no começo do século XX.




    A importância da introdução desses métodos de restauração da audição é tanta que vários prêmios de reconhecimento de inserção de deﬁcientes na comunidade foram dados a médicos e pesquisadores dessa área.




    A importância dessa reabilitação ﬁca muito mais evidente nas pessoas que perderam a audição quando já ouviam. Ludwig van Beethoven, grande gênio da música, que perdeu a audição, resumiu em 1802 essa importância: Para mim não há relaxamento junto à sociedade, não há conﬁdências mútuas. Eu preciso viver só e no silêncio e me misturo à sociedade somente quando é extremamente necessário. Essas experiências me fazem desesperar e eu estou a ponto de pôr ﬁm à minha vida.




    Por outro lado, existe toda uma cultura surda, principalmente das pessoas que nasceram surdas ou que adquiriram a surdez antes de falar. Para elas existe um conceito de que surdez não é uma doença ou uma deﬁciência, e sim uma característica. Existe todo um desenvolvimento da linguagem de sinais que mantém uma comunicação e desenvolve o cérebro cognitivamente e as torna pessoas aptas e normais.




    A declaração de São Paulo, na Carta aos Romanos, de que a fé provém de ouvir foi mal interpretada por muito tempo no sentido de que aqueles que não podiam ouvir eram incapazes de ter fé. Isso causou severas restrições da Igreja para com aqueles que não ouviam.




    Um foco oralista passou a dominar a educação dos surdos. Helen Keller observou que a cegueira nos isola das coisas, mas a surdez nos isola das pessoas. Seja com a linguagem de sinais, com a educação oralista e principalmente com a chamada comunicação global (uso das duas), isso não impede a possibilidade da reabilitação da surdez por meio de um implante e cada vez mais um batalhão de indivíduos se juntará aos já mais de 300 mil implantados.




    O mais importante é que saibamos que quanto mais precocemente devolvermos estimulação ao córtex cerebral, melhor será a reabilitação auditiva. Isso faz com que não possamos negar às crianças que nascem surdas essa possibilidade de fazer o implante o mais cedo possível e fornecer essa estimulação. Depois, quando adulta, a pessoa poderá decidir sobre sua forma de comunicação. O que não se pode é perder o precioso tempo de nada fazer. Quando feito já na fase adulta, o implante tem limitações, pois o córtex cerebral perdeu em processamento.




    As próteses auditivas implantáveis ativas podem ser divididas em:




    a) De estimulação elétrica:




    [image: ] Implantes cocleares;




    [image: ] Implantes híbridos (eletroacústicos);




    [image: ] Implantes de tronco cerebral;




    [image: ] Implantes de mesencéfalo.




    b) De vibração:




    [image: ] Implantes ativos de orelha média.




    IMPLANTE COCLEAR




    É uma prótese eletrônica parcialmente implantável no osso temporal e na cóclea. É usada na reabilitação auditiva de pacientes com deﬁciência auditiva severa e profunda que têm pouco ou nenhum benefício com as próteses auditivas acústicas.




    Essa prótese cirurgicamente implantável substitui a função do órgão de Corti e estimula eletricamente as células ganglionares e terminações nervosas do nervo auditivo. Desse modo, é possível que pacientes que não tinham audição útil com uso de próteses convencionais tenham acesso ao reconhecimento de sons da fala, o que melhora signiﬁcativamente a sua comunicação.




    Os implantes cocleares como os conhecemos agora são resultados de intensa pesquisa nas últimas cinco décadas, porém a tentativa de prover audição por meio de estimulação elétrica tem uma longa história. Já a partir do século XVIII há referências sobre a aplicação biológica da eletricidade como base da estimulação coclear e do nervo auditivo.




    O interesse nos métodos de estimulação elétrica como meio de prover sensação auditiva começou no ﬁm do século XVIII, quando Alessandro Volta (Fig. 1) descobriu a célula eletrolítica. Volta foi o primeiro a estimular o sistema auditivo eletricamente ao conectar uma bateria de 30 ou 40 pares (aproximadamente 50 V) a dois eletrodos de metal que foram inseridos nos seus ouvidos. Quando os circuitos foram fechados ele descreveu um boom na cabeça, seguido por um som similar a uma sopa grossa fervendo na panela. Do mesmo modo que Volta, outros pesquisadores, nos 50 anos seguintes, também observaram sensações auditivas esporádicas e sem qualidade tonal em pacientes auditivamente estimulados eletricamente.
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    Fig. 1 Alessandro Volta.




    Outras aplicações de estimulação elétrica foram descritas entre os séculos XVIII e XIX em Paris, Amsterdã, Londres e Berlim. Já que o som é um distúrbio de alternância em um meio elástico, os pesquisadores sempre concluíam que uma corrente direta não reproduzia satisfatoriamente uma sensação auditiva. O próximo passo foi dado por Duchenne, na Itália, que em 1855 estimulou o ouvido com uma corrente alternada que ele produziu ao inserir um vibrador em um circuito que continha um condensador e uma bobina indutora. O que resultou disso foi um som que se assemelhava ao bater das asas de um mosquito entre uma janela de vidro e uma cortina. Isso era melhor, mas ainda não satisfatório.




    Em 1868 Brenner publicou uma investigação mais extensiva desses efeitos da polaridade alternada ao estudar a intensidade e frequência dos estímulos e locais de colocação dos eletrodos e as sensações sonoras que produzia. Ele descobriu que a audição era melhor com uma corrente elétrica criada por polaridade negativa e o incorreto posicionamento dos eletrodos poderia reduzir efeitos sonoros indesejáveis. Brenner usou estimulação bipolar com um eletrodo colocado em solução salina no meato acústico externo e o outro colocado em outra posição distante no corpo.




    O otimismo inicial que envolveu a estimulação bioelétrica para curar a surdez foi seguido por um período de ceticismo, pois as aplicações eram invasivas e com resultados pobres. Em 1930 a possibilidade de reproduzir audição artiﬁcialmente foi renovada. Isso coincidiu com a introdução das válvulas, as quais permitiam estimulação do sistema auditivo com uma maior precisão.




    O trabalho de Wever e Bray demonstrou que a forma das respostas elétricas gravadas na vizinhança do nervo auditivo de gatos foi similar em frequência e amplitude aos sons aos quais os ouvidos foram expostos. Paralelamente, os pesquisadores russos Gersuni e Volokhov, em 1936, examinaram os efeitos dos estímulos elétricos alternados na audição. Eles descobriram que a audição pode persistir após a retirada cirúrgica do tímpano e dos ossículos e formularam a hipótese de que a cóclea era o local da estimulação.




    Stevens e Jones imaginaram que eletricidade poderia ser transduzida em vibrações sonoras antes de alcançar a orelha interna. A audição induzida dessa forma foi chamada de efeito eletrofônico. Os estudos de Stevens e Jones, bem como os de Jones et al., indicaram que quando a cóclea é estimulada eletricamente, três mecanismos são responsáveis pela sensação auditiva:




    1. A orelha média pode atuar como um transdutor que obedece a lei do qui-quadrado e converte as alternações na força de um campo elétrico para as vibrações mecânicas que produzem o som;




    2. A energia elétrica pode ser convertida em som por um efeito direto na membrana basilar que a faz vibrar ao máximo, a ponto de determinar pela frequência, e essas vibrações estimulam as células ciliadas;




    3. Estimulação direta do nervo auditivo produz uma sensação auditiva rudimentar.




    Essas conclusões estão basicamente corretas, embora outros tecidos do corpo também possam agir como transdutores.




    A riqueza da pesquisa com relação aos mecanismos envolvidos na audição eletrofônica nas décadas de 1940 e 1950 indicou que a audição é produzida pela transdução de energia elétrica em vibrações sonoras e que a função da cóclea residual é também necessária. Tornou-se aparente que a surdez de percepção total não pode ser corrigida por meio de uma corrente elétrica ampla na região da cóclea. É necessária uma estimulação mais localizada das ﬁbras do nervo auditivo.




    Em 1950 Lundberg fez uma das primeiras tentativas de estimulação do nervo auditivo com uma corrente sinusoidal durante uma neurocirurgia. O paciente só revelou ouvir um ruído. No entanto, um estudo mais detalhado, feito por Djourno e Eyries em 1957, descreveu com detalhes os efeitos da estimulação elétrica sobre o nervo auditivo. Djourno e Eyries colocaram uma bobina, com estímulo que parece ter sido bem controlado, no nervo auditivo, que foi exposto durante uma cirurgia de colesteatoma. Quando a corrente foi aplicada ao nervo o paciente descreveu sons de alta frequência, que se assemelhavam a uma roleta de cassino e um grilo. O gerador de sinais forneceu tons até 1.000 Hz e o paciente desenvolveu gradualmente reconhecimento limitado de palavras comuns e melhoria das capacidades de leitura da fala. O paciente foi capaz de discernir as diferenças de tom em incrementos de 100 pulsos e de distinguir palavras como papai, mamãe e olá. Contudo, a ocorrência de reação de corpo estranho obrigou a retirada do equipamento implantado.




    Em 1964 Doyle et al. reportaram a inserção de um feixe de eletrodos na cóclea de um paciente com surdez total. Os eletrodos foram desenhados para evitar que o campo elétrico se espalhasse e estimulasse em sequência com ondas retangulares superpostas com sinais de fala. Os quatro eletrodos não foram especialmente implantados para aproveitar a distribuição espacial das ﬁbras do nervo auditivo e responder com diferentes frequências. O resultado obtido foi satisfatório e o paciente foi capaz de repetir frases.




    Outro pesquisador, Simons, fez um estudo mais extensivo, no qual eletrodos foram colocados através do promontório e vestíbulo diretamente no segmento modiolar do nervo auditivo. As ﬁbras nervosas mostraram que diferentes frequências poderiam ser estimuladas. O paciente foi testado de forma a sentir alterações de frequência e intensidade do sinal.




    A aplicação clínica do estímulo elétrico no nervo auditivo foi reﬁnada por Michelson e House pela implantação na escala timpânica de eletrodos guiados por estimuladores implantáveis que podiam receber sinais externos. O Dr. William House (Fig. 2) observou a percepção auditiva dos pacientes quando pequenas correntes elétricas eram introduzidas no promontório durante cirurgias de orelha média sob anestesia local. Entretanto, barreiras técnicas levaram a muitas frustrações. Durante os anos 1960 House implantou vários equipamentos em voluntários com surdez profunda. Eles foram rejeitados devido à biocompatibilidade e ao selamento do material, mas durante o curto tempo em que funcionaram, trouxeram um otimismo em solução da surdez neurossensorial. House trabalhava com Jack Urban, um engenheiro inovador que faria desses implantes cocleares uma realidade clínica. Os novos aparelhos se beneﬁciaram também dos avanços tecnológicos dos microcircuitos, derivados da exploração do espaço, e do início do desenvolvimento dos computadores.
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    Fig. 2 William House.




    No início os implantes eram percutâneos e os sinais da unidade externa eram transmitidos à unidade interna diretamente através de uma tomada que transﬁxava a pele do paciente. Com isso ocorreram muitos problemas de infecção local e a quantidade de informações que podia ser passada para a unidade interna era ilimitada.




    Em 1972 um processador de fala foi desenvolvido como interface do implante coclear House 3M (implante monoeletrodo) e foi o primeiro a ser vendido comercialmente. Mais de mil desses equipamentos foram implantados entre 1972 e meados de 1980 e a transmissão passou a ser transcutânea, por meio de frequência modulada (FM). Em 1980 o critério etário para esses implantes caiu de 18 para dois anos de idade. Durante os anos 1980 centenas de crianças receberam o implante House 3M monocanal. A Food and Drug Administration (FDA), dos Estados Unidos, aprovou formalmente a comercialização do implante House 3M em novembro de 1984. No ﬁm dos anos 1980 as maiores preocupações com a segurança e eﬁcácia de longo prazo dos implantes cocleares foram resolvidas. Durante o mesmo período Clark et al., na Austrália, trabalhavam no desenvolvimento de um implante coclear multicanal que na segunda metade dos anos 1980 se tornou o implante coclear mais usado no mundo, com o nome de Nucleus (Fig. 3). Implantes cocleares multicanais e multieletrodos foram introduzidos em 1984 e aprovados pela FDA em 1985 para adultos e em 1990 para crianças. Os implantes multicanais alargaram o espectro de percepção e de capacidade de reconhecimento de fala em comparação com os implantes monocanais, o que foi comprovado por meio de uma série grande de adultos estudados.
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    Fig. 3 Ricardo Ferreira Bento e Graeme Clark.




    Nesse período muitos sistemas semelhantes a esse foram fabricados e implantados (Chouard, Paris; 3M, Viena, Universidade de Zurich). O grupo de Viena trabalhou com a mesma unidade externa da 3M, porém com estimulador extracoclear, com eletrodo colocado sobre o promontório. Posteriormente, com a evolução da instrumentação eletrônica e principalmente da informática, começaram a ser desenvolvidos os sistemas multicanais (com vários eletrodos de estimulação e possibilidade de estimular vários pontos dentro da cóclea, o que enriqueceu a informação oferecida e melhorou sua discriminação). Os primeiros modelos multicanais foram analógicos (Ineraid, da Universidade de Utah), seguidos dos digitais (Hortmann, Universidade de Colônia – EMG, Universidade de Melbourne – Nucleus; Universidade de São Francisco – Clarion). Os digitais apresentaram a grande vantagem de poder trabalhar os sinais e adaptá-los individualmente a cada paciente, o que melhorou em alguns casos ainda mais os resultados.




    Em 1989 Bento et al. desenvolveram na Universidade de São Paulo o implante coclear FMUSP I (Fig. 4), com 16 canais e monoeletrodo, e nove pacientes foram implantados com sucesso. A equipe pioneira era composta também pelos engenheiros Adolfo Lerner, Carlos Nunes e Milton Oshiro, pela fonoaudióloga Maria Valéria Goffi Gomez e pela psicóloga Heloisa Nashala.
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    Fig. 4 FMUSP I.




    Esse pioneiro implante está sumarizado na Figura 5. No primeiro bloco, o sinal analógico é captado e separado espectralmente: microfone, pré-ampliﬁcador e banco de ﬁltros. Este último faz a separação do som em 16 frequências, que abrangem de 200 a 6.300 Hz. Nessa faixa estão os harmônicos dos sons comuns ao dia a dia, como a fala, sinais de alerta e campainhas. Na etapa seguinte desse mesmo bloco um microcontrolador comanda a leitura do sinal de cada ﬁltro. Para isso há uma referência, que corresponde a um som de intensidade maior do que 50 dB. Ele “varre” os ﬁltros da mais alta frequência até a mais baixa e procura o primeiro som que ultrapassar a referência. Conforme o ﬁltro selecionado, é gerado um estímulo bifásico com amplitude, largura de pulso e frequência diferentes. Através de um ﬁo, o estímulo é enviado ao transmissor. Ele o usa para modular a onda portadora de alta frequência, ou seja, por meio de modulação em amplitude. O sinal é passado ao receptor sem a necessidade de se manter qualquer tipo de contato elétrico entre esse e qualquer outro circuito do aparelho. Desse modo garante-se maior segurança contra choques elétricos e mantém-se a proteção natural contra infecção que a pele íntegra oferece. Cabe ao receptor de-modular o sinal e enviá-lo, através dos eletrodos, à cóclea. Todo o sistema é alimentado por uma bateria externa.
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    Fig. 5 Diagrama de funcionamento do implante coclear. (1) e (2) O som é captado, transformado em sinal elétrico e amplificado. (3) O banco de filtros decodifica o sinal elétrico nas 16 frequências. (4) A amplitude de cada filtro é comparada com o valor de referência. (5) Converte-se o sinal elétrico, até então analógico em um pulso bifásico (digital) correspondente ao filtro selecionado. (6) O chip programável modula a frequência, amplitude e o sequenciamento do sinal. (7) O pulso bifásico é reconvertido em sinal analógico. (8) O sinal é transmitido para a unidade interna via FM. (9) Após demodulação, o pulso bifásico estimula a cóclea através do feixe de eletrodos.




    Nos anos 1990 estudos clínicos e experimentais resultaram em um grande progresso na tecnologia e nas indicações clínicas do implante coclear. Esse avanço coincidiu e só foi possível com o comércio dos implantes e a entrada de recursos de empresas privadas e de governo (principalmente na Austrália) na pesquisa e no desenvolvimento desses aparelhos. Os processadores de sinais e os eletrodos produziam estratégias de codiﬁcação e proporcionavam melhores níveis de desempenho. O sucesso comercial dessas empresas trouxe o reconhecimento do aparelho como prótese de auxílio a deﬁcientes e facilitou o ﬁnanciamento por governos e seguros privados. Com o passar dos anos os implantes se tornaram mais numerosos, seus riscos foram minimizados e mais pessoas passaram a aceitá-los. Nas décadas de 1970 e 1980, a grande maioria dos serviços otorrinolaringológicos via com imenso ceticismo os resultados dos implantes. Isso foi pouco a pouco diminuindo até que atualmente é recomendado por toda a comunidade médica. Atualmente existem várias empresas que fabricam e vendem os implantes cocleares: Advanced Bionics (EUA); Cochlear Corporation (Austrália); Medel (Áustria) e Neurelec (França). Outras empresas, como a MST da Coreia do Sul e a All Ear (EUA), também produzem implantes em alguns mercados especíﬁcos.




    A TECNOLOGIA DO IMPLANTE COCLEAR




    O implante coclear é composto de duas partes: uma unidade interna, que é cirurgicamente implantada, e uma unidade externa, que se apoia no pavilhão auricular e ﬁca posicionada na região retroauricular.




    O sistema de implante coclear pode ser classiﬁcado nas seguintes categorias:




    1. Quanto ao modo de funcionamento do processador da fala: analógico ou digital. Analógico é aquele em que o som convertido em sinal elétrico e ampliﬁcado não recebe qualquer tipo de tratamento do sinal, isto é, ele tem as mesmas características de frequência e intensidade que o som apresentado;




    2. Quanto ao número de eletrodos: monoeletrodo ou multieletrodo;




    3. Quanto ao modo de estimulação do eletrodo: múltipla simultânea (vários eletrodos são estimulados simultaneamente) ou única (somente um eletrodo recebe o estímulo).




    Unidade Interna




    A unidade interna, ou implante coclear, é composta por uma antena receptora, um ímã, um receptor-estimulador e um cabo transmissor com um feixe de eletrodos em sua extremidade. Alguns modelos têm um cabo adicional com um eletrodo terra. O feixe de eletrodos é multiﬁlamentar, composto de ﬁos de platina-irídio e recoberto por silicone com alta ﬂexibilidade. Devem ser preferencialmente posicionados na escala timpânica, o que permite um contato mais próximo dos eletrodos com o gânglio espiral, além de diminuir o risco de lesão traumática do ducto coclear.




    Hoje a quase totalidade dos implantes cocleares que são produzidos é do tipo multieletrodos digitais (Fig. 6). O número de eletrodos varia entre 12 e 22, de acordo com cada fabricante. As especiﬁcações técnicas de cada fabricante estarão descritas ao longo deste livro.
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    Fig. 6 Unidade interna do implante coclear. (1) Antena receptora. (2) Ímã. (3) Unidade receptora/transmissora. (4) Feixe de eletrodos. Modelo da MedEl Corp. (Innsbruck, Áustria).




    Unidade Externa




    A unidade externa é composta de microfone direcional, proces-sador de fala, antena transmissora com ímã e fonte de energia. Pode ser do tipo caixa ou totalmente retroauricular (Fig. 7).




    [image: ] Microfone: capta o som do ambiente e está localizado na unidade externa junto ao pavilhão auricular;




    [image: ] Processador de fala: recebe o sinal captado pelo microfone e é responsável pela codiﬁcação e seleção dos sons que serão processados e enviados à unidade interna;




    [image: ] Antena transmissora: ﬁca localizada na região temporal justaposta à antena receptora da unidade interna. Tem um ímã que permite a sua ﬁxação no couro cabeludo pela atração do ímã da antena receptora da unidade interna;




    [image: ] Fonte de energia: pilhas ou baterias. Os aparelhos mais modernos funcionam com baterias recarregáveis, o que permite maior economia e praticidade.
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    Fig. 7 Unidade externa (processador de fala) do implante coclear. Modelo da MedEl Corp.




    Denominamos de sistema de implante coclear, pois se trata de um sistema soﬁsticado no qual todos os componentes (unidade interna e externa) têm de estar funcionando perfeitamente e juntos como um sistema. A falha de um desses componentes compromete todo o desempenho.




    O sistema de implante coclear funciona da seguinte forma: o som é captado pelo microfone, que transmite o sinal ao processador de fala. O processador de fala codiﬁca e seleciona os sinais, de modo a ﬁltrar os sons importantes para a discriminação de palavras. O sinal processado é enviado por um cabo até a antena transmissora e transmitido transcutaneamente por radiofrequência para a antena receptora localizada na unidade interna implantada. O receptor-estimulador converte o sinal codiﬁcado pelo processador de fala em sinais elétricos, que são conduzidos através de um cabo até o feixe de eletrodos posicionado no interior da cóclea. O estímulo chega às células do gânglio espiral e às ﬁbras do nervo auditivo. As ﬁbras nervosas enviam o sinal à via auditiva, estimulam os centros corticais responsáveis pela audição e geram a sensação sonora.




    Estimulação Elétrica do Nervo Auditivo




    Os eletrodos posicionados na escala timpânica da cóclea estimulam eletricamente as terminações nervosas remanescentes do nervo auditivo. Neurônios de diferentes regiões da cóclea têm especiﬁcidade para determinada frequência sonora. Sabemos que em cócleas normais a base responde a sons de frequência alta (agudos) e o ápice a sons de frequência baixa (graves). O sistema de implante coclear tenta respeitar esse arranjo tonotópico e envia aos eletrodos localizados na base da cóclea sinais elétricos decodiﬁcados a partir de sons agudos e aos no ápice da cóclea os sinais gerados decodiﬁcados a partir de sons graves. Essa estimulação de frequência especíﬁca permite o reconhecimento de palavras e sentenças observado nos usuários de implante coclear.




    A estimulação do implante é dada por um pulso de carga balanceada (Fig. 8), em que a fase positiva e a fase negativa são equivalentes, de forma a não gerar cargas remanescentes. Essa forma de estimulação é segura para sistemas biológicos. O parâmetro do estímulo responsável pela excitação neuronal é a carga elétrica e isso pode ser controlado com a variação tanto da amplitude quanto da largura do pulso.
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    Fig. 8 Pulso de carga balanceada de corrente bifásica em que a fase positiva e a fase negativa são equivalentes de modo a não gerar cargas remanescentes.




    PRÓTESES AUDITIVAS IMPLANTÁVEIS DE VIBRAÇÃO




    Mesmo com os benefícios de ampliﬁcação dos atuais aparelhos, esses produtos não são aceitos universalmente pelas pessoas com perda auditiva. Apenas 21,4% dos estimados 28 milhões de americanos com perda auditiva usam ampliﬁcação regularmente.1 Outro estudo americano mostra que dos aproximadamente seis milhões de usuários de AASI nos EUA 35% a 50% não estão satisfeitos com o benefício de seus aparelhos.2 No Brasil, Iwahashi e Bento (2013) estudaram o uso dos AASI adaptados no serviço Reouvir do Hospital das Clínicas da Faculdade de Medicina da Universidade de São Paulo (HC-FM-USP) e cerca de 20% dos pacientes com indicação acabam por abandonar seus aparelhos após um ano de uso.




    Todos esses fatores levaram os pesquisadores a procurar soluções opcionais que minimizassem essas queixas. Uma das soluções foi o desenvolvimento de próteses auditivas implantáveis.




    Além desse fator, várias malformações congênitas, doenças otológicas ou suas sequelas impedem o uso de próteses acústicas convencionais.




    É impressionante a velocidade com que se desenvolvem novas próteses e são colocadas para uso. Provavelmente quando da publicação deste trabalho novos aparelhos poderão já ter aparecido.




    Nos últimos dez anos os melhoramentos técnicos dos AASI ajudaram substancialmente no controle do retorno (feedback), aumentaram o espectro de frequência e melhoraram a qualidade do som. Entretanto, os pacientes ainda relatam o estigma e os problemas práticos do uso desses equipamentos.




    Com o reconhecimento dos problemas com os AASI tradicionais, buscaram-se opções para tentar encontrar métodos eﬁcientes de implante de ouvido médio que pudessem contornar as diﬁculdades.




    CONCLUSÕES




    A tecnologia das próteses auditivas implantáveis vem se aprimorando ao longo do tempo. Atualmente dispomos de sistemas efetivos que trazem a audição e a discriminação aos surdos, quando bem indicadas, e bom ganho auditivo ao paciente usuário de próteses auditivas acústicas. No futuro, acreditamos que as próteses implantáveis suplantarão as convencionais em número de usuários. Para isso há que se evoluir em questões como custo, consumo energético, tamanho e ganho funcional.




    A próxima fronteira será o conhecimento da fisiologia da região da córtex cerebral auditiva e seus conectomas com as regiões corticais responsáveis pela identificação de objetos, atenção, planejamento motor, memória de trabalho, função executiva, linguagem, memória de fatos e eventos e outras conexões ainda não conhecidas. Como fazer para corrigir essas conexões? Não adianta resolvermos o problema periférico e levarmos a informação até a córtex se ela não for processada e conectada adequadamente.
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    Pedro Luiz Mangabeira Albernaz




    Os otologistas do século XIX, usando diapasões para avaliar as perdas auditivas, descobriram que elas podiam ser de dois tipos diferentes, que denominaram perda de condução e perda de percepção. Diversos testes foram estabelecidos na década de 1880 por Schwabach, Rinne, Weber, Gellé e Bing.1,2 Os princípios de alguns desses testes continuam sendo usados na moderna audiologia.




    A surdez de condução, ou surdez mecânica, implica na existência de algum obstáculo que impede o som de atingir os receptores auditivos. Caracteristicamente, ela tem um limite: nunca ultrapassa o nível de 60 a 65 decibéis (dB). As antigas trompas acústicas ajudavam esses pacientes a ouvir melhor.




    A surdez de percepção, que hoje preferimos chamar de perda auditiva neurossensorial, é muito mais complexa e pode conduzir a uma perda profunda. As trompas acústicas não ajudavam esses pacientes.




    Eram reconhecidas, também, as perdas auditivas mistas, que geralmente incorporam elementos condutivos e neurossensoriais, embora existam perdas mistas com origem na orelha interna.




    Embora todas as perdas auditivas possam ter consequências sociais significativas, as perdas neurossensoriais são, de forma geral, as mais socialmente incapacitantes.




    Ao longo do século XX, a otologia aprendeu a corrigir a maioria das perdas condutivas, com o advento da fenestração, da estapedectomia e das várias formas de timpanoplastia. As perdas neurossensoriais, porém, continuaram a constituir um problema de solução complexa.




    Entre as perdas neurossensoriais, são particularmente significativas as perdas congênitas, ou as que surgem antes da aquisição de linguagem. As crianças com surdez pré-lingual demandam uma educação especial, como veremos adiante.




    É conveniente analisarmos a evolução histórica do tratamento da surdez, para que possamos nos indagar o que nos reserva o futuro.




    SURDEZ CONGÊNITA




    As informações que possuímos a respeito dos seres humanos com surdez pré-lingual, seja congênita, seja adquirida, ao longo da História, são muito fragmentadas.3 Em um passado não muito distante, eles eram conhecidos como surdos-mudos, pois parece ter sido difícil compreender que a mudez era apenas uma consequência da não aquisição da linguagem. Em inglês, a expressão utilizada era ainda mais agressiva: deaf and dumb, que podemos traduzir como “surdo e bobo”.




    A Bíblia nos diz que os surdos devem ser respeitados, mas o Talmude, o grande código de leis do judaísmo, classifica os surdos conjuntamente com os deficientes mentais. O cristianismo, ao longo da Idade Média, adotou a mesma posição, chegando a afirmar que os surdos não teriam direito à vida eterna. As leis romanas consideravam os surdos mentalmente incompetentes e os impossibilitava de exercer os direitos e deveres dos cidadãos romanos.




    Essa visão agressiva e preconceituosa em relação à surdez perdurou até o século XVI. Foi um médico italiano, Girolamo Cardano, de Pádua (1501-1576), quem pela primeira vez afirmou que os surdos eram capazes de aprender símbolos, ou grupos de símbolos, associando-os a objetos. Até hoje a educação de surdos repousa sobre este conceito básico da associação dos símbolos com a experiência. A maior contribuição de Cardano, porém, foi a sua veemente rejeição do conceito de que os surdos não podiam ser educados.




    Ao longo do tempo, os dois mais importantes protagonistas da educação dos surdos foram: o Abade Charles Michel de l’Épée (1712-1789), na França, e Samuel Heinicke (1727-1790), na Alemanha. O primeiro fundou a primeira escola de surdos de Paris, em 1775; o segundo fundou, em Leipzig, em 1777, a primeira escola de surdos da Alemanha, que continua em pleno funcionamento até hoje.




    O Abade l’Épée e Heinicke discordavam a respeito da forma de educar os surdos. Enquanto l’Épée preferia a linguagem dos sinais, Heinicke era um veemente defensor do método oral. A influência desses dois grandes mestres foi tão significativa que até hoje persiste, em muitos países, inclusive no Brasil, a controvérsia com relação a esses dois métodos educacionais.




    A Linguagem Gestual




    O argumento básico dos proponentes da linguagem dos sinais é a dificuldade que têm os surdos de adquirir um vocabulário rico, semelhante ao das pessoas que nascem com audição normal. Dessa forma, poucos teriam a possibilidade de se integrar totalmente ao mundo da conversação normal. Por sua vez, vivendo em uma comunidade de surdos, comunicando-se por gestos e sinais, eles se sentem totalmente integrados entre seus pares. Nós hoje sabemos que a linguagem de sinais é efetivamente uma língua, e as comunidades de surdos possuem uma cultura toda especial, baseada nessa forma de comunicação. O fato de eles se sentirem bem ao lado de pessoas com características semelhantes faz com que muitos rapazes surdos se casem com moças surdas, aumentando a probabilidade genética de terem filhos também surdos.




    O Método Oral




    O argumento dos defensores da educação oral baseia-se no fato de que a maioria da população é incapaz de utilizar a linguagem de sinais. Por isso os surdos que aprendem a falar e ler os lábios têm melhores oportunidades sociais e de trabalho que os membros da comunidade dos surdos.




    Ao longo dos últimos cinquenta anos, os proponentes da educação oral passaram a recomendar às crianças o uso de aparelhos de surdez, a fim de utilizarem os restos auditivos que quase todos os surdos possuem, como uma ajuda na aquisição da linguagem. E surgiu a percepção de que, quanto mais cedo começarmos a educar uma criança surda, melhor será o vocabulário que ela será capaz de obter. No momento, existem grandes esforços para diagnosticar a surdez na infância o mais precocemente possível, fazendo-se testes nas maternidades, para verificar se as crianças estão com audição normal ao nascer. Os pediatras têm sido orientados (embora nem sempre o façam) a solicitar testes em crianças pequenas sempre que desconfiem de surdez. Crianças muito pequenas, muitas vezes, começam a usar aparelhos de surdez.




    Os implantes cocleares, que serão discutidos mais adiante, atualmente representam um importante estímulo para a oralização. Crianças implantadas nos primeiros anos de idade possuem excelentes probabilidades de adquirir bom vocabulário e de obter perfeita integração social.




    A Comunicação Total




    Alguns educadores tiveram a ideia de utilizar conjuntamente elementos da linguagem oral e gestual, criando a comunicação total. As crianças educadas por este método, contudo, têm vocabulário mais pobre que as educadas pelo método oral, por isso ela foi abandonada.




    PRÓTESES AUDITIVAS




    Vários tipos de sistemas de amplificação mecânica foram desenhados para auxiliar as pessoas com distúrbios auditivos, incluindo as trompas acústicas, já mencionadas. Esses sistemas mecânicos eram destinados somente a pessoas com problemas condutivos.




    Alexander Graham Bell, que se tornou famoso pela invenção do telefone, era um professor de surdos. Tanto sua mãe como sua esposa apresentavam surdez neurossensorial. Ele estava convencido de que a amplificação eletrônica seria o caminho para ajudar os portadores de surdez.




    Na verdade, o telefone foi um subproduto na sua luta para criar um aparelho de surdez. Ele se baseava na experiência de Volta, o criador das baterias. Este, em 1800, inseriu bastões de metal em seus meatos acústicos externos e os conectou a um circuito contendo 30 ou 40 de suas pilhas eletrolíticas. Ele relatou ter sentido a sensação de um soco na cabeça, seguido de um som semelhante ao de um líquido em ebulição.4




    Não foi por coincidência que a organização criada por Bell para ajudar as pessoas surdas, que continua a existir, dele recebeu o nome de Volta Bureau.




    Bell e Thomas Alva Edison, outro grande inventor da mesma época, não chegaram a construir um aparelho de surdez, mas foram os seus inventos que tornaram possível o desenvolvimento do mesmo. Vários modelos surgiram no fim da década de 1830, com o uso dos amplificadores de carbono inventados por Bell e Edison.




    Os primeiros aparelhos comercialmente disponíveis surgiram na Áustria, em 1900, com Ferdinand Alt, seguidos por Michael R. Hatchinson, nos Estados Unidos, em 1902. Em 1904 Hans Demand, na Dinamarca, passou a representar aparelhos de surdez americanos. Em 1908 surgiram, na Alemanha, os aparelhos da Phonophor, uma subsidiária da Siemens. Em 1940 William Demand, filho de Hans Demand, fundou a Oticon, na Dinamarca.5




    Os aparelhos antigos tinham grandes microfones, grandes amplificadores, grandes fones e grandes baterias; mesmo assim, muitas pessoas os usaram. Com o tempo, as dimensões foram gradativamente reduzidas.




    O advento dos transistores revolucionou os aparelhos de surdez, e a miniaturização destes passou a ser muito mais rápida. Esse foi o primeiro uso industrial dos transistores; seu emprego em aparelhos de rádio só surgiu cerca de um ano depois. Os aparelhos de bolso se tornaram muito menores do que os anteriores, e surgiram também os aparelhos retroauriculares.




    Os primeiros aparelhos retroauriculares tinham um poder de amplificação limitado e eram utilizados apenas nas perdas auditivas leves. Gradativamente, porém, adquiriram maior potência, o que acarretou o desaparecimento dos aparelhos de bolso. Os transistores permitiram, também, os ajustes de tonalidade, além do botão de volume, e alguns modelos tinham filtros especiais para a amplificação seletiva de sons agudos.




    Apesar do progresso oriundo da redução de seu tamanho, os aparelhos mantiveram, durante muitos anos, a mesma configuração de simples amplificação. Em outras palavras, eles se tornaram menores, mas não melhores. Até 1955, aproximadamente, essas próteses eram realmente úteis somente para as pessoas com perdas de condução.




    Dois fatores nos trouxeram a segunda grande revolução dos aparelhos de surdez. O primeiro deles foi o advento de técnicas cirúrgicas, que passaram a ser o tratamento de escolha para a maioria das perdas de transmissão. Essas técnicas obrigaram os fabricantes de próteses auditivas a dedicar mais atenção aos pacientes com perda auditiva neurossensorial.




    O segundo fator foi o advento dos computadores. Não só a miniaturização continuou a ocorrer de forma cada vez mais acentuada, como também surgiram grandes progressos nos circuitos eletrônicos disponíveis. Tornou-se possível construir aparelhos em que todos os componentes são incluídos dentro de um molde do meato acústico externo. Inicialmente, surgiram os aparelhos que ficavam na concha do pavilhão auricular, que receberam a designação ITE (in the ear). Depois surgiram aparelhos ainda menores, os ITCs (in the canal) e os CICs (completely in canal). Mais recentemente surgiram os microBTE (behind the ear), aparelhos retroauriculares muito pequenos, que atualmente representam 60% das próteses auditivas utilizadas. Surgiram próteses digitalmente programáveis e, logo em seguida, as próteses totalmente digitais.




    A Figura 1-1 nos mostra o esquema de uma prótese digital de um canal. Podemos ver que as ondas sonoras transformadas em ondas elétricas pelo microfone são imediatamente transformadas em dígitos, os quais recebem, por meio do computador, todos os ajustes necessários. Atualmente, além das próteses de um só canal, existem outras com múltiplos canais, que permitem adaptações a situações mais difíceis.
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    Fig. 1-1. Esquema da prótese digital de um canal.




    Tanto as próteses programáveis como as digitais têm uma interface que permite conectá-las a um computador. Por meio deste, são feitos os ajustes necessários para a perfeita adaptação ao paciente. Cada prótese tem, em seu interior, um chip que grava esses ajustes.3 Já existem próteses com aplicativos que permitem aos portadores a criação de seus próprios programas para ambientes especiais.




    Apesar de todos esses progressos, contudo, uma prótese auditiva é capaz de amplificar, no máximo, 30 a 40 dB. Essa limitação resulta de vários fatores, sendo um dos mais importantes a realimentação acústica, ou biofeedback. Mesmo com moldes muito bem confeccionados, um pouco do som emitido pelo fone consegue “escapar” do meato acústico externo e atingir o microfone, fazendo o aparelho emitir um apito agudo. Uma vez que a audição social normal exige limiares da ordem de 40 dB NA (nível de audição), pessoas com mais de 80 dB de perda auditiva não obtêm auxílio efetivo com o uso de aparelhos de surdez.




    As pesquisas para resolver esse problema seguiram diversos caminhos: o implante coclear, a prótese auditiva semi-implantável ou implantável e o aperfeiçoamento das próteses auditivas por via óssea. Prosseguem, também, os estudos de ciências básicas sobre a fisiologia auditiva, em busca de outras formas de prevenção e tratamento da surdez.




    IMPLANTES COCLEARES




    As pesquisas para o implante coclear se iniciaram com Djourno e Eyriès, em 1957.6 Seguiram-se vários estudos experimentais por Simmons,7,8 Simmons e Glattke,9 House e Brackmann10 e Schindler e Merzenich.11




    William House,12 em 1969, fez alguns implantes experimentais. A primeira unidade externa portátil, a qual o paciente podia manter em seu poder e usar diariamente, foi desenvolvida por Urban e House, em 1973.12




    Em 1974, ocorreu em São Francisco a primeira conferência internacional sobre o tratamento da surdez neurossensorial profunda nos seres humanos por meio do emprego da estimulação elétrica.13




    Por ocasião de uma de suas múltiplas visitas ao Brasil, em 1976, House havia feito 16 implantes.14 Nosso primeiro implante foi realizado em 1977.15




    Os primeiros implantes tinham um único eletródio, inserido na janela coclear, e um eletródio terra, inserido no músculo temporal. A parte do eletródio ativo introduzida na cóclea era de apenas 6 mm.




    Em 1990, Bento et al.16 desenvolveram um implante coclear desenhado no Brasil pelo Departamento de Bioengenharia do Instituto do Coração, do Hospital das Clínicas da Faculdade de Medicina da Universidade de São Paulo.




    Ao longo do tempo surgiram implantes com eletródios múltiplos. Estes foram continuamente aperfeiçoados e ampliaram cada vez mais sua gama de indicações, principalmente em virtude da melhor discriminação da fala humana. Atualmente, os implantes cocleares têm sido utilizados em pacientes com perdas auditivas profundas unilaterais, perdas assimétricas, crianças a partir de 1 (um) ano de idade com surdez profunda, crianças com múltiplas deficiências, cócleas malformadas, perdas auditivas predominantes nas frequências agudas (estimulação eletroacústica), além de pacientes com disacusias sensorioneurais de grau severo a profundo bilateralmente, com testes de percepção de fala menor que 50% na pior orelha.




    PRÓTESES IMPLANTÁVEIS




    Em 1978, o governo do Japão financiou um projeto para o desenvolvimento de uma prótese de orelha média implantável. O comitê responsável foi coordenado por Jun-Ichi Suzuki e Naoaki Yanagihara. Durante esse período, diversos estudos experimentais feitos em animais resultaram em importantes informações sobre o funcionamento dos microfones e das baterias, considerados os pontos-chave do projeto. Os autores optaram por vibradores piezoelétricos, e não eletromagnéticos. O vibrador piezoelétrico é capaz de transformar a energia elétrica em mecânica e não exige o uso de bobinas de indução. Em 1983, foi autorizada a sua experimentação em seres humanos.4




    A Figura 1-2 mostra os esquemas de uma prótese parcialmente implantável (P-MEI – partially implantable middle ear prosthesis) e de uma prótese totalmente implantável (T-MEI – totally implantable middle ear prosthesis).
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    Fig. 1-2. (a) Prótese parcialmente implantável (P-MEI) e (b) prótese totalmente implantável (T-MEI).




    Esses estudos deram origem às próteses auditivas Rion, no Japão, e posteriormente à prótese Esteem, da Envoy Medical, nos Estados Unidos.




    Goode,17 em 1978, iniciou suas experiências com o uso de pequenos ímãs colados à membrana timpânica e o emprego de uma bobina eletromagnética para produzir vibrações. A Figura 1-3 mostra esquematicamente o princípio de funcionamento da prótese eletromagnética. Hough,18 em 1988, Ball,19 em 1994 e Fredrickson,20 em 1996, aperfeiçoaram as próteses eletromagnéticas, que resultaram, respectivamente, nos atuais sistemas Maxum, da Ototronix, Vibrant Soundbridge, da Med-El, MET, da Otologics e o Carina, da Cochlear Corporation. Os dois primeiros são sistemas parcialmente implantáveis; o último foi inicialmente desenvolvido como semi-implantável, mas foi também desenvolvida uma versão totalmente implantável (Carina).




    

      [image: ]

    




    Fig. 1-3. Prótese eletromagnética.




    Pelo fato de não existir realimentação acústica nesses sistemas, sua possibilidade de amplificação é maior do que a dos aparelhos de surdez convencionais. Além disso, não existe o chamado “efeito de oclusão”, um fenômeno causado por ressonâncias devidas à obliteração do meato acústico externo, pelo molde ou pelo próprio aparelho.




    Mas as características que se tornaram mais importantes para os usuários foram a qualidade do som e o aspecto cosmético. Os testes audiológicos atualmente disponíveis não são capazes de avaliar a qualidade do som, por isso os resultados dos testes dos aparelhos implantáveis são semelhantes aos obtidos com aparelhos auditivos convencionais. Os pacientes, entretanto, referem que os sons lhes parecem mais naturais, mais próximos à memória de como ouviam antes de surgir a perda auditiva.




    O aspecto cosmético é muito curioso. A surdez é o chamado “defeito invisível”, e muitas pessoas têm problemas em usar aparelhos de surdez, uma vez que seu uso revela que têm um problema de audição. Alguns acham que usar aparelhos é um sinal de velhice, muito embora as perdas auditivas possam ocorrer em qualquer faixa etária. O curioso é que muitas dessas pessoas usam óculos, sem se preocupar com o fato de estes demonstrarem um problema de visão. Devemos lembrar, contudo, que os óculos quase sempre são usados para problemas mecânicos (condutivos) dos olhos, uma vez que as doenças neurossensoriais dos olhos não são frequentes. Assim, os óculos quase sempre propiciam uma visão normal, enquanto as próteses auditivas melhoram a audição, mas não oferecem uma audição normal.




    De qualquer modo, as próteses auditivas semi-implantáveis e implantáveis são mais bem aceitas, do ponto de vista cosmético, do que as próteses convencionais.




    AUDIÇÃO POR VIA ÓSSEA




    Herdamos dos otologistas do passado dois conceitos errôneos: que, nas pessoas com perda auditiva de transmissão, a audição por via óssea é mais intensa do que a aérea, e que a transmissão vibratória por via óssea leva os sinais acústicos diretamente à orelha interna.




    Bárány21 e Békésy,22 ambos contemplados com o Prêmio Nobel de Medicina, demonstraram que os ossículos desempenham um papel significativo na condução óssea. Esta, em função da frequência dos sons, pode ocorrer por um mecanismo de inércia, predominante nos sons mais graves, ou de compressão do maciço labiríntico, predominante nas frequências agudas. Demonstraram, também, a existência de mecanismos para bloqueio da audição óssea, que, se não existissem, fariam nossas vozes atingirem nossos ouvidos com intensidade intoleravelmente alta.




    Zwislocki23 conseguiu medir os limiares auditivos por via óssea em campo livre com o uso de equipamentos especiais de bloqueio da via aérea. Por precaução, ele preferiu denominar os seus achados como “condução corporal”, em vez de condução óssea. Seus estudos mostraram, porém, que os limiares ósseos, em grandezas físicas, se situam aproximadamente 60 dB abaixo dos limiares por via aérea. Nossa ilusão a respeito dos limiares ósseos advém dos diapasões, cuja amplitude de vibração aumenta, por ressonância, ao se apoiar no crânio, e dos limiares obtidos na audiometria, com os zeros ajustados para a audição humana normal. Devemos lembrar, contudo, que a calibração da via óssea nos audiômetros é obtida por meio de uma mastoide artificial, uma vez que não existem padrões físicos.




    Os audiólogos perceberam que, mesmo em pacientes com surdez de transmissão, as próteses auditivas, por via aérea, eram mais satisfatórias do que as próteses por via óssea. Alguns dos fatores responsáveis por essa situação foram a qualidade dos vibradores, que distorciam os sons, e as diferentes espessuras da pele e dos tecidos subcutâneos sobre o processo mastoide, que interferiam na eficiência da transmissão do sinal. Durante muitos anos, as próteses por via óssea foram usadas exclusivamente por pacientes com otites externas graves, otites médias supuradas e/ou cavidades mastóideas mal epitelizadas, ou para auxiliar o desenvolvimento da linguagem em crianças com malformações branquiais do pavilhão, meato acastoideacústico externo e orelha média.




    Não há dúvida, contudo, de que a via óssea pode ser útil para prover audição em algumas situações especiais, e ao longo do tempo os vibradores foram aperfeiçoados, reduziram a distorção, sem reduzir, porém, os problemas da pele e dos tecidos subcutâneos.




    Hough,24 em 1985, introduziu o Audiant, um sistema em que um ímã semelhante aos usados nos implantes cocleares era implantado na região mastóidea. Uma unidade externa com microfone, amplificador e bateria conectava-se ao vibrador, que também incluía um ímã, disposto sobre o implantado. O sistema proporcionou bons resultados nas pessoas com excelente condução óssea, mas tinha limitações.




    A ideia de implantar um pino de titânio na mastoide, de forma a poder acoplar um vibrador em contato direto com o osso, surgiu na Suécia, em 1978,25 como um subproduto dos estudos de Per-Ingvar Brånemark sobre a osseointegração do titânio, que revolucionaram a ortopedia, a cirurgia cervicofacial, a odontologia e outras especialidades.




    Durante muitos anos, a prótese auditiva ancorada ao osso foi usada exclusivamente na Europa, mas gradativamente se difundiu por todo o mundo. No início, o sistema foi usado apenas para malformações branquiais, mas atualmente é também recomendado para pacientes com perdas auditivas unilaterais. Já se encontram disponíveis diferentes sistemas para a estimulação por via óssea. Também surgiram novos sistemas com ímãs, para pacientes em que o pino transcutâneo possa causar problemas.




    AS CIÊNCIAS BÁSICAS




    As pesquisas sobre a neurofisiologia auditiva se iniciaram na década de 1930 e foram enormemente impulsionadas por ocasião da Segunda Guerra Mundial. Isso ocorreu, em grande parte, pela preocupação com a audição dos pilotos, que voavam a grandes altitudes em uma época em que a pressurização dos aeroplanos ainda não havia sido inventada. Além disso, existia o problema do ruído intenso dos aviões.




    Devemos a Georg von Békésy a compreensão sobre a propagação das ondas sonoras na cóclea e as localizações na membrana basilar.22 Ele foi, também, o descobridor do potencial endococlear. O microfonismo coclear foi descoberto por Ernest Wever,26 e o potencial de somação, por Hallowell Davis.27 A composição da endolinfa foi descoberta por Catherine Smith.28 Davis nos ofereceu, em 1983, uma descrição detalhada da fisiologia coclear,29 enriquecida posteriormente pela descoberta dos movimentos de contração das células ciliadas externas.29-32




    Outra área de intenso desenvolvimento é a genética, impulsionada pelo mapeamento do genoma humano.33,34 As pesquisas sobre a genética da audição e as perdas auditivas evoluíram rapidamente nos últimos anos e resultaram no conhecimento da estrutura molecular de diversos mecanismos da fisiologia auditiva.




    Embora a surdez seja considerada o mais comum dos distúrbios sensoriais, ela é geneticamente heterogênea. Os numerosos genes envolvidos nos processos auditivos codificam proteínas com múltiplas funções e exigem diferentes áreas de pesquisa: biologia do desenvolvimento, biologia celular, neurofisiologia e neurobiologia, entre outras. São muitos os genes envolvidos na audição e na surdez, mas mesmo assim os estudos genéticos têm oferecido aos pesquisadores e aos clínicos informações úteis para os pacientes com perdas auditivas, com grande expectativa de desenvolvimento futuro de opções terapêuticas.35




    Ainda com relação às ciências básicas e à otologia, é importante mencionar as células-tronco – caracterizadas pela sua habilidade de se autorrenovarem por mitose e se diferenciarem em diversos tipos de células especializadas. As pesquisas sobre as células-tronco se originaram de investigações feitas por Ernest A. McCulloch e James E. Till, na Universidade de Toronto.36-39




    As células-tronco têm representado grande esperança em muitas áreas da Medicina. Já foi possível transformá-las em células ciliadas fisiologicamente funcionantes, mas somente in vitro.40 Até o momento presente, contudo, elas não demonstraram a capacidade de regenerar células ciliadas, talvez pela dificuldade de levá-las ao ducto coclear. Elas têm sido observadas no ligamento espiral, em boas condições de sobrevivência,41-43 mas não atingem o órgão de Corti. As pesquisas prosseguem, e as possibilidades futuras são promissoras.




    A manipulação genética será também um dos caminhos para reduzir as perdas auditivas, mas muito provavelmente necessitaremos de dez a vinte anos para obter medicamentos geneticamente desenhados. A manipulação de genes na espécie humana poderá tardar ainda mais.35




    Outra área de interesse das pesquisas em andamento é a regeneração das células ciliadas da cóclea, cuja perda é a principal causa da surdez neurossensorial. Sabemos que a perda de células pode ser genética ou causada por uso de medicamentos, exposição a ruído, afecções generalizadas e outros fatores menos comuns.




    Sabemos que os répteis e as aves têm a capacidade de regenerar suas células receptoras, por transformação de células de sustentação em células ciliadas (Figs. 1-4 e 1-5).44-49 Os mamíferos, por terem ouvidos mais complexos, perderam parcialmente essa capacidade, embora haja evidências de regeneração após destruição por aminoglicosídeos.50 Diversos mecanismos que atuam na regeneração das células ciliadas, tanto em aves como em répteis, estão sendo investigados, com a esperança de conseguirmos regenerar as células ciliadas humanas.
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    Fig. 1-4. Estrutura coclear de um réptil.
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    Fig. 1-5. Estrutura coclear de uma ave.




    COMENTÁRIOS FINAIS




    Neste capítulo, procuramos delinear o histórico da restauração da audição, que representa, ao longo dos anos, um continuum de progresso e realizações. Nossas tentativas atuais representam uma continuação dos acontecimentos anteriores. Cada um dos passos do caminho exigiu esforço e imaginação. O futuro não será diferente, mas agora dispomos de maior número de pesquisadores, e o número de pesquisas nos assegura que continuaremos a progredir.




    Poucos de nossos pacientes ouviram falar da regeneração de células ciliadas por meio de genes ou proteínas. Porém, muitos ouviram falar do uso de células-tronco em várias áreas da Medicina e nos perguntam se estas podem ser empregadas para melhorar sua audição. A esperança que temos em um futuro promissor é, certamente, muito grande. Mas devemos nos lembrar de que a surdez neurossensorial é a mais incapacitante das doenças humanas. Aguardar o sucesso das pesquisas não é uma escolha satisfatória, mesmo porque é impossível saber se e quando esses métodos se tornarão disponíveis.




    Temos de usar, neste momento, os recursos de que dispomos. Precisamos usar próteses auditivas, convencionais ou implantáveis, precisamos fazer implantes cocleares. Os otologistas do futuro certamente terão novas opções, mas as que temos são muito mais satisfatórias do que as que estavam disponíveis no passado e nos têm permitido ajudar muitos pacientes.
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    INTRODUÇÃO




    A trajetória histórica das pessoas com perda auditiva, também chamadas de surdas ou deficientes auditivas, foi marcada por sofrimentos, danos físicos e morais, lutas e esforços, em razão de sua condição física, para conviver em uma sociedade majoritariamente de ouvintes. Além disso, os surdos não oralizados foram, ao longo do tempo, expostos à violência, e esta ainda ocorre, principalmente contra mulheres e crianças, em virtude de sua vulnerabilidade. No mundo antigo, aqueles que nasciam surdos, por serem considerados anormais, chegavam a ser sacrificados.1 Outras vezes foram obrigados a adquirir a fala a duras penas. Vigotsky2 cita que Johann Vater (1842-1916), famoso pedagogo alemão partidário do ensino da oralidade aos surdos, destacou-se por êxitos nessa tarefa à custa de muita crueldade. O professor, ao obrigar o aluno a falar uma palavra difícil, poderia quebrar-lhe um dente, caso esse não conseguisse falar. E depois de limpar o sangue da mão, passava para outra palavra ou outro aluno.2




    Em todas as épocas, sempre existiram, e ainda existem, equívocos a respeito dos surdos, por sua condição de não poder falar.3 Segundo Sacks:3 “Antes de 1750 as condições dos surdos pré-linguais eram difíceis porque esses eram incapazes de falar e não conseguiam se comunicar com os familiares, eram isolados até de comunidades de pessoas semelhantes, privados de alfabetização, de instrução, de conhecimento, relegados a trabalhos desprezíveis, viviam solitários, às vezes na miséria e desconsiderados pela sociedade e pelas leis.”




    O pior, segundo o autor, era a destituição dos conhecimentos e do pensamento que a surdez pré-lingual poderia causar na falta de qualquer método de comunicação ou de medidas reparadoras.3




    Embora, no século XVII, já houvesse o interesse pela educação dos surdos, quase a totalidade dos surdos pré-linguais estava destinada ao estado de mediocridade.4 A partir do Renascimento, a problemática desses indivíduos passou a ser do interesse, além dos religiosos, também da Medicina, em virtude da evolução dos estudos de anatomia. Desde então, houve uma crescente busca pela identificação das causas da surdez e por tratamentos médicos que possibilitassem o restabelecimento da audição e o desenvolvimento da fala. Os surdos também foram estigmatizados pelo preconceito por causa da falsa ideia, difundida na linguística até o início dos anos 1960, de que a língua falada era a única forma de linguagem.5 Do ponto de vista jurídico, os surdos chegaram, muitas vezes, a perder os direitos civis;1 no Brasil, somente em 2002, com o novo Código Civil Brasileiro, passaram a ter legalmente autonomia.1




    Apresentaremos os marcos de cada época sem fazer uma discussão sociocultural, educacional ou metodológica. Faremos uma narrativa cronológica até chegar à atualidade e, então, discutiremos avanços tecnológicos, terapêuticos, educacionais, legislativos e dos direitos humanos. Julgamos necessário que estes sejam considerados nos planejamentos das intervenções clínicas e cirúrgicas e nas abordagens educacionais da pessoa com surdez, principalmente quando se tratar de crianças com perda auditiva pré-lingual. Para Goldfeld,6 “a história da surdez é necessária para contextualizar as práticas educacionais e clínicas vigentes no momento.”




    ASPECTOS HISTÓRICOS GERAIS




    A história da educação dos surdos sofreu a interferência do pensamento dominante das diferentes épocas. Segundo Moura et al.,1 na Antiguidade os gregos não atribuíram competência humana aos surdos congênitos porque acreditavam que o pensamento não se desenvolveria sem a linguagem, por esta depender da fala. Aristóteles (384-322 a.C.) julgava que os sentidos davam subsídios para a consciência e que a audição era a capacidade mais importante para a educação.7 Isso, de certa forma, deve ter influenciado o pensamento dos gregos a respeito dos surdos.




    Sócrates (469-399 a.C.), no entanto, deduzira que a linguagem e a comunicação não eram exclusivas da oralidade, pois comentara que “se não tivéssemos voz nem língua e ainda assim quiséssemos” expressar “coisas uns aos outros, não deveríamos, como aqueles que ora são mudos, esforçar-nos para transmitir o que desejássemos dizer com as mãos, a cabeça e outras partes do corpo?3”




    Os romanos, partilhando das ideias de Aristóteles, privaram os surdos que não falavam de seus direitos legais de constituir família, gerir testamentos, negócios e seus próprios atos, por considerá-los incapazes.1 Os surdos não oralizados, sob o ponto de vista religioso, até o fim da Idade Média tinham uma condição subumana, porque se acreditava que, sem a fala, não poderiam professar os sacramentos da Igreja.1




    No Renascimento e início da Idade Moderna, ocorreram revoluções científicas que impulsionaram a Medicina.7 Nessa época, Vesálio passou a dissecar cadáveres, o que anteriormente considerava-se um sacrilégio; fez inovações a fim de se desligar da influência de Galeno e de aprofundar o conhecimento do corpo humano.7 Com o avanço da anatomia, a Medicina, então, interessou-se pelo estudo das deficiências de modo geral, em particular da surdez, com o objetivo de ensinar os surdos a falar. Outros sucederam a Vesálio, como Eustacchio, que se dedicou a estudar a audição e descobriu a tuba auditiva (até há pouco tempo denominada de tuba de Eustáquio), além de fazer pesquisas originais sobre a laringe e a fala.7




    A partir do século XVI foram introduzidos recursos pedagógicos para o ensino dos surdos. Na Itália, Gerolamo Cardano (1501- 1576), médico, matemático e astrólogo, dedicou-se à fisiologia e descreveu a condução óssea do som; com base em seus estudos, concluiu que a escrita poderia representar os sons da fala ou o pensamento do surdo.7 Cardano estabeleceu uma relação entre o aprendizado e as diversas categorias de surdos, desde os pré-linguais até os pós-linguais, e deduziu que a educação destes deveria ser feita pelo ensino de leitura e escrita.7




    Alguns consideram que a verdadeira educação de surdos começou na Espanha com Pedro Ponce de Leon (1520–1584), monge beneditino, considerado o primeiro professor de surdos da história.1 Ele ensinou-os a falar, a ler, a escrever; e lecionou para os filhos de nobres para que herdassem suas fortunas e títulos de nobreza. Naquele momento, o fator econômico influiu na oralização dos surdos e favoreceu o oralismo.1 Nas Figuras 2-1 e 2-2, mostramos as fotografias de um monumento erigido em homenagem a Ponce de Leon, o qual se encontra em Madri, Espanha.
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    Fig. 2-1. Monumento dedicado a Ponce de Leon localizado no Parque El Retiro, Madri, Espanha, 2011. (Fonte: Foto gentilmente cedida pela fonoaudióloga Juliana Maria Soares Cavalcante – HCFMRPUSP.)
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    Fig. 2-2. Dedicatória inscrita na placa do monumento dedicado a Ponce de Leon.




    No século XVII, Juan Pablo Bonet (1579-1629), também monge beneditino, continuou o trabalho de Ponce de Leon e lançou, em 1620, o primeiro livro sobre a educação de surdos, no qual ele se apresenta como o inventor do método de ensino da fala ao surdo por meio de um alfabeto digital, da escrita, da leitura, dos sinais e da manipulação dos órgãos fonatórios. Esse trabalho estimulou outros educadores a adotarem seu método.1




    Os principais foram Pereire (1715-1780), nos países latinos; Amman (1669-1724), nos de língua alemã; e Wallis (1616-1703), nas ilhas britânicas.1




    Wallis, na Inglaterra, estudou Medicina, Teologia, Filosofia, Matemática e Ciências Naturais; escreveu um livro sobre gramática e publicou o livro Da fala ou da formação dos sons da fala.7 Ele iniciou os trabalhos com os surdos no sentido de oralização, mas depois passou a usar um método que adotava exclusivamente a linguagem escrita.7




    Amman formou-se em Medicina em 1687 e, trabalhando na Holanda, teve contato com surdos-mudos. A ele é atribuído o aperfeiçoamento dos procedimentos de leitura labial por meio do uso de espelhos. Isso também propiciaria aos seus discípulos a imitação dos movimentos da fala pela visualização da imagem articulatória e pela percepção das vibrações da laringe, por meio do tato.7 Amman também julgara importante a associação de cada som aprendido com a imagem da escrita.7 Ele não fundou escola, mas publicou um livro, em 1704, que foi o fundamento para a construção do modelo alemão para a educação de surdos, em caráter institucional. Para ele, o pensamento derivava exclusivamente da fala, embora usasse sinais, no início, para ajudar na aquisição desta.1




    Kerger, outro médico, em 1704, descreveu os métodos que usou para fazer sua filha surda falar e nos quais usara figuras, desenhos, gestos e leitura labial.7




    Esses médicos citados adotaram a escrita como um recurso intermediário, em seus diferentes métodos, para desenvolver a fala no surdo ou, talvez, para que este pudesse se comunicar com os ouvintes de alguma forma.7




    No século XVIII, o trabalho com sinais teve início, na França, com o Abade Charles-Michel de l’Épée (1712-1789), que fundou em sua casa a primeira escola para surdos. Ele era formado em Teologia e Direito, falava várias línguas e aprendera os sinais, nas ruas de Paris, com os surdos pobres. O Abade l’Épée defendia a ideia de que a língua de sinais era universal e que os surdos tinham uma língua.8 Segundo Couto,4 ele e Sicard, seu discípulo e sucessor, iniciaram um trabalho com a língua de sinais. Ambos acreditavam que a compreensão das ideias não dependia da audição das palavras e foram influenciados pelos estudos de Cardano sobre a escrita.4




    O período de 1780 a 1860 foi muito importante para a educação dos surdos. Houve a formação de escritores, engenheiros, filósofos, professores e artistas surdos em diversos países da Europa e nos EUA.4 De acordo com Goldfeld,6 o século XVIII foi importante para a educação dos surdos pelo aumento das escolas específicas e pelo uso da língua de sinais, o que lhes possibilitou aprender e dominar vários assuntos e profissões.




    O Abade l’Épée morreu em 1789, durante a Revolução Francesa. Posteriormente, quando esta estava em consolidação, a escola especializada fundada por ele foi elevada a Instituto Nacional de Surdos-Mudos. Com os anseios de liberdade, igualdade e fraternidade, houve grande expectativa em relação à educação para todos, inclusive os surdos.7




    Em 1800, o médico cirurgião Jean Marie Gaspar Itard transferiu-se para esse Instituto, em Paris.7 Ele foi influenciado por filósofos e médicos daquela época, os quais viam a surdez como uma doença que tinha de ser erradicada. Itard trabalhou no Instituto durante 38 anos, pesquisando sobre a cura da surdez e a aquisição da fala e sobre o aproveitamento dos resíduos auditivos pelos surdos.9 Destacou-se o tratamento que Itard dispensou a Victor de Aveyron, garoto encontrado em uma floresta no sul da França.9 Segundo Ryugo e Limb,10 esse menino tinha 12-13 anos quando foi encontrado, morara sozinho na floresta por cerca de 10 anos e não aprendera a falar. Pensou-se, a princípio, que ele fosse surdo, mas se percebeu que ele possuía altas habilidades motoras e sensoriais e não tinha aptidão para a linguagem oral. Itard tornou-se seu tutor quando o menino foi levado para o Instituto de Paris, mas não conseguiu ensiná-lo a falar. Esse fato, posteriormente, levou à inferência de que a linguagem oral não se desenvolveria em um vácuo, se este resultasse de isolamento social ou de surdez.10




    Nos EUA, o reverendo Thomas Hopkins Gallaudet se interessou pela educação dos surdos e foi a Paris, em 1815, conhecer o método de l’Éppé. Quando retornou aos EUA, levou Laurent Clerc, um dos melhores alunos surdos do Instituto de Paris, para fundar, em 1817, o American Asylum for the Deaf, em Hartford.3 O êxito dessa escola levou à abertura de escolas em lugares onde havia um número suficiente de surdos, o que elevou o nível de alfabetização e educação destes.3




    A partir de 1821, todas as escolas públicas americanas passaram a usar a American Sign Language, que sofrera a influência da língua francesa de sinais, graças a Laurent Clerc. Em 1864, o Congresso americano aprovou uma lei autorizando a Columbia Institution for the Deaf and the Blind, em Washington, a se transformar em uma faculdade nacional para surdos-mudos. Foi a primeira instituição de nível superior para surdos, rebatizada de Gallaudet College e, mais tarde, Gallaudet University.3




    No século XVIII, já havia se iniciado um movimento na Alemanha para desestabilizar os sinais da educação dos surdos. As razões para isso foram as políticas de unificação da língua alemã e uma onda exacerbada de nacionalismo, na qual a existência de grupos minoritários não era conveniente.1




    Os surdos, por constituírem um grupo minoritário, diante desse nacionalismo que enfatizava uma identidade cultural única, passaram a se esconder e a se isolar e perderam representação política. Consequentemente, houve prejuízo de sua imagem social e a desconsideração de sua cultura.5




    Nos EUA, na metade do século XIX, em razão do sentimento nacionalista pós-Guerra da Secessão, teve início uma rejeição à língua americana de sinais, porque esta não era uma versão do inglês e tinha influência da língua francesa.1




    Alexander Graham Bell foi um defensor do oralismo e se opôs aos sinais. Ele mudou-se da Escócia para os EUA em 1871, e sua família trabalhava com surdos e com problemas de fala. Bell divulgou suas ideias oralistas nos EUA e em outros países e influenciou a abertura de escolas oralistas e o fechamento das escolas onde se usava a língua de sinais.8 Bell acreditava que o uso da língua de sinais e a existência de escolas residenciais criariam uma comunidade de surdos na qual eles se casariam entre si e teriam filhos, representando um perigo para toda a sociedade. Isso o levou a defender o fechamento das escolas residenciais para surdos.8




    Nessa época, a Europa atravessava um momento político em que alguns países queriam a unificação de sua língua e passaram a combater o uso da língua de sinais.1 Além disso, a partir de 1860, consequentemente a avanços tecnológicos que auxiliavam a aquisição da fala pelo surdo, o método oral criou força. Iniciou-se, então, o ensino da língua oral aos surdos, o que fortaleceu a ideia de que os sinais prejudicavam o aprendizado da língua oral.6




    Em 1880 ocorreu o Congresso de Milão, que reuniu vários educadores de surdos da linha oralista e no qual os surdos não foram representados nem consultados. Nesse evento, foi decidido que os sinais seriam abolidos da educação dos surdos porque atrapalhavam a aquisição da fala. Segundo Goldfeld,6 o oralismo, a partir de então, passou a ser adotado como filosofia ou abordagem educacional para os surdos e espalhou-se pela Europa.




    No início do século XX, a maioria das escolas mundiais deixou de usar sinais. A oralização passou a ser a meta da educação da criança surda. Como se despendia muito tempo treinando a fala, o ensino das disciplinas ficou relegado a um segundo plano, o que levou à redução da escolaridade dos surdos.6




    Em face dos insucessos e do descontentamento com os resultados obtidos com o método oral, algumas pesquisas voltaram a se interessar pelo estudo das línguas de sinais. Dentre elas, o artigo de William Stokoe, em 1960, intitulado Sign Language Structure: an Outline of the Visual Communication System of the American Deaf, demonstrou que a língua americana de sinais tinha todas as características linguísticas das línguas orais.6




    Na década de 1970, nos EUA, teve início uma nova filosofia educacional, a comunicação total. Essa lançou mão de vários recursos para o ensino da pessoa surda, tais como adaptação de aparelho auditivo, estimulação auditiva, leitura orofacial, leitura, escrita, alfabeto digital, língua oral sinalizada, sinais e quaisquer outros recursos que favorecessem a comunicação. Com a adoção dessa filosofia, muitas crianças surdas apresentaram bom desenvolvimento da fala e da escrita, da socialização e do desempenho acadêmico.1 De acordo com Goldfeld,6 a comunicação total teve o mérito de considerar a comunicação como um objetivo prioritário da educação do surdo, de enfatizar o desenvolvimento infantil e de valorizar a família, por acreditar que caberia a esta a função de compartilhar valores e significados para ajudar a construir a subjetividade da criança surda.




    Em meados dos anos 1970, surgiram problemas com a comunicação total porque pesquisas mostraram que o uso dos sinais, concomitante com a fala, omitia informações gramaticais que eram essenciais à compreensão das comunicações.4 Essa língua sinalizada não possibilitava às crianças a aquisição plena nem da língua de sinais nem da língua falada.4 As pesquisas se disseminaram para melhorar a compreensão da complexidade linguística da língua de sinais. Surgiu, então, a ideia de que a comunicação total deveria ser substituída pela filosofia do bilinguismo, em que as línguas faladas e de sinais poderiam ser ensinadas ao surdo, mas não simultaneamente.4




    O bilinguismo preconiza que o surdo deve ser bilíngue, adquirindo como primeira língua a de sinais e, como segunda, a língua oficial de seu país.6 Para essa filosofia, os surdos formam uma comunidade com cultura e língua próprias e podem aceitar e assumir a surdez. Embora aprendendo a modalidade oral da língua, mesmo esta sendo importante, seu aprendizado não é o único objetivo educacional do surdo, nem é feito para minimizar as diferenças causadas pela surdez.6 O bilinguismo foi fortalecido tanto pelos estudos linguísticos quanto pelos culturais.11




    As mudanças educacionais na abordagem da surdez não podem ser desvencilhadas das transformações sociais e do desenvolvimento tecnológico, desencadeados a partir da Revolução Industrial iniciada no fim do século XIX, que refletiram, também, no avanço da Medicina. A partir do século XX, houve um impulso no desenvolvimento das diferentes áreas, principalmente da eletrônica, da computação e das telecomunicações. Tais avanços se intensificaram nos Estados Unidos após o término da II Guerra Mundial, quando esse país se tornou líder em novas tecnologias, entre elas a informática. Esses progressos favoreceram a otologia e a audiologia, porque foram desenvolvidos equipamentos para a feitura de exames radiológicos e para a avaliação auditiva, complementares para o diagnóstico médico. Além disso, houve grande inovação nos tipos de recursos eletrônicos para amplificar os restos auditivos e para modernizar as intervenções cirúrgicas. Quanto aos exames auditivos complementares, novos testes para o diagnóstico objetivo da surdez foram desenvolvidos e aperfeiçoados.




    Embora, em 1939, Davis12 tenha observado os primeiros potenciais evocados auditivos em adultos; e Aran13 tenha descrito, em 1968, a eletrococleografia, foi a partir de Jewett e Willinston, em 1970, com o emprego da computação, que os potenciais evocados auditivos de tronco encefálico foram descritos em adultos e passaram à rotina clínica, assim como por outros pesquisadores, em crianças pequenas e em recém-nascidos.14,15 Também na década de 1970, iniciou-se o uso clínico das medidas da imitância acústica, e foram descobertas por Kemp, em 1978, as emissões otoacústicas, que se tornariam importantes na triagem auditiva neonatal décadas depois. A partir de então, houve grande progresso na avaliação auditiva infantil, o que possibilitou a detecção precoce da surdez e sua intervenção.




    Em relação às próteses auditivas, inicialmente os pesquisadores desenvolveram próteses para a estimulação acústica e, mais tarde, para a estimulação elétrica. Segundo Sweetow,16 por volta de 1960, os primeiros aparelhos auditivos usados para crianças eram acoplados ao corpo, por meio de uma caixa. Nesta havia um grande microfone, o amplificador e a bateria, que se ligavam ao receptor e ao molde por meio de um fio e ficavam presos dentro de um bolso na roupa. Eram aparelhos esteticamente feios, que reproduziam o sinal com baixa fidelidade. Esses dispositivos evoluíram para modelos retroauriculares e intracanais.16 As transformações nos recursos eletrônicos para a melhoria dos circuitos dos aparelhos permitiram a evolução da qualidade do som, com a diminuição do ruído de fundo, o que possibilitou ao usuário identificar melhor a fala.17 Nos anos 1980, surgiram os aparelhos auditivos digitalmente programáveis e os digitais; além disso, os designs das próteses foram evoluindo, miniaturizando-as para dar um efeito estético melhor.17 Nessa década, além de inovações eletroacústicas nos aparelhos de amplificação sonora, com o progresso da informática surgiram programas de computador para o atendimento ao surdo.




    Quanto à estimulação elétrica do nervo auditivo, surgiu inicialmente com André Djourno e Charles Eyriès, em 1957, na França, e teve continuidade nos EUA, com William House, nos anos 1960, com Merzenich et al., nos anos 1970, e com Clark, nos anos 1970 e 1980. Isso culminou com o desenvolvimento dos implantes cocleares multicanais, que se tornaram uma técnica cirúrgica segura como opção para o tratamento da surdez severa e profunda de crianças e adultos. A partir de 1980, os implantes cocleares foram aprovados pela Food and Drug Administration (FDA) para o uso em adultos e, a partir de 1990, em crianças.18




    ASPECTOS HISTÓRICOS BRASILEIROS




    Quanto à educação de surdos, o Brasil seguiu um percurso histórico semelhante ao dos demais países. Em 1855, um professor surdo francês chamado Ernest Huet, vindo do Instituto de Surdos de Paris, com o apoio do imperador dom Pedro II, chegou ao Brasil para criar, em setembro de 1857, a primeira escola brasileira para surdos, o Imperial Instituto dos Surdos-Mudos, voltada para a educação literária e o ensino profissionalizante de alunos entre 7 e 14 anos.9




    O contato desse professor com os alunos brasileiros proporcionou vários empréstimos linguísticos da língua francesa de sinais para a construção da língua brasileira de sinais.19 Embora esse Instituto funcionasse em regime de internato, seus alunos, vindos de diversas partes do Brasil, voltavam para casa nos períodos de férias. Então os sinais usados no Instituto eram incorporados aos sinais caseiros, produzidos pelas famílias com o objetivo de comunicação entre os pais e irmãos.20 Nesse período, a língua de sinais era usada, principalmente, para a comunicação cotidiana, com função de discutir as questões de trabalho, relacionamentos e lazer. Entretanto, nesse espaço dialógico, a língua de sinais foi se transformando e adquirindo forma até constituir-se na língua de sinais brasileira.




    Seguindo a tendência mundial em relação à educação de surdos, o oralismo começou a ser disseminado a partir de 1911. O Instituto estabeleceu essa abordagem na educação e proibiu a língua de sinais, embora os alunos continuassem a usá-la fora das salas de aula.6 Em 1957, o Imperial Instituto dos Surdos-Mudos passou a denominar-se Instituto Nacional de Educação de Surdos (INES, Rio de Janeiro, Brasil). Desde então, mantém suas atividades no mesmo local.19




    Em 1929, foi fundado o Instituto Santa Teresinha, na cidade de Campinas (SP), só para meninas surdas e em regime de internato. Isso aconteceu após duas freiras permanecerem durante quatro anos no Instituto de Bourg-la-Reine, em Paris, a fim de adquirir uma formação especializada no ensino de crianças surdas.21 Esse Instituto, fundado por uma ordem religiosa, transferiu-se para São Paulo em 1933 e atende, ainda nos dias atuais, alunos surdos.




    A comunicação total, que surgira nos EUA nos anos 1960, chegou ao Brasil no fim da década de 1970.6,11 Segundo Goldfeld,6 na década de 1980, iniciaram-se no Brasil experiências com o bilinguismo, a partir de pesquisas da linguista Lucinda Ferreira Brito com a língua brasileira de sinais, criada pela própria comunidade surda e que passou a ter a sigla Libras.




    Frente às insatisfações acerca do processo educacional dos surdos, a partir de 1980, políticas públicas foram elaboradas em prol da comunidade surda.22 Uma das medidas propostas foi a adoção do bilinguismo, que começou a ser introduzido na década de 1990. Essa abordagem visa a resgatar o desenvolvimento linguístico da pessoa surda, pois permite a aquisição da língua de sinais como primeira língua, de forma a oferecer-lhe um meio natural de aquisição linguística, uma vez que se apresenta como língua de modalidade visuoespacial.23




    Uma vez compreendida a importância da Libras, o movimento constituído pela comunidade surda no Brasil conseguiu ter maior perceptibilidade, difundiu a língua de sinais, e esta foi reconhecida pela legislação federal. Dentre as várias conquistas, destaca-se a Lei nº 10.436, de abril de 2002,24 assinada pelo presidente Fernando Henrique Cardoso. Essa lei reconheceu a Libras como um sistema linguístico de natureza visual-motora com estrutura gramatical própria e como meio legal de comunicação e expressão, assim como outros recursos de expressão a ela associados.




    Em 2005, o Decreto nº 5.62625 regulamentou a lei anterior e instituiu que a Libras deveria ser ensinada como disciplina obrigatória nos cursos de licenciatura nas diversas áreas do conhecimento. Além disso, determinou que as instituições de educação superior incluíssem a Libras como objeto de pesquisa em ensino, cultura e extensão. O decreto estipulou que as instituições de ensino deveriam oferecer equipamentos e acesso a novas tecnologias de informação e comunicação, bem como recursos didáticos para apoiar a educação de alunos surdos ou com deficiência auditiva. A Libras foi considerada, então, a segunda língua oficial do Brasil, uma importante conquista e um grande passo para a inclusão dessas pessoas.




    O Decreto Legislativo nº 186, de 9 de julho de 2008,26 reconheceu a diversidade das pessoas com deficiência e aprovou o texto da Convenção Internacional sobre os Direitos das Pessoas com Deficiência da ONU e de seu Protocolo Facultativo, assinado em Nova York em 30 de março de 2007 pelo presidente Luiz Inácio Lula da Silva. No artigo 21 desse protocolo foi prescrito: “reconhecer e promover o uso de Língua de Sinais e a liberdade de expressão e de opinião e acesso.” O Decreto 6.949, de 25 de agosto de 2009, promulgou, então, a Convenção Internacional sobre os Direitos das Pessoas com Deficiência e seu Protocolo Facultativo, assinado em Nova York, em 30 de março de 2007.27




    Em 2010, a Lei nº 12.319, de 1º de setembro, regulamentou a profissão de Tradutor e Intérprete da Língua Brasileira de Sinais – Libras.28




    O Decreto nº 7.611, de 17 de novembro de 2011,29 da presidente Dilma Roussef, deu a garantia de um sistema educacional inclusivo em todos os níveis; estabeleceu ações na formação continuada de professores para o desenvolvimento da educação bilíngue para os surdos ou com deficiência auditiva e a produção e distribuição de recursos educacionais para a acessibilidade ao currículo e à aprendizagem com materiais didáticos e paradidáticos em áudio e Libras e outras ajudas técnicas para a acessibilidade. Finalmente, em 6 de julho de 2015, foi instituída a Lei nº 13.146, a Lei Brasileira de Inclusão da Pessoa com Deficiência (Estatuto da Pessoa com Deficiência).30 Ao entrar em vigor em janeiro de 2016, determinou medidas para assegurar e promover, em condições de igualdade, o exercício dos direitos e das liberdades fundamentais por pessoa com deficiência, visando à sua inclusão social e cidadania. Para os surdos, a referida lei orientou para a acessibilidade de comunicação, mediante emprego de tecnologias assistivas ou de ajudas técnicas. O capítulo IV, que trata do direito à educação, incumbiu ao poder público assegurar, criar, desenvolver, implementar, incentivar, acompanhar e avaliar: a oferta de educação bilíngue, em Libras como primeira língua e na modalidade escrita da língua portuguesa como segunda língua, em escolas e classes bilíngues e em escolas inclusivas; a formação e disponibilização de professores para o atendimento educacional especializado, de tradutores e intérpretes da Libras, de guias intérpretes e de profissionais de apoio; e a oferta de ensino da Libras, e de uso de recursos de tecnologia assistiva, de forma a ampliar habilidades funcionais dos estudantes surdos, promovendo sua autonomia e participação. Também determinou que, nos processos seletivos para ingresso e permanência nos cursos oferecidos pelas instituições de ensino superior e de educação profissional e tecnológica, públicas e privadas, deve ser adotada a tradução completa do edital e de suas retificações em Libras.




    Enquanto os movimentos dos surdos reivindicavam seus direitos, alcançando respaldo legal, a ciência também avançou em descobertas e introduziu novas tecnologias, como a dos implantes cocleares. Em nosso país, a primeira cirurgia de implante coclear monocanal foi feita por Mangabeira Albernaz, em 1977.31 O Grupo de Implante Coclear da Faculdade de Medicina da Universidade de São Paulo (USP), formado por Ricardo Ferreira Bento e equipe multidisciplinar composta por médicos, fonoaudiólogos, psicólogos e engenheiros, foi criado em 1989. Essa equipe iniciou as pesquisas com implante coclear na Divisão de Clínica Otorrinolaringológica do Hospital das Clínicas da Faculdade de Medicina da Universidade de São Paulo (HCFMUSP), visando ao desenvolvimento de um implante coclear brasileiro. Foi criado e produzido, então, um modelo de implante monocanal, o FMUSP-1, em parceria com a Divisão de Bioengenharia do Instituto do Coração do HCFMUSP. Também foi pioneiro o programa de implante coclear, organizado em 1990 no Centro de Pesquisas Audiológicas do Hospital de Reabilitação de Anomalias Craniofaciais da USP, em Bauru (SP), coordenado por Maria Cecília Bevilacqua e Orozimbo Alves Costa.32




    Em 1999, foi publicada a Portaria nº 1.278, do Ministério da Saúde, que regulamentou a indicação de implante coclear no Brasil, e tiveram início as cirurgias com implante coclear multicanal. Essa portaria estabeleceu critérios de indicação do implante e normas para o credenciamento de centros e núcleos para a feitura do implante coclear e da reabilitação auditiva.33 O Programa de Saúde Auditiva do Ministério da Saúde se consolidou, proporcionando, pelo Sistema Único de Saúde (SUS), o acesso do usuário à prevenção, ao diagnóstico e ao tratamento da perda auditiva, seja por cirurgia, seja por tratamento convencional, com indicação de aparelho de amplificação sonora e de intervenção fonoaudiológica.




    ERA DIGITAL, DA GLOBALIZAÇÃO E DA NEUROCIÊNCIA




    Embora desde o princípio da Revolução Industrial tenha havido grande crescimento econômico e modificações sociais, a partir do término da Guerra Fria iniciou-se um processo de globalização, o qual levou a grandes transformações impulsionadas pelo capitalismo, que passou a ser dominante. Com o fim da Guerra Fria, o uso de computadores e a informação por meio digital, que estavam limitados às esferas políticas durante a II Guerra Mundial e em meados da Guerra Fria, passou a ser difundido para as universidades e depois se disseminou pelo mundo. Essa era da informação expandiu-se com o advento da internet, a qual quebrou barreiras na comunicação. No âmbito social, as inovações tecnológicas, as quais se modificam de forma rápida, principalmente nas áreas de telecomunicações e informática, possibilitaram a expansão das comunicações em nível global, permitiram a difusão de informações, em tempo real, por todo o mundo, e promoveram trocas de conhecimentos, fatos, notícias e opiniões jamais vistas na história da humanidade. Além disso, o acesso aos meios de comunicação, proporcionado por dispositivos de tecnologia pessoal, em virtude da evolução na infraestrutura das operadoras de telefonia, possibilitou o incremento da comunicação em massa e influenciou o estilo de vida da população, em seus hábitos e padrões de comportamento. Para as pessoas surdas não foi diferente, e a infinidade de recursos tecnológicos disponíveis derrubou muitas barreiras comunicativas.




    Especialmente para os surdos que se comunicam por meio da língua de sinais, o uso do computador e da internet trouxe possibilidades singulares para a expansão da comunicação, da construção de redes de relacionamento e do compartilhamento de informações. Tais possibilidades foram decorrentes da implementação de tecnologias de acessibilidade e de interação visual, que permitiram aos surdos participar das atividades virtuais diretamente em uma língua de modalidade gestual-visual.




    No Brasil, o desimpedimento linguístico proporcionado pelos recursos tecnológicos coincidiu com o momento histórico brasileiro, em que a Libras se consolidou, amparada legalmente pelo reconhecimento, e o seu uso tornou-se regulamentado e amplamente difundido nos mais diversos espaços da sociedade. Mediante isso, a comunidade surda encontrou lugar para produzir, divulgar e compartilhar seus artefatos culturais, especialmente elaborados a partir das experiências visuais, e produzidos em língua de sinais.34 A participação dos surdos nos ambientes informacionais digitais possibilitou que a interação e a comunicação em Libras alcançassem as mais remotas localidades geográficas, disseminando a Língua de Sinais35 e permitindo o compartilhar de conhecimentos em uma língua plena, sem as barreiras que a falta de proficiência em Língua Portuguesa impunha a eles no passado.




    No âmbito educacional, principalmente no ensino superior, os impactos das Tecnologias da Informação e Comunicação (TICs) mostraram-se ainda mais contundentes para os surdos. Destacam-se o uso da modalidade de educação a distância (EAD) para a criação de cursos totalmente organizados em língua de sinais, como as Licenciaturas e os Bacharelados em Letras com habilitação em Libras, inaugurados pela Universidade Federal de Santa Catarina (UFSC), no ano 2006; e o curso de Pedagogia Bilíngue, desenvolvido pelo Instituto Nacional de Educação de Surdos, em 2017. Tais cursos têm grande adesão de discentes surdos e forte inserção no cenário nacional, formando, em parcerias com diversas instituições de ensino, professores e tradutores-intérpretes em todo o Brasil. Ainda na esfera educacional, também no ano de 2017, outra conquista permeada pelas Tecnologias Digitais foi a implementação da Videoprova em Libras, no Exame Nacional do Ensino Médio (ENEM), que disponibilizou aos estudantes com surdez uma avaliação composta por questões com alternativas e enunciados integralmente traduzidos para a língua de sinais. Ademais, as tecnologias assistivas também se mostram cada vez mais presentes nos diversos ambientes educacionais que contam com estudantes surdos, com um crescente uso de plataformas digitais inclusivas,36 de objetos de aprendizagem acessíveis em Libras37 e de aulas sinalizadas,38 no intuito de viabilizar uma aprendizagem condizente com as necessidades educacionais desses estudantes.




    Importa lembrar que os benefícios das tecnologias não se restringem ao seu uso. Apesar dos inegáveis avanços supracitados, ainda se faz necessária grande evolução no campo educacional, no que tange à modernização das escolas para o acesso às ferramentas tecnológicas e à formação de professores para o uso das TICs no processo de ensino e aprendizagem. No contexto da inovação, a mudança no papel do professor torna-se inerente, pois a posição de detentor do saber não coaduna com o momento em que as informações estão ao alcance de todos. Isso posto, o professor da era digital deve assumir seu protagonismo como mediador do ensino e da aprendizagem, criando condições para motivar e estimular os estudantes na busca pelos conhecimentos de maneira crítica, cooperativa e criativa. Para os estudantes surdos, alguns desafios são ainda maiores, dada a carência de professores com formação em Libras para promover tal mediação de maneira satisfatória. Além disso, a inclusão digital demanda uma interação dialógica, que, na perspectiva linguística, depende de uma consciência identitária que só pode ser alcançada quando há uma constituição do pensamento e da linguagem proporcionada por uma língua natural.




    Portanto, para usufruir plenamente de todos esses recursos e serviços disponíveis, a pessoa precisa saber se comunicar, e isso só é possível por meio da linguagem. Sabe-se que o papel da linguagem na constituição da pessoa é um assunto complexo, que abarca diversos campos da ciência. Nesse sentido, uma importante contribuição ao tema pode ser encontrada no modelo histórico-cultural proposto por Vygotsky, no qual a constituição do indivíduo é entendida como um processo que ocorre no plano interpessoal e se realiza enquanto há participação da pessoa na cultura.39 Para o autor, a linguagem constitui o pensamento, e uma vez que o indivíduo participa das relações sociais, essas tornam-se um fator essencial para o seu desenvolvimento cognitivo e para a sua formação.




    As deficiências auditivas não restringem as possibilidades de desenvolvimento cognitivo, apenas as tornam diferentes.39 Em se tratando de crianças com deficiência auditiva, tanto o diagnóstico quanto o planejamento educacional devem dirigir-se para os pontos fortes delas, com o uso de múltiplos recursos que propiciem a aquisição da linguagem e várias experiências em diferentes momentos do seu desenvolvimento.39 Dando novos significados aos pressupostos de Vygotsky, os problemas tradicionalmente apontados como característicos da pessoa surda, que por motivos diversos não alcançaram desenvolvimento de fala e linguagem oral, poderiam ser sanados com a incorporação da língua de sinais como um recurso para a consolidação da linguagem.




    No Brasil, a intervenção precoce junto aos distúrbios da audição, por meio de recursos tecnológicos, como os aparelhos de amplificação sonora e o implante coclear, associados a uma adequada terapia fonoaudiológica, ainda não é acessível a todos, por causa da grande diversidade existente no país, embora esses recursos sejam oferecidos pelo SUS. Além disso, as crianças surdas pré-linguais são, na maioria, filhas de pais ouvintes. Assim, se não tiverem acesso aos recursos terapêuticos existentes que lhes possibilitem a aquisição da linguagem, dentro do período crítico, nem acesso a uma educação bilíngue, poderão ter sérios problemas de identidade pessoal e cultural.11




    Diversas pesquisas têm apontado a relevância das línguas de sinais sobre o desenvolvimento da linguagem para os surdos, tanto no campo da linguística como no da neurociência, e permitem um melhor conhecimento dos mecanismos envolvidos nesse processo. Atualmente, é possível observar imagens do cérebro em funcionamento por meio de técnicas de neuroimagem funcional. A principal delas é a imagem por ressonância magnética funcional (IRMf), a qual vem sendo uma das principais fontes de geração de imagens do cérebro, em resposta a testes cognitivos, nas últimas décadas.40 Ao usar a IRMf para visualizar o processamento da linguagem, por meio das línguas de sinais, os estudos procuram elucidar se os sistemas altamente especializados envolvidos nesse processo são biologicamente determinados ou podem ser modificados por estímulos do ambiente.41




    No que se refere à influência da modalidade da língua sobre a ativação de áreas corticais, especificamente engajadas no processamento da linguagem, é observado que alguns padrões de localização dessas áreas independem da modalidade da língua, enquanto outros são dependentes. Em relação aos padrões independentes, os pesquisadores encontraram ativações em regiões corticais similares, tanto em surdos sinalizadores quanto em ouvintes, durante a realização de tarefas em suas línguas nativas. Tais ativações incluíram as áreas de Broca e de Wernicke. Em relação aos padrões que dependem da modalidade específica da língua, a língua inglesa, para os ouvintes, gerou maior ativação no córtex auditivo primário e secundário, enquanto a língua de sinais gerou maior ativação em regiões do córtex visual.42,43 Além disso, esses padrões de ativação são altamente sensíveis a diversos fatores, tais como o grau de instrução, a idade da aquisição da língua e as condições do aprendizado da segunda língua no contexto de uma língua previamente instruída.44




    No Brasil, um estudo pioneiro com IRMf investigou as áreas corticais envolvidas na compreensão da língua brasileira de sinais em um grupo de surdos sinalizadores que faziam uma tarefa de recepção da linguagem por meio da Libras. Essa tarefa consistiu na apresentação de um filme no qual um ator, um indivíduo surdo, narrou uma história (mais especificamente, uma fábula) em Libras. Os participantes receberam uma orientação para que ficassem atentos e buscassem compreender o conteúdo da história. Os achados mostraram o envolvimento de regiões do giro temporal superior correspondente às áreas 22, 37, 39 e 40 de Broadmann (BA), área de Wernicke, no processamento da compreensão da Libras em surdos sinalizadores, enquanto assistiam ao filme. As Figuras 2-3 e 2-4 ilustram as ativações encontradas nas áreas BA 40 e BA 37, respectivamente. Essas áreas de comum ativação, encontradas em todo o grupo, foram representadas, para visualização, por meio de imagens da IRMf de apenas um dos participantes. Esses achados sugerem que, para os surdos, os campos receptivos da linguagem, nas línguas de sinais, são processados em regiões cerebrais semelhantes às engajadas nas línguas orais.45
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    Fig. 2-3. Imagem que representa a análise de grupo dos surdos sinalizadores na realização proposta e mostra ativação em área de BA 40 esquerda.
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    Fig. 2-4. Imagem que representa a análise de grupo dos surdos sinalizadores na realização proposta e mostra ativação em BA 37 esquerda.




    Apesar desses avanços, ainda há muito a se compreender sobre os mecanismos que podem influenciar o desenvolvimento da linguagem. É inegável que os estímulos auditivos são importantes para que ele ocorra, porém a aquisição da linguagem não está limitada apenas a eles. Corroborando essa afirmação, Mayberry,46 ao usar o eletroencefalograma para criar um mapa topográfico da função cortical de crianças surdas, demonstrou que a maturação neuronal do hemisfério esquerdo, para a linguagem, foi menor em surdos filhos de ouvintes do que em surdos de famílias surdas. Sob o argumento da neuropsicologia, afirmou-se que os elementos cruciais para o desenvolvimento linguístico da criança estão na abundância e na riqueza de estímulos. Frente a isso, a pobreza de interações comunicativas entre as crianças surdas e suas famílias ouvintes poderia ocasionar diferenças neurofuncionais a essas crianças.




    Ainda sob esse aspecto, observa-se que, quando há uma perda auditiva, o córtex cerebral sofre um rearranjo sináptico e uma reorganização crossmodal47. Se não for feita uma intervenção precoce, para que a criança surda pré-lingual adquira a linguagem oral, por meio dos procedimentos já comentados e dentro do período crítico, pode haver uma desconexão entre o córtex auditivo primário e o secundário, levando o córtex auditivo secundário a se abrir para a reorganização por outras modalidades sensoriais.47 Esse recrutamento é chamado de reorganização crossmodal, em que as áreas primárias sofrem uma modificação em suas propriedades intrínsecas, e pode ser o motivo pelo qual indivíduos surdos pré-linguais, implantados tardiamente, apresentem ativação em áreas não auditivas, o que compromete a compreensão da fala.47,48 Além disso, a sinaptogênese no córtex auditivo atinge um desenvolvimento máximo em torno de 3 anos e 6 meses, e a partir daí pode haver destruição de sinapses não usadas funcionalmente.49 Consequentemente, muitas crianças surdas podem perder o período mais crítico à sinaptogênese, durante o tempo longo dispendido nas filas de espera aguardando pelos procedimentos relacionados ao diagnóstico da surdez e a sua intervenção, e ficar com prejuízos na aquisição de fala, de habilidades auditivas, de linguagem, de comunicação, de informação, de escolaridade e de cultura.




    Ao levantarmos esse histórico e as pesquisas recentes, nosso foco não foi criticar ou defender as diferentes abordagens educacionais propostas para o surdo, mas nos preocupa o fato de que, mesmo na atualidade, ainda observa-se o que foi dito por Lacerda: “A educação de surdos é inquietante por suas dificuldades, além de que diferentes práticas pedagógicas, envolvendo os sujeitos surdos, apresentam uma série de limitações, e esses sujeitos, no fim da escolarização básica, não são capazes de ler e escrever satisfatoriamente ou ter um domínio adequado dos conteúdos acadêmicos.”50




    É importante que as crianças possam desenvolver habilidades auditivas, de fala e linguagem oral por meio da evolução tecnológica dos dispositivos de amplificação sonora e do implante coclear. Porém, sabe-se que, por motivos diversos, muitas não podem se beneficiar desses recursos na idade mais sensível à plasticidade, e outras nunca terão acesso a eles. Por outro lado, deve-se ressaltar que nas últimas décadas pesquisadores como Yoshinaga-Itano,51 embora favoráveis ao desenvolvimento das habilidades auditivas por crianças surdas, por meio do uso de aparelhos auditivos ou do implante, reconhecem que o acesso à língua de sinais não inviabiliza o desenvolvimento da fala e incentivam, portanto, a sua aquisição concomitantemente ao aprendizado da língua oral.




    Enfim, a possibilidade de comunicação deve alcançar a todos, pois o desejo de partilhar momentos e opiniões é inerente ao ser humano, e os meios e recursos disponíveis para isso, nesta era digital, progrediram intensamente. Vivemos o momento histórico da informação e da comunicação, as quais devem ser asseguradas a todos por direito. Porém, para que os surdos possam usufruir dessas ferramentas em tempo real, é necessário o seu desenvolvimento de linguagem.




    CONSIDERAÇÕES FINAIS




    Sócrates teve um pensamento mais abrangente do que Aristóteles ao ter o insight de que os surdos poderiam ter uma linguagem e comunicação por outra forma de expressão que não a oral. Seu pensamento foi corroborado, séculos depois, pela neurociência, por meio da IRMf. Esta, de forma objetiva, mostrou que tanto os ouvintes quanto os surdos sinalizadores, quando pensam em sua língua primária, ativam áreas neocorticais semelhantes, incluindo a área de Wernicke.




    Na atualidade, a abordagem ao indivíduo com surdez caminha para uma mudança de paradigma permeada por profundas transformações socioculturais, científicas e políticas, além do avanço no reconhecimento dos direitos humanos. A evolução histórica e científica, em diferentes áreas do saber, permitiu o avanço do conhecimento e colaborou para a derrubada de antigos conceitos enraizados sobre o surdo. Se antes da era digital a fala era a principal manifestação do pensamento e da linguagem, hoje ela é uma entre outras formas de expressão, e os surdos, de espectadores passivos, assumem agora o papel de coadjuvantes nesse processo e podem se comunicar por meio dela e/ou por outras formas de comunicação.




    A aquisição da fala pode ser alcançada dentro dos períodos críticos de desenvolvimento, desde que haja o diagnóstico e a intervenção precoces. O que não pode ser tolerado, neste momento histórico, é que se desperdice tempo, anos da vida de uma criança surda, para a aquisição da fala e se descuide do desenvolvimento da linguagem e da progressão da sua educação na idade adequada, que lhe possibilitarão o acesso à cultura, à comunicação com o mundo e à inclusão digital, proporcionado pelos meios disponíveis atualmente criados pelo avanço da ciência.




    REFERÊNCIAS BIBLIOGRÁFICAS




    1. Moura MC, Lodi ACB, Harrison KMP. História e educação: o surdo, a oralidade e o uso de sinais. In: Lopes Filho O. org. Tratado de fonoaudiologia. 2. ed. Ribeirão Preto, SP: Tecmedd; 2005:341-64.




    2. Vygotski LS. Principios de la educación de los niños físicamente deficientes. In: Vygotski LS. Obras escogidas. Tomo V. Fundamentos de Defectologia. Tradução de Julio Guilhermo Blank. Madrid: Visor Dis. 1997:59-95.




    3. Sacks O. Vendo vozes: uma viagem ao mundo dos surdos. Tradução de Laura Teixeira Mota. São Paulo: Companhia das Letras; 1998.




    4. Couto HD. Comunicação dos surdos: linguagem. In: Araújo RBO, Pracownik A, Soares LSO, org. Fonoaudiologia atual. Rio de Janeiro: Revinter; 1997:41-54.




    5. Capovilla FC. Filosofias educacionais em surdez: oralismo, comunicação total e bilinguismo. Ciência Cognitiva: Teoria, Pesquisa e Aplicação. 1997;1(2):561-88.




    6. Goldfeld M. A criança surda: linguagem e cognição numa perspectiva sociointeracionista. São Paulo: Plexus; 1997.




    7. Soares MAL. A educação do surdo no Brasil. Campinas, SP: Autores Associados; Bragança Paulista, SP: Edusf; 1999.




    8. Moura MC. O surdo: caminhos para uma nova identidade. Rio de Janeiro: Revinter; 2000.




    9. Rocha S. O Ines e a educação de surdos no Brasil. v. 1. Rio de Janeiro: Ines; 2007.




    10. Ryugo DK, Limb CJ. Brain plasticity: the impact of the environment on brain as it relates to hearing and deafness. In: Niparko J, ed. Cochlear Implants: Principles & Practices. 2. ed. Lippincott: Williams & Wilkins; 2009:19-37.




    11. Sampaio RLT. O desenvolvimento linguístico de um sujeito com surdez congênita profunda: a trajetória para a conquista de sua identidade como pessoa surda [dissertação]. Ribeirão Preto, SP: Universidade de São Paulo; 2008.




    12. Davis PA. Efects of acoustic stimuli on the waking humanbrain. J Neurophysiol. 1939;2:494-9.




    13. Aran JM, Le Bert G. Les réponses nerveuses cochléaires chez l’ homme image du fonctionnement de l’oreille etnouveau test d’audiometrie objective. Rev Laryngol Otol Rhinol. 1968;89:361-78.




    14. Schulman-Galambos C, Galambos R. Brainstem auditory evoked responses in premature infants. J Speech Hear Res. 1975;18:456-65.




    15. Hecox K, Galambos R. Brainstem auditory evoked responses in human infants and adults. Arch Otolaryngol. 1974;99:30-3.




    16. Sweetow RW. Auditory amplification. In: Lalwani AK, Grundfast K, ed. Pediatric Otology and Neurotology. Hagerstown, MD: Lippincott Raven Publishers; 1998. p. 581-93.




    17. Piza MRT. Aparelho de amplificação sonora individual: aspectos de ordem prática para o otorrinolaringologista. In: Caldas Neto S, Mello Júnior JF, Martins RHG, Costa SS, org. Tratado de otorrinolaringologia e cirurgia cervicofacial. Vol. II, 2ª ed. São Paulo: Roca. 2011:346-57.




    18. Eisen MD. History of the cochlear implant. In: Waltzman SB, Roland Jr JT, ed. Cochlear Implants. New York: Thieme Medical Publishers; 2006. p. 1-10.




    19. Abbud GAC, Almeida LA. Instituto Nacional de Educação de Surdos. Revista Fono Atual. 1998;2(5).




    20. Albres NA. A educação de alunos surdos no Brasil do fim da década de 1970 a 2005: análise dos documentos referenciadores [dissertação]. Campo Grande: UFMGS; 2005.




    21. Mazzota MJS. Educação especial no Brasil: história e políticas públicas. São Paulo: Cortez; 1999.




    22. Goldfeld M. A criança surda: a linguagem numa perspectiva sociointeracionista. 2. ed. São Paulo: Plexus; 2002.




    23. Fernandes E. Linguagem e surdez. Porto Alegre: Artmed; 2003.




    24. Brasil. Lei no 10.436/02 – Dispõe sobre a Língua Brasileira de Sinais – Libras – e dá outras providências. Página da Legislação. Secretaria de Educação Continuada, Alfabetização, Diversidade e Inclusão (Secadi) [on-line] [21 jan 2013]. Disponível em http://portal.mec.gov.br. 2002.




    25. Brasil. Decreto no 5.626/05 – Regulamenta a Lei 10.436/02, que dispõe sobre a Língua Brasileira de Sinais (Libras). Página da Legislação. Secretaria de Educação Continuada, Alfabetização, Diversidade e Inclusão (Secadi)[on-line] [21 jan 2013]. Disponível em http://portal.mec.gov.br. 2005.




    26. Brasil. Decreto Legislativo no 186 de 9/07/08 – Aprova o texto da Convenção sobre os Direitos das Pessoas com Deficiência e de seu Protocolo Facultativo, assinados em Nova York em 30 de março de 2007. Página da Legislação. Secretaria de Educação Continuada, Alfabetização, Diversidade e Inclusão (Secadi) [on-line] [21 jan 2013]. Disponível em http://portal.mec.gov.br. 2008.




    27. Brasil. Decreto no 6.949 de 25/08/09 – Promulga a Convenção Internacional sobre os Direitos das Pessoas com Deficiência e seu Protocolo Facultativo assinados em Nova York em 30 de março de 2007. Página da Legislação. Secretaria de Educação Continuada, Alfabetização, Diversidade e Inclusão (Secadi) [on-line] [21 jan 2013]. Disponível em http://portal.mec.gov.br. 2009.




    28. Brasil. Lei n° 12.319, de 1° de setembro de 2010. Regulamenta a profissão de Tradutor e Intérprete da Língua Brasileira de Sinais – LIBRAS. Disponível em: <http://www.planalto.gov.br/ccivil_03/_Ato2007-2010/2010/Lei/L12319.htm>. 2010.




    29. Brasil. Decreto no 7.611 de 17/11/2011 – Dispõe sobre a Educação Especial, o atendimento educacional especializado e dá outras providências. Página da Legislação. Secretaria de Educação Continuada, Alfabetização, Diversidade e Inclusão (Secadi) [on-line] [21 jan 2013]. Disponível em http://portal.mec.gov.br. 2011.




    30. Brasil. Lei nº 13.146, de 6 de julho de 2015. Institui a Lei Brasileira de Inclusão da Pessoa com Deficiência (Estatuto da Pessoa com Deficiência). Diário Oficial da União. Disponível em: <http://www.planalto.gov.br/ccivil_03/_ato2015-2018/2015/lei/l13146.htm>. 2015.




    31. Bento R, Miniti A, Leiner A, et al. The cochlear implant FMUSP-1: a Brazilian program presentation and its preliminary results. Rev Bras Orl. 1994;60(4)supl nº 1.




    32. Bevilacqua MC, Moret ALM, Costa OAC. Conceituação e indicação do implante coclear. In: Bevilacqua MC et al., org. Tratado de Audiologia. São Paulo: Santos; 2011. p. 409.




    33. Goffi-Gomez MVS, Guedes MC, Santanna SBG, et al. Critérios de seleção e avaliação médica e audiológica dos candidatos ao implante coclear: protocolo HCFMUSP. Int Arch Otorhinolaryngol. 2004;8(4):303-23.




    34. Strobel, Karin. As imagens do outro sobre a cultura surda. Florianópolis: Editora da UFSC; 2008.




    35. Andrioli MGP, Vieira CR, Campos SRL. Uso das tecnologias digitais pelas pessoas surdas como um meio de ampliação da cidadania. VII Encontro da Associação Brasileira de Pesquisadores em Educação Especial. Londrina. 2013;5.




    36. Corradi JAM. Ambientes informacionais digitais e usuários surdos: questões de acessibilidade. Tese de Doutorado. Dissertação Mestrado em Ciência da Informação (Faculdade de Filosofia e Ciências. Universidade Estadual Paulista, Marília), São Paulo. 2007;214.




    37. Costa CMM, Marinho MM, Marinho GS. M-Learning no ensino de Libras: avaliação de objetos de aprendizagem. Revista Expressão Católica. 2018;6(1):28-35.




    38. Miranda IM, Mourão VLA, Gediel ALB. As tecnologias da informação e comunicação (TICs) e os desafios da inclusão: a criação de aulas sinalizadas no contexto do ensino superior. Periferia. 2017;9(1):243-262.




    39. Vygotsky LS. A formação social da mente. São Paulo: Martins Fontes; 1984.




    40. Logothetis NK. The neural basis of the blood-oxigen-level dependent functional magnetic resonance imaging signal. Philos Trans R Soc Lond B Biol Sci. 2002;357(1424):1003-37.




    41. Neville HJ, et al. Cerebral organization for language in deafand hearing subjects: biological constraints and efects of experience. Proc Natl Acad Sci USA. 1998;95(3):922-9.




    42. Campbell R, Macsweeney M, Waters D. Sign language and the brain: a review. J Deaf Stud Deaf Educ. 2008;13(1):3-20.




    43. Macsweeney M, Woll B, Campbell R, et al. Neural systems underlying British Sign Language and audiovisual English processing in native users. Brain. 2002;125(7):1583-93.




    44. Newman AJ, Bavelier D, Corina D, et al. A critical period for right hemisphere recruitment in American Sign Language processing. Nat Neurosci. 2002;5(1):76-80.




    45. Valadão MN. Representação cortical da recepção e elaboração da Língua Brasileira de Sinais por meio de ressonância magnética funcional [tese]. Ribeirão Preto, SP: Universidade de São Paulo. 2011.




    46. Mayberry RI. O desenvolvimento cognitivo de crianças surdas: perspectivas recentes. In: Rapin SS, Boller F, Grafman J, ed. Neuropsicologia infantil. Amsterdã: Elsevier; 1992:51-68.




    47. Sharma A, Nash AA, Dorman M. Cortical development, plasticity, and reorganization in children with cochlear implants. J Commun Disord. 2009;42(4):272-9.




    48. Lazard DS, Giraud AL, Gnansia D, et al. Understanding the deafened brain: implications for cochlear implant rehabilitation. Eur Ann Otorhinolaryngol Head Neck Dis. 2012;129(2):98-103.




    49. Huttenlocher PR, Dabholkar AS. Regional difference in synaptogenesis in human cerebral cortex. J Comp Neurol. 1997;387(2):167-78.




    50. Lacerda CBF. Um pouco da história das diferentes abordagens na educação dos surdos. Cad Cedes. 1998;19(46).




    51. Yoshinaga-Itano C. From screening to early identification and intervention: discovering predictors to successful outcomes for children with significant hearing loss. J Deaf Stud Deaf Educ. 2003;8(1):11-30.


  




  

    

      [image: ]

    




    




    


  




  

    

      [image: ]

    




    




    Oswaldo Laércio Mendonça Cruz [image: ] Alessandra Zanoni [image: ] Sady Selaimen da Costa [image: ] Alice Lang Silva [image: ] Fernanda Dias Toshiaki Koga




    INTRODUÇÃO




    O aparelho auditivo, responsável pela percepção sonora, pode ser dividido, do ponto de vista funcional e anatômico, em periférico e central. O aparelho auditivo periférico, que engloba a orelha externa, a orelha média e a orelha interna, é responsável pela captação dos estímulos sonoros (energia acústica) provenientes do meio ambiente e pela sua transformação em energia elétrica. O labirinto posterior, composto pelos canais semicirculares e órgãos otolíticos, não faz parte da via auditiva, mas será descrito anatomicamente por conta de sua importante relação com a orelha interna, ou labirinto anterior. O aparelho auditivo central, formado pelo nervo coclear, pelos núcleos das vias auditivas do tronco cerebral e mesencéfalo, córtex auditivo temporal e vias subcorticais associativas, é responsável pelo processamento dos impulsos elétricos gerados pelo sensor periférico e proporciona a sensação de tonalidade e intensidade, além da atribuição de significado (cognição) a esses estímulos.




    A realização de implantes auditivos requer um bom conhecimento das estruturas anatômicas que podem ser encontradas durante as cirurgias para os diferentes tipos de implantes (de orelha média, coclear ou de tronco cerebral). Como a anatomia 3D do ouvido médio, do osso temporal, da cóclea, do ângulo pontocerebelar e do tronco encefálico é complexa, deve-se manter em mente que é difícil aprender a composição anatômica apenas a partir de um livro. O trabalho intensivo no laboratório de dissecção do osso temporal é essencial para a melhor compreensão dessas relações anatômicas.




    ANATOMIA DA ORELHA EXTERNA




    Pavilhão Auricular




    O pavilhão auricular inicia o receptor periférico da audição. É formado por uma matriz cartilaginosa irregular recoberta por pele e apresenta um formato característico, com depressões e elevações. Sua função básica, não essencial, é direcionar a energia acústica para o canal auditivo externo. Sua configuração normal permite a identificação das seguintes estruturas (Fig. 3-1):




    [image: ] Hélice: representa a margem superior e posterior, com um formato de curva descendente que, inferiormente, se estende até o lóbulo, formado por tecido fibroso e adiposo, sem cartilagem;




    [image: ] Concha auricular: é a depressão mais profunda do pavilhão, parcialmente dividida por uma saliência oblíqua, a cruz da hélice, formando uma porção superior (cimba) e uma porção inferior conhecida como concha. Esta última se encaminha em direção ao meato acústico externo. O limite superior e posterior da concha é formado por uma proeminência de forma semicircular denominada anti-hélice, que se divide, superiormente, em dois ramos – os ramos da anti-hélice – e forma a fossa triangular. Entre a hélice e a anti-hélice forma-se uma extensa depressão, chamada fossa escafoide;




    [image: ] Trago: anterior e lateralmente à concha encontra-se a cartilagem tragal, que marca o limite externo do meato acústico externo,




    [image: ] Antítrago: elevação cartilaginosa que se apresenta como uma projeção inferior da hélice, em situação oposta e discretamente abaixo do plano do trago.
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    Fig. 3-1. Pavilhão auricular (orelha externa). 1. Hélice; 2. concha; 3. cruz da hélice; 4. anti-hélice; 5. fossa escafoide; 6. trago; 7. antítrago; 8. lóbulo da orelha.




    A estrutura cartilaginosa do pavilhão, especialmente a porção anterior da concha e medial do trago, é uma continuação da porção cartilaginosa do meato acústico externo.




    Meato Acústico Externo




    O meato acústico externo constitui-se em um canal de forma arredondada que se estende da concha até a membrana timpânica e mede, aproximadamente, 2,5 cm de comprimento.




    Estruturalmente, o meato apresenta um terço lateral cartilaginoso e dois terços mediais ósseos. A cartilagem do meato, como já citado, é contínua à do pavilhão e apresenta, aproximadamente, 9 mm de comprimento. Medialmente, fixa-se na circunferência da parte óssea por tecido fibroso. A parte óssea, por sua vez, é mais estreita e mais comprida (16 mm) do que a cartilaginosa. É formada pelo osso timpanal (inferior e anteriormente), pela porção anterior da mastoide (posteriormente) e base da escama (superiormente). Assim, sua parede anterior mantém relação com a fossa mandibular; a parede superior, na sua extremidade lateral, está relacionada com a fossa média; e a parede posterior em contiguidade à porção mastóidea do osso temporal.




    A extremidade medial do meato ósseo é mais estreita do que a lateral e é marcada por um sulco, o sulco timpânico, onde se insere o ânulo fibrocartilaginoso da membrana do tímpano que se constitui no limite medial do canal auditivo externo.




    A pele que reveste o canal auditivo é fina e apresenta anexos dérmicos apenas na sua porção cartilaginosa do canal, onde é sensivelmente mais espessa. No seu tecido subcutâneo são encontradas glândulas sebáceas e ceruminosas, além de folículos pilosos. O cerume, encontrado no conduto, é uma composição de secreções das glândulas ceruminosas e sebáceas.




    Por transparência, o cabo do martelo pode ser sempre visualizado em membranas normais.




    É importante a inervação sensitiva da orelha externa, constituída pelos nervos auriculotemporal (ramo do mandibular), auricular magno (ramo do plexo cervical, C2 e C3) e o ramo auricular do vago. A concha também recebe ramos do facial e do glossofaríngeo.




    ANATOMIA DA ORELHA MÉDIA




    A fenda auditiva consiste na cavidade timpânica, na tuba auditiva e no sistema de células aéreas mastoides. A cavidade timpânica é um espaço irregular, preenchido com ar, dentro do osso temporal e posicionado entre a membrana timpânica (lateralmente) e o labirinto ósseo (medialmente). Ela contém os ossículos e os tendões que os ligam aos músculos da orelha média e é tradicionalmente dividida em três compartimentos: o epitímpano, o mesotímpano e o hipotímpano.




    O epitímpano, ou ático, encontra-se acima do nível das pregas maleolares e é separado do mesotímpano por uma série de membranas e pregas mucosas (o diafragma timpânico). O hipotímpano encontra-se abaixo do nível inferior do sulco timpânico e é contínuo com o mesotímpano. Os conteúdos da cavidade timpânica são os ossículos, os músculos tensor do tímpano e estapédio, o nervo corda do tímpano, o segmento timpânico do nervo facial e o plexo timpânico.




    Se imaginarmos que a cavidade timpânica é como uma caixa, podemos entender melhor sua disposição tridimensional e sua relação com as estruturas vizinhas (Fig. 3-2a,b): fossa média (superior), músculo tensor do tímpano e tuba de Eustáquio (anterior), canal auditivo externo (lateral), bulbo jugular e artéria carótida (inferior), cavidade mastóidea (posterior) e orelha interna (medial).
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    Fig. 3-2. (a) Limites da orelha média. 1. Martelo; 2. ramo longo da bigorna; 3. estribo; 4. janela oval; 5. janela redonda; 6. tuba auditiva; 7. promontório; 8. membrana timpânica; 9. conduto auditivo externo; 10. ligamentos maleolares. (b) Orelha média. 1. Parede lateral do ático; 2. espaço de Prussac; 3. processo lateral do martelo; 4. membrana timpânica; 5. cabo do martelo; 6. colo do martelo; 7. cabeça do martelo; 8. articulação incudomalear; 9. corpo da bigorna; 10. epitímpano ou ático; 11. processo cocleariforme e emergência do tendão do músculo do martelo; 12. crus anterior do estribo direcionando-se para a platina e janela oval; 13. articulação incudoestapediana; 14. processo piramidal e tendão do músculo do estribo; 15. hipotímpano.




    A seguir, descreveremos com mais detalhes cada um desses limites e sua importância nas cirurgias de implantes auditivos. Posteriormente, descreveremos cada uma das estruturas da orelha média e sua importância em cirurgias de implantes auditivos.




    Limites




    Superior




    O tegmen timpânico, uma fina placa óssea que separa o espaço da orelha média da fossa craniana média, é formado pelas porções petrosa e escamosa do osso temporal. A sutura petroescamosa, que não fecha até a vida adulta, pode fornecer uma via de acesso para infecção no espaço extradural em crianças. Quando se considera a otite média crônica, que frequentemente é causa de hipoacusia e consequente necessidade de implantes auditivos, devemos lembrar de uma estrutura chamada cog, uma crista óssea que se projeta do tégmen timpânico caudalmente para se posicionar anteriormente à cabeça do martelo. Ela divide o espaço epitimpânico posterior do anterior e deve ser explorada cirurgicamente, pois é um local onde o colesteatoma residual pode ser deixado.




    Anterior




    O terço superior da parede anterior da cavidade timpânica (que é bastante estreita como as paredes medial e lateral convergem) é geralmente pneumatizado e abriga o recesso supratubário – um pequeno nicho que pode ser separado do espaço epitimpânico anterior pelo diafragma timpânico. Abaixo, há um canal contendo o músculo tensor do tímpano que percorre a parede medial da cavidade timpânica envolta em uma fina bainha óssea até o martelo. O terço médio da parede anterior compreende o orifício timpânico da tuba auditiva, e o terço inferior da parede anterior consiste de um laminado de osso sobre a artéria carótida interna. Em cerca de 2% dos casos, o osso é deiscente, de modo que a artéria é exposta no protímpano.




    Lateral




    A parede lateral da cavidade timpânica é formada pela parede lateral óssea do epitímpano superiormente, a membrana timpânica centralmente e a parede lateral óssea do hipotímpano inferiormente. A parede epitimpânica lateral também é chamada de parede lateral do ático ou scutum (do latim, “escudo”). É fino e facilmente erodido pelo colesteatoma, deixando um sinal característico na tomografia computadorizada (TC) coronal de alta resolução.




    A membrana timpânica fica na extremidade medial do conduto auditivo externo e constitui a maior parte da parede lateral da cavidade timpânica. A maior parte da circunferência é espessada para formar um anel fibrocartilaginoso, o anel timpânico, que se encontra em um sulco do osso timpânico, o sulco timpânico. O sulco não se estende para a incisura de Rivinus na porção superior do canal, que é formado por parte da escama do osso temporal. A pequena região triangular da membrana timpânica acima das pregas maleolares, superior à incisura de Rivinus, é chamada de pars flácida.




    Inferior




    O assoalho da cavidade timpânica pode consistir em osso compacto ou pneumatizado e separa o hipotímpano da cúpula do bulbo jugular. Sua espessura pode variar de acordo com a altura do bulbo jugular. Ocasionalmente, o assoalho é deiscente, e o bulbo jugular é então coberto somente por tecido fibroso e uma membrana mucosa (uma informação importante a ser lembrada quando se eleva a porção inferior de um retalho timpanomeatal e em casos de implantes de orelha média).




    Posterior




    Em termos de implantes auditivos, esta é uma das regiões mais importantes da orelha média. Pela presença de estruturas nobres (como o segmento mastóideo do nervo facial), esse é um limite que merece atenção especial do cirurgião otológico.




    Na parte superior dessa parede, há uma abertura irregular da parede óssea chamada aditus ad antrum (ádito), que comunica o epitímpano posterior com o antro mastóideo. Abaixo, há uma pequena depressão, a fossa incudis, que abriga o ramo curto da bigorna e seu ligamento suspensor. Abaixo da fossa incudis e medial ao nervo corda do tímpano está a eminência piramidal, uma pequena projeção cônica com seu ápice apontando anteriormente e que abriga o músculo estapédio e seu tendão, o qual se insere na porção posterior da cabeça do estribo.




    O recesso facial é um sulco delimitado pelo nervo facial no seu trajeto mastóideo medialmente e pelo anel da membrana timpânica, lateralmente. O trajeto do nervo corda do tímpano é sempre medial à membrana timpânica, o que significa que o espaço entre o nervo facial e a corda permite acesso à orelha média a partir da mastoide sem romper a membrana timpânica – a timpanotomia posterior.




    O seio do tímpano é uma extensão posterior do mesotímpano na parede posterior e encontra-se medial ao nervo facial, à eminência piramidal e ao músculo estapédio (Figs. 3-3 e 3-4). Varia em tamanho e, quando extensivo, é provavelmente um dos locais de mais difícil acesso da orelha média, especialmente quando se opera apenas com o microscópio. A parede medial do seio do tímpano torna-se contínua com a porção posterior da parede medial da caixa timpânica no retrotímpano, sendo limitada inferiormente pelo subículo (uma extensão posterior do promontório, formando uma crista óssea) e superiormente pelo ponticulus (uma crista de osso do promontório, acima do subículo, até a eminência piramidal).




    

      [image: ]

    




    Fig. 3-3. Corte histológico da orelha média. 1. Ligamento anelar da membrana timpânica; 2. nervo corda do tímpano; 3. recesso do nervo facial; 4. nervo facial; 5. seio timpânico; 6. canal semicircular posterior; 7. rampa vestibular; 8. membrana timpânica e umbigo do martelo; 9. artéria carótida interna; 10. tuba auditiva.
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    Fig. 3-4. Visão endoscópica do recesso facial e do seio timpânico.




    Medial




    A parede medial separa a cavidade timpânica da orelha interna. O promontório é uma elevação arredondada que ocupa grande parte da porção central da parede medial e cobre parte da espira basal da cóclea. Posterior e superiormente no promontório fica a janela oval, uma abertura quase em forma de rim que conecta a cavidade timpânica com o vestíbulo e é fechada pela platina do estribo e seu ligamento anular. O nicho da janela redonda fica inferior e um pouco posterior ao nicho da janela oval, da qual é separado pelo subículo. A membrana da janela redonda geralmente fica fora do campo de visão, escondida pela borda saliente do promontório que forma o nicho e pelas dobras da mucosa dentro dela. A membrana é de formato oval e encontra-se em um plano perpendicular ao plano da platina do estribo. Um terceiro sulco ósseo, entre a espira basal da cóclea e o osso sobre o bulbo jugular, pode ser usado como um ponto de referência para separar o retrotímpano do hipotímpano, chamado de finículo (do latim, “limítrofe”).




    O canal do nervo facial (ou canal de Falópio), com sua direção anteroposterior, fica em posição superior ao promontório e à janela oval. Tem uma superfície lateral lisa e arredondada que frequentemente apresenta microdeiscências. Quando o osso é delgado ou se foi exposto à doença, há dois ou três vasos sanguíneos paralelos ao trajeto no nervo que se tornam visíveis. Estes são os únicos vasos sanguíneos retilíneos no ouvido médio e indicam claramente o nervo facial. O canal do nervo facial é demarcado anteriormente pelo processo cocleariforme, uma projeção curva do osso, anteriormente côncava, que aloja o tendão do músculo tensor do tímpano ao se virar lateralmente para o cabo do martelo. Posterior à janela oval, o canal facial começa a virar inferiormente à medida que inicia sua descida na parede posterior da cavidade timpânica.




    A região acima do nível do canal do nervo facial forma a parede medial do epitímpano. A cúpula do canal semicircular lateral é a principal característica da porção posterior do epitímpano, em posição posterior e um pouco lateralmente ao canal facial. Durante uma mastoidectomia, a relação triangular entre o canal semicircular lateral, o processo curto da bigorna e o nervo facial é bastante útil.




    Estruturas (Figs. 3-5 e 3-6)




    Após a delimitação da orelha média e o estabelecimento da relação com estruturas vizinhas, descreveremos a seguir as principais estruturas da orelha média com detalhes e sua relevância para as cirurgias de implantes auditivos.
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    Fig. 3-5. Orelha média após remoção da parede posterior do conduto auditivo externo. 1. Ramo curto da bigorna; 2. ramo longo da bigorna; 3. cabeça do estribo; 4. tendão do músculo estapédio; 5. processo piramidal; 6. nicho da janela redonda; 7. porção mastóidea do nervo facial; 8. canal semicircular lateral.
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    Fig. 3-6. Estruturas da orelha média. 1. Manúbrio do martelo; 2. corpo da bigorna; 3. ramo longo da bigorna; 4. ramo curto da bigorna; 5. estribo; 6. tendão do músculo estapédio nicho da janela redonda; 7. eminência piramidal; 8. canal semicircular lateral; 9. porção timpânica e mastóidea do nervo facial; 10. processo cocleariforme e tendão do músculo tensor do tímpano; 11. nicho da janela redonda; 12. tuba auditiva.




    Membrana Timpânica




    Como já mencionado, a membrana do tímpano serve como limite entre a orelha média e o canal auditivo externo. Apresenta usualmente forma elíptica, é fina e semitransparente. Apresenta um diâmetro vertical de aproximadamente 10 mm e anteroposterior de 8 mm. Está posicionada obliquamente, inclina-se medialmente de superior para inferior. Apresenta aspecto levemente côncavo na face externa em virtude da tração do manúbrio do martelo (cabo do martelo), aderido à face interna da membrana.




    O ponto mais deprimido no centro da membrana chama-se umbigo do tímpano e corresponde à extremidade do cabo do martelo. Superiormente, na extremidade superior do cabo, aparece uma projeção delgada formada pelo processo lateral (curto) do martelo. Desse ponto, se projetam as pregas maleares anterior e posterior, que se dirigem ao sulco timpânico do anel timpânico. A pequena área triangular delimitada por essas pregas é denominada parte flácida da membrana timpânica. A parte flácida é fina e frouxa e insere-se diretamente na incisura timpânica do osso timpânico. A parte tensa da membrana está firmemente distendida inferiormente à parte flácida e fixada ao osso por meio de um ânulo fibroso que se encaixa no sulco timpânico do meato acústico externo.




    A parte tensa apresenta normalmente três camadas:




    [image: ] A camada externa, derivada da pele, com epitélio estratificado, que reveste o canal auditivo externo. Pequenos vasos sanguíneos que trafegam pelo tecido conjuntivo subepitelial podem ser visualizados à otoscopia;




    [image: ] A camada intermediária fibrosa, formada por dois estratos: o superficial ou externo, de fibras radiais, e o interno, de fibras circulares. Fibras transversas e parabólicas também são encontradas entre os estratos circular e radial;




    [image: ] A camada interna ou camada mucosa, contínua à mucosa que forra a cavidade timpânica.




    Os nervos sensitivos da membrana timpânica provêm do ramo auriculotemporal (nervo mandibular, ramo do trigêmeo), do ramo auricular do vago e do ramo timpânico do glossofaríngeo.




    Em cirurgias de implante coclear, deve-se tomar cuidado para não danificar o anel timpânico durante a timpanotomia posterior, uma vez que essa estrutura fica a apenas alguns milímetros de distância da corda do tímpano.




    Tuba Auditiva




    A tuba auditiva, ou tuba faringotimpânica, é um canal osteocartilaginoso que comunica a cavidade do tímpano com a nasofaringe. Esse canal permite a ventilação da orelha média e mantém o equilíbrio da pressão do ar nas duas faces da membrana do tímpano. Permite também a drenagem de secreções produzidas pelo mucoperiósteo em direção à nasofaringe.




    A tuba mede cerca de 36 mm de comprimento, é óssea no terço proximal e fibrocartilaginosa nos dois terços distais. É mais calibrosa junto à cavidade timpânica (porção óssea) e se estreita gradualmente até o istmo, início da porção fibrocartilaginosa.




    O óstio timpânico da tuba localiza-se na parede anterior da cavidade timpânica, a cerca de 4 a 5 mm acima do assoalho do hipotímpano.




    Sua parte cartilaginosa mede cerca de 26 mm de extensão, termina na parede lateral da nasofaringe e forma o óstio faríngico da tuba. A mucosa da tuba cartilaginosa é contínua com a da faringe e mostra epitélio colunar pseudoestratificado ciliado. Podem também ser identificados epitélio cuboide ciliado e células caliciformes com glândulas tubuloacinosas.




    A porção lateral cartilaginosa da tuba está relacionada com o músculo tensor do véu palatino, considerado o músculo dilatador da tuba.




    A luz da porção cartilagínea da tuba permanece fechada e abre-se durante o bocejo e o tempo faríngeo da deglutição.




    Martelo




    É o maior e mais lateral dos três ossículos da orelha média. Mede de 8 a 9 mm de comprimento e compreende cabeça, colo, processo lateral, processo anterior e manúbrio ou cabo. A cabeça do martelo localiza-se no epitímpano, tem forma ovoide e apresenta uma face articular com a bigorna (articulação incudomalear). O colo é um estreitamento ósseo inferior à cabeça, que continua inferiormente com o processo lateral, uma elevação óssea lateral. Inferiormente, o cabo é uma porção longa, com a extremidade achatada em forma de espátula firmemente presa à membrana do tímpano. Esse ossículo é sustentado por sua fixação na membrana do tímpano, pelo músculo tensor do tímpano, pelos ligamentos maleares e pela articulação com a bigorna e com seus ligamentos suspensores.




    O músculo tensor do tímpano, que ocupa o semicanal ósseo superior à tuba auditiva, se reflete lateralmente a partir do processo cocleariforme para se inserir na face medial do colo e do manúbrio do martelo. Esse músculo mede aproximadamente 2 cm e recebe inervação motora a partir do nervo trigêmeo. Sua função é tracionar a membrana do tímpano e, juntamente com o músculo do estapédio, limitar os movimentos da cadeia ossicular.




    O martelo é um marco secundário na cirurgia de implante auditivo. Contudo, o tendão do músculo tensor do tímpano é um marco importante na orelha média para identificação da parte horizontal do nervo facial.




    Bigorna




    É formada por um corpo, um processo curto e um processo longo que apresenta, na sua extremidade, o processo lenticular. O corpo da bigorna apresenta forma cuboide, com uma face articular, em forma de sela, com a cabeça do martelo. O processo curto da bigorna estende-se posteriormente. O processo longo estende-se inferior, paralela e posteriormente ao manúbrio do martelo e termina no processo lenticular que se articula com a cabeça do estribo e forma a articulação incudoestapediana.




    O processo curto da bigorna tem grande importância na cirurgia de implante coclear. Ele projeta-se posteriormente e está alojado na fossa incudis, logo anterolateral à eminência do canal semicircular lateral. Este é um marco importante para a realização da timpanotomia posterior no recesso facial.




    Estribo




    É o menor e mais medial componente da cadeia ossicular. Mede, aproximadamente, 3,2 mm de altura e é formado pela cabeça e por dois ramos ou crura, que terminam na platina, plataforma óssea que pode apresentar forma oval, elíptica ou reniforme, que se articula com a janela oval (janela do vestíbulo) por meio do ligamento anular fibroelástico.




    O músculo estapédio insere-se na cabeça e nas crura posteriores do estribo e origina-se da eminência piramidal na parede mesotimpânica posterior, onde esse músculo está oculto no osso, anteromedialmente ao nervo facial. Seu comprimento pode variar. Para melhorar o acesso à janela redonda durante a realização da timpanotomia posterior, esse músculo deve, às vezes, ser esqueletizado ou mesmo descoberto.




    A contração do músculo estapédio inclina o estribo e sua platina, e a tensão resultante no ligamento anular limita a transmissão do som no ouvido interno, protegendo até certo ponto o ouvido interno do trauma sonoro. Essa contração é vista quando as terminações da cóclea e do nervo coclear são estimuladas em um estímulo de 80 a 100 dB. Essa é a função fisiológica do reflexo do estapédio. Além disso, o reflexo do estapédio também pode ser usado para testar a posição correta do eletrodo na cóclea durante a cirurgia de IC: o reflexo do estapédio elétrico.




    Janela Oval




    A janela oval é cercada por importantes pontos de referência: o promontório inferiormente, o canal de Falópio com o segmento timpânico do nervo facial superiormente, o processo cocleariforme anteriormente e a eminência piramidal posteriormente. A janela oval e o estribo são pontos de referência para a janela redonda, pois podem ser vistos através do recesso facial, enquanto a janela redonda nem sempre é tão facilmente visível. A janela redonda é mais medial e caudal à janela oval e, principalmente, perpendicular na sua orientação. Especialmente, quando há ossificação da janela redonda, a janela oval, o estribo e o promontório tornam-se os pontos de referência mais importantes para a realização de cocleostomia.




    Nervo Facial




    O nervo facial, sétimo par craniano, não tem relação funcional com o sistema coclear e vestibular, mas mantém uma estreita relação anatômica com o oitavo nervo e as estruturas da orelha média. O facial é um nervo misto com cinco componentes funcionais. Tem origem aparente no sulco bulbopontino por meio de duas raízes, uma maior, motora, o nervo facial propriamente dito, e outra menor, a raiz sensitiva e visceral, conhecida como nervo intermédio de Wrisberg. O nervo facial, juntamente com o vestibulococlear, penetra no meato acústico interno, no fundo do qual o facial e o intermédio formam um único tronco que entra no canal do facial (canal de Falópio), e daí percorre um complexo trajeto dentro do osso temporal.




    As fibras que compõem o nervo facial são:




    [image: ] Eferentes viscerais especiais, que se destinam aos músculos da mímica, do estapédio, do estilo-hióideo e do ventre posterior do digástrico;




    [image: ] Eferentes viscerais gerais, responsáveis pela inervação (fibras secretoras pré-ganglionares) das glândulas lacrimal, submandibular e sublingual. As fibras para as glândulas submandibular e sublingual integram o nervo corda do tímpano. As fibras para a glândula lacrimal são parte do nervo petroso superficial maior, que forma o nervo do canal pterigóideo (nervo vidiano);




    [image: ] Aferentes viscerais especiais, que conduzem impulsos gustativos dos dois terços anteriores da língua (por meio do nervo corda do tímpano) e da fossa tonsilar e do palato (via nervo petroso superficial maior);




    [image: ] Aferentes viscerais gerais, responsáveis pela sensibilidade de parte da mucosa do nariz, da faringe e parte do palato mole;




    [image: ] Aferentes somáticas gerais, que suprem parte da sensibilidade do meato acústico externo e a região da concha do pavilhão da orelha.




    O segmento intracraniano do nervo facial mede cerca de 24 mm e se estende desde a ponte até o meato acústico interno; o segmento meatal desenvolve trajeto de 10 a 15 mm acompanhado pelo nervo intermédio dentro do conduto auditivo interno e em posição superior ao ramo coclear. Na região anterior e superior do fundo do meato, penetra no canal facial. Nesse ponto penetra o canal de Falópio, sofre um estreitamento, desenvolve uma curva suave ascendente e forma o segmento labiríntico, com cerca de 3 a 4 mm, até atingir o gânglio geniculado, onde, bruscamente, se volta posterior e inferiormente para o segmento timpânico. O ângulo entre os segmentos labiríntico e timpânico é muito variável, em média de 75°, e constitui o que se denomina primeiro joelho do facial. Do gânglio emerge o nervo petroso superficial maior. O segmento timpânico mede de 10 a 12 mm e transita na parede labiríntica da cavidade timpânica (parede medial), formando uma leve proeminência. Mais posteriormente, após percorrer o limite superior do nicho da janela oval, desenvolve uma angulação descendente de 95° a 125°, conhecida como segundo joelho, formando o segmento mastóideo ou vertical, que desenvolve um percurso de 13 mm até alcançar o forame estilomastóideo.




    O nervo motor para o músculo do estapédio e o nervo corda do tímpano se originam do segmento mastóideo. O primeiro nasce em frente à eminência piramidal na parede posterior da cavidade do tímpano e desenvolve pequeno trajeto anterior até penetrar no músculo. O nervo corda do tímpano nasce acima do forame estilomastóideo e corre dentro de um canalículo próprio na parede posterior até penetrar na cavidade timpânica. Atravessa a cavidade, passa entre o cabo do martelo e o ramo longo da bigorna e penetra em outro canalículo situado na extremidade medial da fissura petrotimpânica. Segue por essa fissura até a fossa infratemporal, onde, medial ao músculo pterigóideo lateral, reúne-se com o nervo lingual e, juntos, distribuem-se para os dois terços anteriores da língua.




    O segmento timpânico do nervo facial, cujo trajeto foi pormenorizado anteriormente, tem importante relevância cirúrgica na altura do seu segundo joelho, quando inicia o trajeto mastóideo. Nessa seção curva, o nervo fica posicionado inferior e medial ao canal semicircular lateral e corre quase paralelamente a ele. O processo curto da bigorna localiza-se lateralmente ao nervo e ao canal semicircular lateral. Essa posição deve ser lembrada no início da timpanotomia posterior, e deve-se manter em mente que o segmento vertical do nervo facial, ou segmento mastóideo, pode variar em anatomia não apenas em malformações ou pacientes sindrômicos. Uma posição aberrante do nervo, inferiormente à janela oval ou dividido em ramos, pode ser encontrada. Imagens tomográficas coronais podem fornecer informações pré-operatórias valiosas sobre a anatomia individual e o curso do nervo facial.




    Nervo Corda do Tímpano




    Este nervo contém fibras sensoriais para o paladar e fibras secretoras que inervam as glândulas salivares submandibulares e sublinguais. Ele pode ramificar-se do segmento mastóideo do nervo facial em um nível variável, logo acima do forame estilomastóideo, em um nível superior ou até inferior, e a importância dessa variação é que o tamanho da timpanotomia posterior é definido pelo ângulo entre a corda do tímpano e o nervo facial.




    Processo Cocleariforme




    Este é um importante marco no osso temporal, principalmente quando os ossículos não estão presentes, pois define a posição da porção timpânica do nervo facial. Em cirurgias onde há uma cóclea ossificada, o processo cocleariforme é o principal marco para encontrar a espira apical da cóclea, localizada diretamente medialmente a essa estrutura. Quando o processo cocleariforme está também erodido, o cog pode ser usado como referência, pois fica localizado no mesmo plano que o processo cocleariforme.




    Janela Redonda (Fig. 3-7)




    A janela redonda é coberta superiormente por uma saliência óssea, especialmente superoposterior, que cria o seu nicho. Sua posição se dá num plano principalmente horizontal, ligeiramente inclinado anteriormente. Essa projeção óssea (“lábio”) geralmente dificulta a visualização direta da membrana. Além disso, uma pseudomembrana, que consiste em uma camada mucosa que fecha o nicho da janela redonda, está frequentemente presente, sendo reconhecível por uma cor esbranquiçada, diferente da cor cinza-escura normal da membrana verdadeira. É importante lembrar durante a remoção do “lábio” ósseo da janela redonda que a abertura do aqueduto coclear pode estar de 0 a 5 mm da borda da membrana da janela redonda, onde ele termina inferiormente na escala timpânica.
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    Fig. 3-7. Timpanotomia posterior com visualização da janela redonda. 1. Ramo curto da bigorna; 2. incus butress; 3. tendão do músculo estapédio; 4. nicho da janela redonda; 5. porção mastóidea do nervo facial; 6. canal semicircular lateral.




    Carótida Interna Intrapetrosa




    Apesar de não ser propriamente uma estrutura da orelha média, a artéria carótida interna (ACI), especialmente em seu trajeto intrapetroso, é uma estrutura nobilíssima com relação muito íntima com as demais estruturas da orelha média, especialmente a cóclea. Dessa forma, o entendimento das suas relações anatômicas tridimensionais com a orelha média e interna é fundamental para a cirurgia otológica de reabilitação auditiva. Especialmente quando ocorrem distorções anatômicas causadas por doenças primárias da região, o conhecimento de pontos de referência constantes entre a carótida intrapetrosa (CIP) e as estruturas circunjacentes se torna ainda mais imperativo. A seguir, faremos uma descrição preliminar da anatomia deste importante vaso nessa região e pontuaremos as relações de maior constância anatômica.1




    A ACI, segundo ramo da bifurcação da artéria carótida primitiva, começa ao nível da borda superior da lâmina da cartilagem tireoide, passa profundamente ao ventre posterior do digástrico e do estilo-hióideo e é interseccionada no seu trajeto ascendente pelas artérias occipital e auricular posterior, passando adiante dos nervos glossofaríngeo e espinhal. A veia jugular interna e o nervo vago localizam-se predominantemente em posição lateral.




    Na base do crânio, ela penetra no canal carótico, que está situado no corpo do osso temporal anteriormente ao forame jugular. Nesse canal a artéria cursa um trajeto complexo, sendo aí denominada de CIP. Nessa posição, a ACI apresenta-se envolta em uma bainha de tecido conjuntivo firme e divide-se em uma porção vertical (proximal) e uma horizontal (distal) unidas através do “joelho carótico”, assim denominado por Paullus et al.2




    O segmento inferior da porção vertical guarda relações importantes com o processo estiloide e o golfo da jugular. O segmento médio desta porção situa-se anteromedialmente à espira basal da cóclea e medialmente ao anel timpânico, exigindo esta relação a especial atenção do cirurgião otológico, principalmente quando necessárias abordagens à espira apical da cóclea. Já o segmento superior localiza-se inferomedialmente ao semicanal do músculo tensor do tímpano e medialmente à delgada (e, por vezes, deiscente) lâmina óssea da parede medial da tuba auditiva.




    A porção horizontal nasce posterolateralmente ao joelho carótico, onde se situa anteroinferiormente e medialmente ao processo cocleariforme, medialmente ao orifício de abertura da tuba auditiva e anteriormente à cóclea. A partir desse ponto, a CIP cursa anteromedialmente dentro do canal até emergir no ápice petroso, passando acima do forame lácero. Nessa região guarda uma relação muito importante com o gânglio de Gasser, do qual é separada por uma fina lâmina óssea ou, menos frequentemente, apenas por dura-máter.




    Através de uma minuciosa análise histológica de ossos temporais foi possível estabelecer as relações anatômicas mais constantes entre a CIP e estruturas da orelha média e orelha interna. Em estudo de Costa et al. foram analisados 50 ossos temporais saudáveis, o que permitiu estabelecer as seguintes estruturas como as mais constantes em relação à CIP (avaliação feita através de coeficiente de variação) e que apresentavam as seguintes medidas de distância em relação à CIP:




    [image: ] Inserção do processo cocleariforme no promontório (IPC): 10 mm;




    [image: ] Margem anterior da janela oval (MAJO): 8 mm;




    [image: ] Lábio ósseo da janela redonda (LOJR): 7,5 mm;




    [image: ] Processo piramidal (PP): 10 mm;




    [image: ] Ampola do canal semicircular posterior (ACSP): 8,5 mm.




    As distâncias médias do canal carótico à espira apical e basal da cóclea na sua secção mediomodiolar foram de 2,58 mm e 2,06 mm, respectivamente. A distância do canal carótico à espira basal da cóclea ao nível da membrana da janela redonda foi de 1,07 mm; portanto, a parede coclear deve ser considerada tecnicamente como o limite anterior da dissecção, caso não haja interesse de se expor a CIP.




    As distâncias dos pontos de referência localizados na orelha média (IPC, MAJO, LOJR, PP) apresentaram as maiores constâncias. Contudo, pela sua posição anatômica estratégica e constância, a IPC constitui-se em um dos pontos de referência mais valiosos do osso temporal.




    ANATOMIA DA ORELHA INTERNA




    A orelha interna pode ser dividida de acordo com sua função – equilíbrio e audição – e com sua posição em posterior (vestíbulo, contendo os órgãos otolíticos, e canais semicirculares) e anterior (cóclea). Além disso, estruturalmente, também pode ser dividida em labirinto ósseo e membranoso. A seguir, descreveremos brevemente as distintas estruturas do labirinto ósseo e, com mais profundidade, as do labirinto membranoso com suas respectivas funções sensoriais.




    Labirinto Ósseo/Cápsula Ótica




    O labirinto ósseo, ou cápsula ótica, está incrustado na parte petrosa do osso temporal e abriga o labirinto membranoso sensorial. Sua parede lateral constitui a parede medial da cavidade timpânica. Na sua face medial, encontra-se o fundo do meato acústico interno (Fig. 3-8).
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    Fig. 3-8. Labirinto ósseo. 1. Orelha média com articulação incudomalear; 2. vestíbulo ósseo; 3. cóclea; 4. canal semicircular lateral; 5. canal semicircular superior; 6. canal semicircular posterior; 7. fim da porção labiríntica do nervo facial penetrando no gânglio geniculado; 8. nervo coclear próximo ao canal coclear e modíolo; 9. meato acústico interno com nervo facial e coclear.




    Apresenta três porções: os canais semicirculares (posteriormente), a cóclea (anteriormente) e o vestíbulo, entre essas duas porções. É revestido por endósteo e preenchido pela perilinfa, que ocupa os chamados espaços perilinfáticos (vestíbulo, rampas timpânica e vestibular, canais semicirculares e o ducto perilinfático) e tem composição semelhante à do líquido cerebrospinal e do extracelular.




    Como mencionado, o vestíbulo ocupa uma posição central entre o labirinto posterior e anterior e forma uma câmara ovalada com, aproximadamente, 4 mm de diâmetro. Anteroinferiormente, se comunica com a cóclea; posterossuperiormente, com canais semicirculares; e, na sua parede lateral, voltada para a cavidade timpânica, posiciona-se a janela oval.




    Canais Semicirculares




    Os canais semicirculares lateral, superior e posterior estão posicionados superiormente em relação ao vestíbulo. Os canais ocupam os três eixos ortogonais do espaço e formam ângulos retos uns com os outros. Cada canal descreve um arco de 240°, e sua secção transversa apresenta um diâmetro entre 0,8 e 1 mm. Cada canal tem um ramo simples e um ampular, que abriga a crista ampular sensorial. Apesar de serem três canais, apenas cinco orifícios abrem-se no vestíbulo. Isso se deve à junção do ramo simples do canal superior com o simples do posterior, que forma o ramo comum (crus commune).




    A proeminência do canal semicircular lateral na parede medial do antro mastóideo inclina-se 30° a partir de uma linha horizontal verdadeira/visão cirúrgica, indo de anterior-superior a posterior-inferior. Na extremidade anterior do canal semicircular lateral, ele se alarga para formar a ampola lateral que acomoda as células sensoriais e se abre para o utrículo. Está localizado na parede medial do ático posterior.




    Os outros dois canais semicirculares estão localizados quase perpendicularmente ao canal semicircular lateral. O canal semicircular posterior encontra-se logo posterior ao canal semicircular lateral, e a borda posterior do canal semicircular lateral aponta quase para o centro do canal semicircular posterior (a linha de Donaldson, uma linha imaginária que “bifurca” o canal semicircular lateral e separaria o canal semicircular posterior em partes iguais superiores e inferiores). O canal semicircular posterior está localizado quase paralelo à dura-fossa posterior. Sua ampola está localizada na sua extremidade inferior, medial ao segmento mastóideo do nervo facial. A extremidade superior do canal semicircular posterior une-se ao canal semicircular superior, formando a cruz comum.




    O canal semicircular superior está localizado logo abaixo da fossa craniana média. Sua ampola está na extremidade anterior, superomedialmente à ampola do canal semicircular lateral. A artéria subarqueada pode ser encontrada centralmente no canal semicircular superior e é um ramo da artéria auditiva interna, que irriga o labirinto.




    Cóclea e Promontório




    O promontório é a proeminência localizada anteroinferiormente à janela oval e anterior à janela redonda e corresponde à espira basal da cóclea. O nervo Jacobson, um ramo do nervo glossofaríngeo (NC IX), pode ser encontrado cruzando o promontório.




    A cóclea, que apresenta aspecto de um caracol, é composta por um canal com 30 mm de extensão, em espiral, dispostos em dois giros e meio. Sua forma é cônica, com a base alargada medindo de 8 a 9 mm de diâmetro e 5 mm de altura, da base ao ápice. Sua base corresponde ao fundo do meato acústico interno, no qual se encontra a área crivosa por onde penetram as fibras da divisão coclear do oitavo nervo craniano.




    A cóclea está posicionada de forma que seu ápice aponta em direção anterior e levemente superior. Os 2 giros e meio da cóclea giram em torno de um cone ósseo localizado centralmente, o modíolo. Ele contém as fibras do nervo coclear e as células do gânglio espiral, as quais originam-se do fundo do conduto auditivo interno. A partir do modíolo, uma projeção óssea, a lâmina espiral óssea, se estende paralelamente aos giros, semidividindo a cavidade em dois espaços. A membrana basilar e, subsequentemente, o ligamento espiral membranoso conectam a borda da lâmina espiral óssea à superfície lateral dos giros cocleares, dividindo (por completo) a cavidade em escala vestibular e escala timpânica.




    A estrutura membranosa, entre as duas escalas, é chamada de escala média e localiza-se lateralmente à lâmina espiral óssea. Essa é a escala onde o órgão de Corti está localizado. Além disso, devemos lembrar que a janela redonda corresponde ao “final” da escala timpânica e a janela oval corresponde ao “início” da escala vestibular.




    É fundamental a compreensão dessa anatomia na inserção dos eletrodos de estimulação do implante coclear. A sua inserção na rampa timpânica permite, na maioria das vezes, o posicionamento do feixe abaixo da lâmina espiral óssea e da membrana basilar e preserva a anatomia do órgão de Corti. Para isso, devemos lembrar que, dentro da cóclea, o ligamento espiral e a estria vascular localizam-se ao longo da parede lateral. Na espira basal, a localização da membrana basilar muda de uma posição paralela e muito próxima da janela redonda para um plano vertical no meio da espira basal. Seguindo essa mudança no plano da membrana basilar, a escala timpânica também muda de posição dentro do giro basal. Próximo à janela redonda, a escala timpânica está situada mais posteriormente, mas, ao nível da espira basal, fica em posição mais medial e inferior. Essa anatomia tem consequências para a cirurgia de implante coclear. A abertura da janela redonda deve ser realizada anteroinferiormente, de modo a manter-se afastada da membrana basilar, que fica na parte superior da janela redonda. A direção de inserção do eletrodo coclear deve ser anteroinferior também, para não danificar a membrana basilar ou o ligamento espiral ósseo.




    Em relação a sua vizinhança, a cóclea tem marcos anatômicos de suma importância. Anteriormente, está próxima à artéria carótida interna; portanto, quando da realização de labirintectomia com broqueamento do giro basal da cóclea, deve-se ter cuidado com essa relação anatômica pelo risco de dano a essa vital estrutura vascular. Em algumas variações da cirurgia de implante colear, quando a inserção do eletrodo não pode ser realizada pela espira basal, pode ser realizada inserção via giro apical. Nessas situações é importante lembrar que o giro médio da cóclea pode ser encontrado de 3 a 4 mm anterior à platina do estribo, enquanto o giro apical é medial ao processo da cocleariforme. A remoção do músculo tensor do tímpano proporciona melhor acesso ao giro apical.




    Labirinto Membranoso




    O labirinto membranoso é formado por um sistema de vesículas e ductos preenchidos por um líquido, a endolinfa, de composição intracelular. Esse conjunto está em sua maior parte circundado pelo espaço perilinfático e sustentado por tecido conjuntivo dentro do labirinto ósseo. Divide-se em: ducto coclear, utrículo, sáculo, os três ductos/canais semicirculares e suas ampolas, o saco e o ducto endolinfáticos.




    Ducto Coclear




    O ducto coclear consiste em um ducto membranoso de forma espiralada inserido entre a lâmina espiral óssea, internamente, e a parede óssea da cóclea, externamente, e apoiado sobre a membrana basilar. Apresenta forma triangular em sua secção transversa, sendo suas paredes o ligamento espiral (lateral), a membrana vestibular, ou membrana de Reissner (superior), e a membrana basilar (inferior).




    O ducto coclear inicia-se no vestíbulo como um fundo de saco, conectado ao sáculo através do ducto reuniens e, ao longo da cóclea óssea, projeta-se pelas duas voltas e meia e termina no ápice da cóclea. Essas circunvoluções recebem o nome de giro basal, giro médio e giro apical, de inferior para superior.




    A lâmina espiral óssea é formada por duas lamínulas de osso que delimitam diminutos canais por onde passam os filetes nervosos procedentes do gânglio de espiral do ramo coclear do nervo vestibulococlear, que se direcionam às células ciliadas do órgão de Corti. A metade superior da lâmina espiral óssea está praticamente dentro do ducto coclear, o periósteo que a reveste é muito espessado e forma o limbo da lâmina espiral, onde se prende à membrana de Reissner. Na sua borda inferior se prende a extremidade interna da membrana basilar.




    A parede lateral da cóclea é formada por um espessamento do endósteo denominado ligamento espiral, composto por células de tecido conjuntivo, fibrócitos, substância intercelular e uma importante rede vascular. Medialmente a esse ligamento, prende-se a borda lateral da membrana basilar. Acima do ligamento espiral e abaixo do ponto de fixação da membrana de Reissner, uma rica rede de capilares forma a estria vascular, a qual é responsável pelo transporte de íons que mantêm a composição da endolinfa. Admite-se também que apresente capacidade de produzir e absorver endolinfa.




    A membrana basilar se estende do lábio livre da lâmina espiral óssea ao ligamento espiral e alcança 104 micrômetros de largura na extremidade basal e 504 micrômetros na extremidade apical. A resistência da membrana basilar é devida à camada de fibras colágenas radiais que se estende da lâmina espiral até as fibras do ligamento espiral, que forma um sistema que supostamente estaria em tensão. Da base da cóclea até o ápice, o comprimento e a largura das fibras aumentam. Na porção da membrana basilar situada na área das células ciliadas as fibras são muito mais finas do que as próximas à lâmina espiral. A essa camada fibrilar foi atribuído um importante significado funcional, por ser considerada um ressonador. Sobre a membrana basilar se assenta o órgão de Corti.




    Órgão de Corti (Fig. 3-9)




    O órgão de Corti é formado por uma série de estruturas de origem epitelial. Centralmente reconhecem-se duas séries de células chamadas colunares internas e colunares externas, também conhecidas como pilares. As bases ou placas pediosas são largas e apoiam-se na membrana basilar. Guardando certa distância entre si e inclinando-se uma de encontro à outra até unirem-se na sua extremidade apical, formam, juntamente com a membrana basilar, o túnel de Corti. Medialmente aos pilares internos, há uma única fileira de células sensoriais: as ciliadas internas. Lateralmente aos pilares externos há três ou quatro fileiras de células ciliadas externas, suportadas por células de sustentação conhecidas como células de Deiters, Hensen, Claudius e Boettcher. As células ciliadas internas e externas constituem os receptores auditivos primários. Os ápices dessas células ciliadas contêm tufos para 50 a 100 estereocílios, e suas bases estão em contato com as terminações das fibras do ramo coclear do oitavo nervo craniano.




    

      [image: ]

    




    Fig. 3-9. Órgão de Corti. 1. Membrana tectória; 2. célula ciliada interna; 3. túnel de Corti; 4. células ciliadas externas; 5. células de sustentação; 6. membrana basilar; 7. lâmina espiral óssea; 8. fibras do nervo coclear. RV: rampa vestibular; RT: rampa timpânica.




    As células ciliadas externas têm cerca de 100 estereocílios no giro basal e cerca de 50 a 80 no médio e apical. Esses cílios são mais longos do que os das células internas e dispostos num arranjo em forma de “W”, com a base voltada para o ligamento espiral. As células ciliadas externas, em número de 20 mil, também são mais longas do que as internas, e seus cílios tocam a superfície inferior da membrana tectória. A membrana tectória é uma estrutura gelatinosa, rica em água, colocada sobre o órgão de Corti. Estruturalmente, consiste em uma matriz gelatinosa que contém minúsculas fibrilas. Fixa-se no limbo vestibular da lâmina espiral óssea, medialmente, e apresenta a sua borda externa livre, próxima ao nível das células de Hensen.




    A membrana vestibular (Reissner) separa o ducto coclear da rampa vestibular. É uma lâmina delgada de 0,003 mm de espessura que se estende do limbo da lâmina espiral óssea até a parte mais alta do ligamento espiral, imediatamente acima da estria vascular. É formada por duas camadas de células epiteliais separadas por uma fina lâmina basal.




    Sáculo e Utrículo




    Dentro do vestíbulo ósseo encontram-se o sáculo e o utrículo. O utrículo é a maior das duas vesículas, de forma ovoide, ocupa o recesso elíptico na região posterossuperior do vestíbulo e recebe as aberturas dos canais semicirculares. O sáculo é uma vesícula de forma ovoide localizada no recesso esférico do vestíbulo, junto à abertura da rampa vestibular da cóclea, onde se liga ao ducto coclear através do ducto reuniens. Em ambas as estruturas se reconhece o seu órgão funcional, as máculas, que abrigam células sensoriais ciliadas.




    Ducto Endolinfático




    O ducto endolinfático nasce da junção dos ductos utricular e sacular, em forma semelhante a um Y, em que os dois pequenos braços superiores representam os ductos utricular e sacular, respectivamente, e o prolongamento inferior, o ducto endolinfático. Esse se dirige medial e inferiormente dentro do aqueduto vestibular para terminar no saco endolinfático, dobra meníngea situada a meia distância entre o meato acústico interno e o seio sigmoide, na região conhecida como triângulo de Trautmann, na face medial da porção petrosa do temporal.




    Inervação do Labirinto Membranoso




    Os ramos cocleares e vestibulares superior e inferior formam o nervo vestibulococlear, também conhecido como estatoacústico, reconhecido como o oitavo nervo craniano. Emerge entre a ponte e o bulbo no ângulo pontocerebelar, imediatamente à frente do flóculo cerebelar. Penetra no meato acústico interno juntamente com os nervos facial e intermédio e, no fundo do meato, divide-se nos ramos coclear e vestibular superior e inferior. Esses nervos recebem as informações dos sensores periféricos do sistema vestibulococlear e dirigem-se aos seus núcleos no tronco cerebral através do conduto auditivo interno e ângulo pontocerebelar.




    O conduto auditivo interno é um canal ósseo revestido por dura-máter e aracnoide, que aloja também os nervos facial e intermédio e as artérias e veias labirínticas internas, além dos ramos vestibulococleares. Seu limite medial é o poro acústico interno, na face medial da porção petrosa do osso temporal, e termina no fundo do meato (extremidade lateral). O fundo do conduto é dividido horizontalmente em duas partes por uma crista proeminente, a crista falciforme, ou transversa. O compartimento superior à crista falciforme está subdividido por uma crista vertical conhecida como barra de Bill. A metade anterior do compartimento superior é a área facial, isto é, por aí trafega o nervo facial e intermédio até a sua penetração no canal do nervo facial (canal de Falópio). Na metade posterior do compartimento superior está a área do nervo vestibular superior, em que são encontrados dois orifícios superpostos. No orifício superior, penetram os nervos para a ampola do canal semicircular superior e para a ampola do lateral. No orifício inferior, penetra o nervo utricular.




    O compartimento situado inferior e posteriormente à crista falciforme apresenta uma área com diversos orifícios por onde passam os ramos do nervo vestibular inferior para o sáculo. Na parede posterior do meato acústico interno, cerca de 1 mm antes do seu limite lateral e a 2 mm acima do assoalho, encontra-se o forame singular, que dá passagem ao nervo para a ampola do canal semicircular posterior.




    No compartimento inferior e anterior encontra-se o nervo coclear, que penetra na lâmina perfurada do modíolo em direção ao gânglio espiral.




    Ramo Coclear




    O ramo coclear é composto por fibras exteroceptivas aferentes somáticas. A partir do fundo do meato acústico interno, alguns filetes no fundo do modíolo se destinam aos giros basal e médio, outros se dirigem ao giro apical da cóclea e passam pelo canal central do modíolo. A partir daí fazem sinapse com o gânglio espiral, primeira sinapse da via aferente auditiva, e seus filetes terminais periféricos se dirigem ao órgão de Corti entre as duas lamínulas da lâmina espiral óssea. Ao atravessar seu lábio timpânico, distribuem-se no interior do órgão de Corti. As fibras reconhecidas como tipo I, de maior diâmetro e que constituem aproximadamente 95% do feixe, dirigem-se fundamentalmente para a base das células ciliadas internas. Cada fibra I faz sinapse com uma única célula interna. Esta, por sua vez, recebe várias outras fibras tipo I. As fibras tipo II, constituindo os 5% restantes do feixe coclear, são menores também em calibre e fazem sinapse fundamentalmente com as células ciliadas externas. Cada fibra II faz sinapse, usualmente, com várias células ciliadas externas.




    O órgão de Corti recebe também inervação eferente, que se origina do complexo olivar superior, e promove a modulação central inibidora da atividade das células ciliadas.




    Essa inervação caminha pelo feixe olivococlear, formado por aproximadamente 1.600 fibras, com trajeto homo e contralateral (fibras cruzadas e não cruzadas) e inerva tanto células internas quanto externas. Interessante é que as fibras do feixe olivococlear não usam o ramo coclear, e sim o vestibular inferior, e penetram no gânglio espiral via anastomose vestibulococlear de Oort, através do gânglio sacular.




    Ramo Vestibular




    O nervo vestibular veicula fibras aferentes somáticas especiais proprioceptivas procedentes do utrículo, do sáculo e das ampolas dos canais semicirculares. Como vimos, no interior do meato, o nervo vestibular divide-se em ramos superior, inferior e posterior (singular). Os filetes nervosos do ramo superior destinam-se à mácula utricular e às cristas ampulares dos canais semicirculares superior e lateral. Os filetes do ramo inferior suprem a mácula do sáculo, e o ramo posterior (singular), a crista ampular do canal semicircular posterior.




    ANATOMIA DAS VIAS AUDITIVAS CENTRAIS (FIG. 3-10)




    As fibras auditivas aferentes primárias, provenientes das células ciliadas e, depois, do ganglioespiral do órgão de Corti, trafegam pelo nervo coclear até as sinapses com os núcleos coclear ventral e dorsal do tronco cerebral. O nervo coclear penetra no tronco na região do sulco bulbopontino, junto ao forame de Luschka, imediatamente medial ao flóculo e junto ao plexocoroide. Essa anatomia é de fundamental importância na inserção do feixe de eletrodos para implante de troncocerebral.




    

      [image: ]

    




    Fig. 3-10. Aparelho auditivo com vias auditivas centrais. 1. Conduto auditivo externo; 2. orelha média; 3. orelha interna; 4. nervo coclear; 5. núcleo coclear no tronco cerebral; 6. lemnisco lateral; 7. colículo inferior; 8. sinapse subcortical; 9. córtex auditivo no lobo temporal.




    Os núcleos cocleares são tonotopicamente organizados e servem como sítio primário de processamento do sinal auditivo. Dos núcleos cocleares, fibras nervosas dirigem-se para o complexo olivar superior dos dois lados. Algumas fibras a partir do núcleo coclear dorsal se dirigem para o lado oposto e fazem sinapse diretamente no núcleo do lemnisco lateral.




    O complexo olivar superior, localizado na região mais caudal da ponte, é dividido em três principais núcleos: oliva superomedial, oliva superolateral e núcleo medial do corpo trapezoide. O complexo olivar mantém estrutura tonotópica e é a primeira estrutura do sistema auditivo central a receber informações binaurais. Está assim apto a iniciar o processo de localização sonora. Além disso, como dá origem às vias eferentes, influencia na modulação sinal-ruído e audição em ruído.




    As fibras que saem do complexo olivar seguem em direção ascendente, algumas do mesmo lado e outras cruzando para o lado oposto, e ligam-se aos núcleos do lemnisco lateral. O lemnisco lateral é a via de encaminhamento de todas as informações auditivas dos núcleos pontinos e bulbares para o colículo inferior.




    O colículo inferior é uma estrutura mesencefálica que recebe importante inervação das vias nervosas inferiores e superiores. É fundamental para localização sonora, determinação frequencial e integração do sinal auditivo com outros sistemas sensoriais.




    A partir do colículo inferior, as fibras se dirigem ao corpo geniculado medial, estrutura talâmica que é o portal para toda a inervação auditiva ascendente ao telencéfalo. Estruturalmente pode ser subdividido em vários subnúcleos, mas fundamentalmente fornece a via ascendente de informação para o córtex auditivo no lobotemporal.




    O córtex auditivo humano é localizado, principalmente, na profundidade do sulco silviano na região superior do lobo temporal e constituído por várias regiões tonotopicamente organizadas que incluem a região AI (primária), referida também como área 41 de Brodman, e AII (secundária), ou área 42 de Brodman. Inúmeras áreas associativas corticais mantêm relação com as áreas auditivas corticais. Uma delas, a área de Wernicke, localizada na região posterior do girotemporal superior, é vista como área neural relacionada à linguagem e dominante à esquerda na maioria dos humanos, o que pode ter implicação na escolha do lado a receber o implante coclear.




    A seguir, descreveremos com mais detalhes a anatomia e as estruturas importantes para o implante auditivo de tronco cerebral com foco nos nervos cranianos e nos núcleos V – XII, no flóculo e no plexo coroide, no forame de Luschka, no recesso lateral e nos vasos que suprem e drenam essa área.




    Conduto Auditivo Interno




    O conduto auditivo interno (CAI) é um canal ósseo com um comprimento de quase 1 cm, que conecta o ângulo pontocerebelar (APC) até o vestíbulo através do osso temporal. O eixo do canal auditivo interno está alinhado com o eixo do canal auditivo externo. Seu orifício, o poro acústico, pode ser visualizado pelo lado intracraniano do osso petroso. Sua borda posterior possui um ângulo agudo, enquanto sua borda anterior é mais larga. A dura-máter da fossa craniana posterior continua até o interior do conduto auditivo interno, alinhando-se por todo o comprimento e termina por se fundir com os nervos contidos, quando eles entram em seus forames correspondentes. A artéria e a veia auditiva interna e, às vezes, uma alça da artéria cerebelar inferior anterior (AICA) também estão presentes no CAI.




    No fundo do CAE (a parte mais lateral do canal auditivo interno), a crista falciforme, também chamada de crista horizontal, separa todo o canal em uma metade superior e outra inferior. A metade inferior abriga o nervo coclear anteriormente e o nervo vestibular inferior posteriormente. Uma crista vertical, chamada de barra de Bill, divide a metade superior em uma parte posterior contendo o nervo vestibular superior e uma parte anterior que hospeda o nervo facial.




    Ângulo Pontocerebelar e Tronco Cerebral




    O ângulo pontocerebelar (APC) é a área da fossa craniana posterior limitada lateralmente pela superfície posterior do osso temporal, anteriormente pela cisterna pré-pontina e posteromedialmente pelo cerebelo, pelo pedúnculo cerebelar médio e inferior, pela ponte e pela medula oblongata e tem uma forma triangular em visão anteroposterior.




    Superiormente, seu limite convencional é considerado um plano horizontal na altura do nervo trigêmeo (V). Inferiormente, é um plano horizontal cruzando o nervo glossofaríngeo (IX). Os nervos cranianos X-XII situam-se abaixo do APC, enquanto o nervo troclear (IV) está acima, intimamente relacionado à artéria cerebelar superior (ACS).




    Nervos Cranianos e seus Núcleos




    O nervo trigêmeo (V) se origina de diferentes núcleos no mesencéfalo, na ponte e na medula. É o maior nervo craniano em diâmetro e deixa a ponte na sua porção lateral anterior, cursando anteriormente. Em seguida, ele entra no gânglio de Gasser localizado no cavo de Meckel, onde se divide em seus três componentes. O nervo abducente (VI) é um pequeno nervo e pode ser encontrado deixando o sulco pontomedular na sua face anterior. Ele cursa superior e anteriormente, atravessa a cisterna pré-pontina e entra no canal de Dorello em direção ao seio cavernoso, onde está localizado lateralmente à artéria carótida. O núcleo do nervo abducente é encontrado na parte inferior da ponte, ao mesmo nível do núcleo facial, mas mais anteriormente, e superior do núcleo coclear, logo posterior ao nível médio do quarto ventrículo.




    O nervo facial (VII) sai do seu núcleo, que se situa superior, medial e posterior ao núcleo coclear na parte medial e central da ponte, e deixa a ponte anterolateralmente através do sulco pontomedular medial, de onde nervos vestíbulo-cocleares saem do sulco. O nervo vestíbulo-coclear (VIII) sai do tronco cerebral como um feixe. Os nervos facial e vestíbulo-coclear saem obliquamente do tronco encefálico de onde cursam ligeiramente superiormente. Ambos os nervos entram no poro acústico do conduto auditivo interno como duas estruturas separadas: o nervo facial e o feixe vestíbulo-coclear. Os componentes vestibular e coclear do oitavo nervo entram no meato e se dividem em nervos separados no interior do conduto auditivo interno, nos 3 a 4 mm mais laterais do canal, podendo variar entre os indivíduos. O núcleo coclear é encontrado na face posterolateral da ponte, próximo à junção pontomedular; os núcleos vestibulares (quatro de cada lado) podem ser encontrados medial e superiormente ao núcleo coclear, também na face anterior do recesso lateral.




    Os núcleos dos nervos glossofaríngeo (IX) e vago (X) estão localizados na medula oblongata ao longo da superfície dorsal, perto do quarto ventrículo. Eles emergem do sulco posterolateral ou pós-olivar da medula oblongata, logo abaixo da junção pontomedular. O nervo glossofaríngeo consiste usualmente de uma raiz, muito raramente de duas, e é posicionado superiormente ao nervo vago, o que pode ser reconhecido por suas muitas raízes (sete ou mais).




    O nervo acessório (XI) tem um núcleo na medula oblongata, dando a raiz craniana, que é a raiz menor e que consiste em quatro ou cinco raízes delicadas. Está posicionado logo abaixo das raízes do nervo vago. A parte lateral maior do nervo acessório origina-se da medula espinhal cervical até C5 e tem múltiplas raízes. Os núcleos do nervo hipoglosso (XII) estão localizados central e dorsalmente na medula oblongata. O nervo hipoglosso sai mais anteriormente que os outros três nervos através do sulco anterolateral, pré-olivar, cursando lateralmente, passando atrás da artéria vertebral para o forame do hipoglosso. Na maioria dos casos, consiste de dois troncos principais, superior e inferior, com orifícios durais separados, mas agrupados antes de deixar a base do crânio uma vez entrando no canal do hipoglosso. Essas duas raízes do nervo hipoglosso são separadas pela artéria cerebelar inferior posterior (PICA), que passa entre elas.




    A direção de todos os nervos cranianos inferiores (IX, X, XI, XII) é lateral, anterior e superior para entrar no forame jugular. Eles, então, fazem uma volta inferior e seguem mais ou menos verticalmente ao longo da parede medial da fossa jugular, onde ficam situados em bainhas durais separadas.




    Por fim, uma estrutura importante em relação ao implante de tronco cerebral (ou auditory brainstem impant, ABI) é o núcleo solitário, localizado a partir do nível do núcleo coclear na ponte e cursando inferiormente à medula oblongata. Ela abriga as porções sensoriais viscerais dos nervos cranianos VII, IX e X. Como se relaciona intimamente com o núcleo coclear, essa estrutura pode ser estimulada durante as medições da resposta auditiva evocada do tronco encefálico (BERA) no implante de tronco. O componente vagal é especialmente importante pelo risco de parada cardíaca durante a estimulação, e essa é uma das razões pelas quais o ajuste do implante tem de ser realizado em uma unidade de terapia intensiva.




    Vascularização




    O suprimento arterial para tronco cerebral, APC e cerebelo é feito pelo sistema vertebrobasilar. Os segmentos intradurais das artérias vertebrais, originários das artérias subclávias, entram na base do crânio através do forame magno e cursam superiormente ao longo do clivus. Ao nível da junção pontomedular, as artérias vertebrais unem-se e formam a artéria basilar, que corre na linha média ao longo da superfície anterior do tronco encefálico. Ele emite três pares de artérias cerebelares. A ACAI (artéria cerebelar anteroinferior) e ACPI (artéria cerebelar posteroinferior) são as artérias importantes na cirurgia do ABI, pois podem ser encontradas em torno dos forames de Luschka. A ACS (artéria cerebelar superior) está localizada mais superiormente, relacionada ao nervo trigêmeo, e irriga a superfície posterior do cerebelo.




    A artéria cerebelar inferior anterior (AICA) surge ao nível da ponte, é a estrutura vascular mais importante do APC e emite a artéria auditiva interna (artéria labiríntica). Perto de sua origem na artéria basilar, ela está relacionada ao nervo abducente (VI); em seguida, ele corre posteriormente e pode circular ao redor ou através do feixe vestíbulo-cócleo-facial ou entrar no conduto auditivo interno com um loop. Termina alcançando a superfície da fissura pontocerebelar média, onde fornece irrigação para a superfície petrosa do cerebelo.




    A artéria cerebelar posteroinferior (ACPI) surge da artéria vertebral e está relacionada aos nervos cranianos inferiores. Supre a superfície suboccipital do cerebelo. Normalmente, as artérias têm tamanho inversamente proporcional: se uma é grande, a outra é pequena.




    Plexo Coroide, Forame de Luschka e Recesso Lateral do Quarto Ventrículo




    Tanto o plexo coroide quanto o forame de Luschka são importantes pontos de referência para acesso ao recesso lateral do quarto ventrículo e aos núcleos cocleares ventral e dorsal. Ambos podem ser encontrados na base dos nervos vestíbulo-cocleares e glossofaríngeos. A identificação do flóculo do cerebelo leva ao plexo coroide, que se projeta a partir do quarto ventrículo e sai pelo forame de Luschka. O plexo coroide, presente em todos os ventrículos do cérebro, é um tecido altamente vascularizado, produzindo líquido cefalorraquidiano (LCR) e com função de filtragem do material residual metabólico, excesso de neurotransmissores e substâncias estranhas do LCR e, portanto, tem a função de manter o delicado ambiente extracelular do LCR. O recesso lateral com o forame de Luschka (em ambos os lados), juntamente com o forame de Magendie, formam a única conexão do quarto ventrículo com o espaço subaracnóideo, que precisa estar aberto para tornar possível a circulação do LCR.




    A retração do plexo coroide posterolateralmente abre o forame de Luschka, dando acesso ao recesso lateral do quarto ventrículo. A compressão dessas estruturas anatômicas por um neuroma vestibular ou outro tumor pode distorcer a anatomia e dificultar o seu reconhecimento. Uma forma adicional de confirmação do local correto pode ser realizada através da manobra de Valsalva, que mostrará o LCR proveniente do forame de Luschka.




    O recesso lateral é uma bolsa curva formada pela união do teto (posterior) e do chão (anterior) do quarto ventrículo. Varia de tamanho entre os indivíduos. A superfície anterior consiste no pedúnculo cerebelar medial e inferior, conectando a ponte e a medula ao cerebelo; a superfície posterior do recesso lateral é formada pelo cerebelo; medialmente está o quarto ventrículo. A obtenção de acesso ao recesso lateral é mais fácil na abordagem translabiríntica, com uma leve retração do flóculo para expor a zona de entrada da raiz do oitavo nervo craniano e do plexo coroide. Em contraste, o acesso na abordagem retrossigmóidea exige significativamente maior retração do cerebelo e do flóculo.3




    Núcleos Cocleares Ventral e Dorsal




    O núcleo coclear estende-se desde a zona de entrada da raiz do nervo vestíbulo-coclear (na face posterolateral do tronco cerebral) até a parede anterior (assoalho) do recesso lateral do quarto ventrículo, medialmente.




    O núcleo coclear ventral é posicionado na superfície posterolateral do pedúnculo cerebelar inferior do tronco cerebral. Está situado parcialmente fora do recesso lateral (extraventricular) e parcialmente dentro do recesso lateral (intraventricular). O núcleo coclear ventral é difícil de visualizar e pode ser parcialmente oculto pelo plexo coroide e pelo flóculo. O núcleo coclear ventral pode ser afetado em tumores que afetam o APC ou o forame de Luschka.




    O núcleo coclear dorsal situa-se na parede anterior do recesso lateral do quarto ventrículo (o assoalho), na face posterior do pedúnculo cerebelar inferior. Pode ser visto claramente como uma proeminência, chamada de tubérculo auditivo. Sua posição é lateral ao núcleo do hipoglosso e à área vestibular. Tumores que afetam o recesso lateral ou a parte anteroinferior do recesso lateral influenciarão o núcleo coclear dorsal.




    Posicionamento Cirúrgico do Implante de Tronco Cerebral




    Há controvérsias se o ABI deve estar em contato com o núcleo coclear ventral, que dá melhor representatividade tonotópica e melhor acesso às vias auditivas mais altas, porém é mais difícil de alcançar com menor oportunidade de fixação e com núcleos e tratos na vizinhança que poderiam causar efeitos colaterais não auditivos; ou com o núcleo coclear dorsal, que é claramente visível como uma proeminência, oferece melhores oportunidades para a fixação do eletrodo e pode ser mais bem estimulado por estar mais superficialmente posicionado na ponte. Também deve ser considerado que o núcleo coclear ventral, especialmente a parte extraventricular, é mais frequentemente afetado pela compressão ou degeneração dos axônios neurais.3




    Informações sobre o posicionamento correto do eletrodo podem ser mais bem medidas durante a cirurgia: o BERA orientará a posição do ABI e possibilitará pequenos ajustes de posição para melhor estimulação auditiva. Durante a cirurgia, a estimulação do ABI pode gerar efeitos não auditivos em razão da ativação de outros núcleos ou tratos de nervos cranianos na região do núcleo coclear e recesso lateral. Por ordem de frequência, isso pode estar relacionado à localização dos núcleos e dos tratos: vestibular, vagal (parada cardíaca), hipoglosso, glossofaríngeo e facial. Recomenda-se, portanto, a monitoração dos nervos cranianos V, VII, IX e X durante essa cirurgia.




    MALFORMAÇÕES CONGÊNITAS DA ORELHA INTERNA




    As malformações de orelha interna correspondem a 20% das causas de deficiência auditiva congênita. A maioria desses pacientes apresenta perda auditiva neurossensorial profunda e é candidata a implantes auditivos. É extremamente importante realizar uma avaliação pré-operatória meticulosa e classificar corretamente as malformações, utilizando um sistema universalmente aceito. Aqui descrevemos a classificação de Sennaroglu e Banjin para malformações de orelha interna.4




    Aplasia Labiríntica Completa (Deformidade de Michel)




    A aplasia labiríntica completa (ALC) é caracterizada pela ausência de cóclea, vestíbulo, canais semicirculares, aqueduto vestibular e coclear (Fig. 3-11). O osso petroso e a cápsula ótica podem ser hipoplásicos. Na maioria dos pacientes, o conduto auditivo interno consiste apenas no canal do nervo facial, e os segmentos labiríntico, timpânico e mastóideo do nervo podem ser identificados no osso temporal. O desenvolvimento da cadeia ossicular costuma ser normal. Por conta do não desenvolvimento da orelha interna, não é possível realizar implante coclear. Sendo assim, o implante de tronco cerebral é a única opção cirúrgica para reabilitação auditiva nesses pacientes. A ALC pode ser dividida em 3 subtipos:




    1. ALC com osso petroso hipoplásico/aplásico: ALC acompanhada de hipoplasia/aplasia do osso petroso. A orelha média pode estar adjacente à fossa posterior;




    2. ALC sem cápsula ótica: ALC com osso petroso normal, porém a cápsula ótica é hipoplásica/aplásica;




    3. ALC com cápsula ótica: ALC com formação do osso petroso e da cápsula ótica normal.
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    Fig. 3-11. Aplasia labiríntica completa. Ausência de cóclea, vestíbulo, canais semicirculares, aqueduto vestibular e coclear. Ossículos da orelha média costumam estar presentes. M: martelo. (Imagem gentilmente cedida por Levent Sennaroğlu.)4




    Otocisto Rudimentar




    O otocisto rudimentar é utilizado para definir uma cápsula ótica com alguns milímetros de diâmetro, na ausência de conduto auditivo interno (Fig. 3-12). Partes dos canais semicirculares podem acompanhar o otocisto. Esta malformação representa uma interseção entre a deformidade de Michel e a cavidade comum. Como não existe comunicação entre o otocisto e o tronco encefálico, o implante coclear está contraindicado, e o implante de tronco cerebral é a única opção cirúrgica para reabilitação auditiva.
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    Fig. 3-12. Otocisto rudimentar (RO). Cápsula ótica incompleta, de formato redondo ou oval, com alguns milímetros de diâmetro, na ausência de conduto auditivo interno. (Imagem gentilmente cedida por Levent Sennaroğlu.)4




    Aplasia Coclear




    Consiste na aplasia da cóclea. O segmento labiríntico do nervo facial é deslocado anteriormente e ocupa a posição da cóclea. O vestíbulo e os canais semicirculares ocupam sua posição anatômica usual e o desenvolvimento da cápsula ótica é normal. Em razão da ausência da cóclea, o implante coclear não é uma opção, tornando o implante de tronco cerebral a única alternativa cirúrgica para reabilitação auditiva. A aplasia coclear pode ser dividida em 2 subtipos:




    1. AC com labirinto normal (Fig. 3-13a): vestíbulo e canais semicirculares com desenvolvimento normal;




    2. AC com vestíbulo dilatado (Fig. 3-13b): vestíbulo e canais semicirculares com dilatação.
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    Fig. 3-13. (a) Aplasia coclear com labirinto normal. LS: segmento labiríntico do nervo coclear. (b) Aplasia coclear com vestíbulo (V) dilatado. LS: segmento labiríntico do nervo coclear; IAC: conduto auditivo interno. (Imagens gentilmente cedidas por Levent Sennaroğlu.)4




    Cavidade Comum




    A cavidade comum (CC) é definida como um compartimento único, redondo ou oval, que representa a cóclea e o vestíbulo (Fig. 3-14). Pode vir acompanhada de canais semicirculares ou de seus remanescentes rudimentares. O conduto auditivo interno geralmente ocupa o centro da cavidade. Teoricamente, a CC possui estruturas neurais cocleares e vestibulares, entretanto, os exames de imagem não são capazes de determinar a porcentagem de fibras cocleares presentes no VIII nervo. Assim, a avaliação audiológica é de extrema importância para determinar se existe audição presente na CC, fato que indicaria a presença de fibras cocleares suficientes e que o paciente poderia beneficiar-se com a cirurgia do implante coclear. Na ausência de nervo vestíbulo coclear ou conduto auditivo interno, o implante de tronco cerebral se torna a única opção de reabilitação auditiva.




    

      [image: ]

    




    Fig. 3-14. Cavidade comum (CC). Uma única cavidade, redonda ou oval, representando a cóclea e o vestíbulo. (Imagem gentilmente cedida por Levent Sennaroğlu.)4




    Mc Elveen et al. descreveram a técnica cirúrgica de implante coclear através de uma labirintotomia por via transmastóidea com a utilização de um eletrodo reto. Como existe uma variação de tamanho da CC, a extensão do eletrodo deve ser calculada no pré-operatório através da fórmula 2πr, em que r é o raio da CC.5




    Beltrame et al. desenvolveram um eletrodo especial para CC. Este possui uma ponta inativa que é elevada através de um gancho por uma segunda perfuração. São realizadas duas aberturas na labirintotomia, separadas por 3-4 mm. O eletrodo é inserido pela abertura superior e depois elevado através da abertura inferior. As duas pontas são então posicionadas de forma que o eletrodo entre em contato com a parede da cavidade.6




    Hipoplasia Coclear




    A hipoplasia coclear (HC) representa um grupo de malformações cocleares com uma cóclea de dimensões menores e com variações da arquitetura interna. Nessa deformidade existe uma clara separação entre a cóclea e o vestíbulo. Estes pacientes apresentam graus variados de perda auditiva, que pode ser condutiva, mista ou neurossensorial. Perdas leves e moderadas devem ser reabilitadas com aparelho de amplificação sonora individual. Perda auditiva neurossensorial profunda pode ser reabilitada com implante coclear e, no caso de deficiência de nervo coclear, com implante de tronco cerebral. Existem 4 subtipos de HC:




    1. Hipoplasia coclear I (cóclea em botão): a cóclea consiste em um pequeno botão, com formato redondo ou oval, emergindo do conduto auditivo interno (Fig. 3-15a). A arquitetura interna é extremamente deformada. O modíolo e o septo interescalar não podem ser identificados;




    2. Hipoplasia coclear II (cóclea cística hipoplásica): a cóclea possui dimensões menores com modíolo e septo interescalar defeituosos, mas com contorno externo normal (Fig. 3-15b). Pode haver ausência completa do modíolo, criando uma comunicação com o conduto auditivo interno, aumentando o risco para gusher perilinfático e mau posicionamento do eletrodo do implante coclear no conduto auditivo interno. O aqueduto vestibular pode estar alargado e o vestíbulo dilatado;




    3. Hipoplasia coclear III (cóclea com menos de 2 giros): a cóclea apresenta menos de duas voltas, um modíolo curto e a extensão do septo interescalar reduzida (Fig. 3-15c). O contorno externo é semelhante ao de uma cóclea normal, com menor número de giros e menores dimensões. O vestíbulo e os canais semicirculares geralmente são hipoplásicos. O conduto auditivo interno pode ser hipoplásico ou aplásico;




    4. Hipoplasia coclear IV (cóclea com giro médio e apical hipoplásicos): a cóclea possui o giro basal normal, mas os giros médio e apical são hipoplásicos e localizados em posição medial anterior (Fig. 3-15d). O segmento labiríntico do nervo facial é posicionado anteriormente à cóclea.
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    Fig. 3-15. (a) Hipoplasia coclear I (CH-1). A cóclea consiste em um pequeno botão, com formato redondo ou oval, emergindo do conduto auditivo interno. (b) Hipoplasia coclear II (CH-2). A cóclea possui dimensões menores com modíolo e septo interescalar defeituosos, mas com contorno externo normal. (c) Hipoplasia coclear III (CH-3). A cóclea apresenta menos de duas voltas, um modíolo curto. (d) Hipoplasia coclear IV (CH-4). A cóclea possui o giro basal normal, mas os giros médio e apical são hipoplásicos. (Imagens gentilmente cedidas por Levent Sennaroğlu.)4




    Partição Incompleta da Cóclea




    A partição incompleta da cóclea (PI) representa um grupo de malformações cocleares com uma cóclea de dimensões normais, mas com alterações da arquitetura interna. Existe uma diferenciação clara entre a cóclea e o vestíbulo. Trata-se do grupo mais prevalente de malformações da orelha interna.




    Partição Incompleta Tipo I (PI-I)




    Esta malformação representa cerca de 20% das malformações de orelha interna. Nessa alteração existe uma clara diferenciação entre cóclea e vestíbulo. A cóclea está localizada em sua posição usual na porção anterolateral do fundo do conduto auditivo interno e não possui o modíolo e o septo interescalar, ficando com a aparência de uma estrutura cística vazia. As suas dimensões externas (altura e largura) são semelhantes às de estruturas normais. A cóclea é acompanhada de um vestíbulo dilatado (Fig. 3-16a). Aqueduto vestibular alargado é raro.




    A maioria dos pacientes portadores de PI-I possui perda auditiva neurossensorial severa a profunda, sendo candidata a cirurgia de implante coclear. O tamanho da cóclea é normal, portanto, o uso de eletrodo reto de 25 mm é preferencial. Eletrodos perimodiolares não devem ser utilizados. Na presença de gusher, o controle do escape de líquor através da cocleostomia é de grande importância. Após o controle do gusher, petrossectomia subtotal pode ser realizada como medida adicional de controle. O uso de implante de tronco cerebral limita-se aos casos com aplasia de nervo coclear ou resposta insatisfatória com implante coclear.




    Partição Incompleta Tipo II (PI-II ou Deformidade de Mondini)




    Na PI-II, a porção apical do modíolo é defeituosa (Fig. 3-16b). Essa alteração associada a dilatação do vestíbulo e aqueduto vestibular alargado constitui a deformidade de Mondini (Fig. 3-16c e d). A porção apical do modíolo e o septo interescalar correspondente são defeituosos, deixando o ápice da cóclea com aparência cística (pela confluência do giro médio e apical). As dimensões externas da cóclea (altura e diâmetro) são similares às dos casos normais.




    Com relação à audição, estes pacientes variam desde audição normal até perda auditiva profunda, que pode ser simétrica ou assimétrica, mas que geralmente é progressiva. Caso a perda auditiva progrida para severa ou profunda, o implante coclear se torna a terapia de escolha. Todos os casos de PI-II possuem nervo coclear, e como a porção basal do modíolo é normal, todos os tipos de eletrodo podem ser utilizados durante a cirurgia.
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    Fig. 3-16. (a) Partição incompleta I. A cóclea (C) não possui modíolo ou septo interescalar e é acompanhada de um vestíbulo (V) dilatado.(b) Partição incompleta II. A porção apical (A) da cóclea (C) é cística. (c) Partição incompleta II com aqueduto vestibular alargado (EVA). (d) Partição incompleta III. A cóclea (C) possui septo interescalar (IS), mas o modíolo é completamente ausente. (Imagens gentilmente cedidas por Levent Sennaroğlu.)4




    Partição Incompleta Tipo III (PI-III)




    A cóclea possui septo interescalar, mas o modíolo é completamente ausente (Fig. 3-16d). Este tipo de malformação é aquele presente na surdez ligada ao X. Na PI-III, a cápsula ótica ao redor da cóclea e do labirinto é mais fina, consistindo apenas em uma grossa camada endosteal. O segmento labiríntico do nervo coclear é localizado acima da cóclea, em vez de fazer uma curva leve no giro basal.




    Pacientes podem apresentar perda auditiva mista ou neurossensorial profunda. A estapedectomia está contraindicada nestes pacientes pelo risco de gusher e perda auditiva neurossensorial. Portanto, pacientes com perda auditiva mista moderada deverão optar pelo uso de aparelhos de amplificação sonora individual.




    Os pacientes com PI-III possuem nervo coclear, e quando evoluem para perda auditiva severa, são candidatos a implante coclear. Em razão da ausência de modíolo, todos os pacientes com PI-III possuem gusher durante a cirurgia de IC e risco para posicionamento errôneo do IC no conduto auditivo interno. O posicionamento do eletrodo deve ser confirmado no intraoperatório em todos os pacientes com PI-III. Eletrodos perimodiolares devem ser evitados. Eletrodos retos e de menor extensão são úteis para evitar posicionamento no CAI.




    Aqueduto Vestibular Alargado (AVA)




    Presença de aqueduto vestibular alargado, com cóclea, vestíbulo e canais semicirculares normais (Fig. 3-17a). Acredita-se que o AVA seja responsável pela transmissão da pressão liquórica para o ouvido interno, causando perda auditiva neurossensorial súbita. Já a perda neurossensorial progressiva parece ser resultado de um efeito de terceira janela. Classicamente, o AVA é descrito quando o ponto médio entre o canal semicircular posterior e o opérculo são maiores que 1,5 mm em cortes axiais (Fig. 3-17b).




    Com relação à audição, esta varia de normal até perda auditiva profunda, que pode ser simétrica ou assimétrica, mas que geralmente é progressiva. Caso a perda auditiva progrida para severa ou profunda, o implante coclear se torna a terapia de escolha. Estes pacientes possuem nervo coclear e cóclea normais, logo todos os tipos de eletrodo podem ser utilizados durante a cirurgia.
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    Fig. 3-17. (a) Aqueduto vestibular alargado (EVA) com modíolo (M) e vestíbulo (V) normais. (b) Aqueduto vestibular alargado (EVA). V: Dimensão vertical; H: dimensão horizontal. (Imagens gentilmente cedidas por Levent Sennaroğlu.)4




    Anormalidades da Abertura Coclear




    A abertura coclear (AC) ou fosseta coclear transmite o nervo coclear da cóclea para o conduto auditivo interno. Ela é considerada hipoplásica quando sua largura é menor que 1,4 mm e aplásica quando é completamente ocupada por osso (Fig. 3-18a e b). Geralmente, apresenta-se associada a um conduto auditivo interno estreito (Fig. 3-18c).




    Costuma se apresentar com perda auditiva neurossensorial severa a profunda. Como a cóclea é normal, as emissões otoacústicas podem estar presentes, e o paciente pode passar na triagem auditiva neonatal. Os pacientes com AC hipoplásica são candidatos a implante coclear, enquanto aqueles com AC aplásica devem ser considerados para implante de tronco cerebral.
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    Fig. 3-18. (a) Abertura coclear hipoplásica (BCNC). (b) Abertura coclear aplásica (BCNC). (c) Conduto auditivo interno (IAC) estreito bilateral acompanhado de aplasia de nervo coclear bilateral. (Imagens gentilmente cedidas por Levent Sennaroğlu.)4




    Malformações do Nervo Coclear




    Pela ressonância nuclear magnética é possível visualizar diretamente o nervo vestíbulo-coclear (NVC) e os seus ramos (Fig. 3-19a e b). O diâmetro do NVC usualmente é de uma vez e meia a duas vezes o diâmetro do nervo facial. No conduto auditivo interno, ele divide-se em NC, posicionado anteroinferiormente, e nervo vestibular, posicionado posteriormente. O último divide-se novamente para formar o nervo vestibular superior e o nervo vestibular inferior. O NC normal possui aproximadamente 1 mm de diâmetro e forma oval no corte transversal. Seu tamanho é semelhante ao do nervo facial, mas pode ser ligeiramente maior ou menor.
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    Fig. 3-19. (a) Nervo coclear (CN) em corte axial. (b) Ressonância nuclear magnética em corte sagital oblíquo, evidenciando os 4 nervos no conduto auditivo interno. FN: Nervo facial; CN: nervo coclear; SVN: nervo vestibular superior; IVN: nervo vestibular inferior. (Imagens gentilmente cedidas por Levent Sennaroğlu.)4




    A hipoplasia ou aplasia do nervo coclear (NC) é caracterizada por um NC pequeno (Fig. 3-20a e b) ou ausente (Fig. 3-21a e b). A aplasia do NVC geralmente é aparente na ressonância magnética em cortes axiais e parassagitais. Entretanto, a ausência radiológica do NVC não significa que o nervo não esteja presente. Em virtude das limitações de resolução, especialmente quando o conduto auditivo interno é estreitado, o exame muitas vezes é incapaz de distinguir entre hipoplasia e aplasia do nervo. Uma avaliação audiológica completa, incluindo exames eletrofisiológicos, deve ser sempre realizada, mesmo que a ressonância magnética sugira aplasia de NC. Caso algum teste sugira a presença de resposta auditiva, o implante coclear deverá ser considerado. O implante de tronco cerebral se torna uma opção nos casos em que a criança com aplasia de NC não demonstrar nenhuma evidência de resposta com a avaliação audiológica ou quando não houver benefício adequado após o implante coclear.7
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    Fig. 3-20. (a) Nervo coclear (CN) hipoplásico em corte axial. (b) Nervo coclear (CN) hipoplásico em corte sagital oblíquo. (Imagens gentilmente cedidas por Levent Sennaroğlu.)4
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    Fig. 3-21. (a) Nervo coclear (CN) aplásico em corte axial. (b) Nervo coclear (CN) aplásico em corte sagital oblíquo. (Imagens gentilmente cedidas por Levent Sennaroğlu.)4




    Pearls & Pitfalls Anatômicos




    Nesta última parte do capítulo, descreveremos algumas das “pérolas e armadilhas” na cirurgia de implante coclear. Acreditamos que algumas dúvidas frequentemente presentes na mente do cirurgião otológico que trabalha com implantes auditivos sejam: quais as principais diferenças entre a anatomia do osso temporal da criança e a do adulto? Quando a janela redonda está inviabilizada, qual a melhor opção de inserção do eletrodo? Em situações de malformação coclear, para quais marcos anatômicos deve-se atentar tendo em vista a correta eleição do sítio para cocleostomia? Quais as variações anatômicas que podem comprometer a realização da cirurgia e como proceder frente a elas?




    Buscando responder a esses questionamentos, desenvolvemos alguns tópicos para auxiliar no preparo para as possíveis dificuldades que as cirurgias otológicas possam apresentar.




    Alterações Anatômicas do Desenvolvimento Humano no Osso Temporal




    O crescimento geral de uma criança é caracterizado por períodos específicos de crescimento. Períodos de pico são observados nas faixas de idade de 0-1 ano, 5-7 anos e 12-15 anos. No entanto, esses grandes períodos de crescimento não estão necessariamente vinculados a mudanças no crescimento do osso temporal. Embora algumas mudanças importantes de crescimento do crânio possam ser observadas nesses períodos, o osso temporal segue um padrão diferente. Cada parte do osso temporal parece se desenvolver durante diferentes períodos e com uma velocidade diferente, de acordo com sua origem filogenética, sua função, os tecidos circundantes e as forças aplicadas a eles. O osso temporal é constituído pelos componentes escamoso, petroso, timpânico e estiloide, e a mastoide é considerada, por alguns autores, uma quinta parte, que se origina filogeneticamente das protrusões inferiores do osso escamoso e petroso.8




    Embora o crescimento embrionário do osso temporal seja bem compreendido, o crescimento ósseo pós-natal é menos detalhado na literatura. Historicamente, acreditava-se que a morfologia e a orientação espacial do labirinto não se alterariam significativamente após o nascimento. Ultimamente, vem sendo postulado que o crânio sofre uma curva de crescimento bimodal, entre 1-4 anos, e depois novamente durante a puberdade, o que tem um impacto significativo no osso temporal e, por consequência, na orientação do labirinto ósseo. Sabe-se que as maiores alterações morfológicas ocorrem no processo mastóideo e nas porções timpânicas e escamosas do osso temporal, alterando o posicionamento mas não a morfologia do labirinto ósseo.9




    A seguir, descreveremos algumas das alterações pós-natais no osso temporal que vem sendo recentemente descritas e que colocam em questão dados anteriores sobre a estagnação coclear. As variações observadas poderiam esclarecer algumas das dificuldades encontradas na cirurgia de IC em crianças, e a compreensão das variações nos ângulos cocleares pode possivelmente prevenir complicações cirúrgicas, como trauma coclear ou entrada acidental na escala vestibular, resultante da inserção erroneamente inclinada.




    Desenvolvimento do Osso Temporal




    Em adultos, a mastoide é classicamente classificada em pneumatizada, diploica ou esclerótica. As mastoides escleróticas apresentam ausência de pneumatização. As diploicas conceitualmente são as que apresentam 10 ou menos células de tamanho entre 2 e 5 milímetros além de uma área pneumatizada central periantral. Em síntese, são as mastoides com pneumatização parcial. As consideradas como pneumatizadas foram as completamente aeradas; quantitativamente as que apresentam mais de 10 células do tamanho anteriormente referido, além de uma área pneumatizada central periantral.10




    Já na população pediátrica, já foi demonstrada uma relação direta entre a pneumatização da mastoide e a idade por meio de exames de tomografia computadorizada. Sugere-se que os pacientes pediátricos mais jovens tenham menores cavidades mastóideas do que os adultos e, subsequentemente, um aumento associado na dificuldade com o implante coclear.11 Mesmo assim, sabemos que o grau de pneumatização da mastoide varia muito nos ossos temporais normais, e a função da tuba auditiva parece desempenhar um papel significativo na pneumatização que, assim como o desenvolvimento da base do crânio, segue um modelo logístico duplo, com um período de crescimento inicial ao nascer seguido de um segundo surto na puberdade.12




    Em estudo que avaliou o grau de pneumatização mastóidea em crianças e seu impacto na cirurgia de implante coclear, o tamanho da cavidade mastóidea não influenciou significativamente o resultado. Mesmo em pequenas cavidades pouco pneumatizadas, o número de eletrodos inseridos não foi afetado, nem aumentaram as complicações. O tempo de operação foi ligeiramente maior porque a abordagem do recesso facial é limitada em uma cavidade muito pequena.12




    Talvez as diferenças mais chamativas entre um osso temporal adulto e um infantil seja a ausência do processo mastóideo e também a imaturidade da parte óssea do canal auditivo externo nos ossos temporais de crianças, principalmente nas menores de 1 ano de idade. No local do processo mastóideo posterior, a superfície lateral do osso temporal simplesmente se curva para um plano mais horizontal que se funde com a base do crânio. A superfície do forame estilomastóideo encontra-se superficialmente na parte anteroinferior, onde se encontra com a margem posteroinferior do anel incompleto do osso timpânico. O forame estilomastóideo e o nervo facial consequentemente são expostos na superfície inferolateral do osso temporal em crianças menores de 1 ano de idade. Nos espécimes de crianças mais velhas, essas estruturas são mais protegidas e escondidas entre o processo mastoide em desenvolvimento e o canal auditivo externo. As variações de tamanho são significativas, com sua extensão superoinferior (avaliada pela distância entre a ponta da mastoide e o forame estilomastóideo) variando entre 5,3 mm em crianças com menos de 6 meses e 17,2 mm na idade adulta, sendo o crescimento mais rápido nos 2 primeiros anos de vida. Além disso, o canal facial e o nervo corda do tímpano nas crianças mais novas sempre se mostram significativamente mais superficiais na parte inferior do trajeto mastóideo ou vertical.8




    Outra aplicação importante em relação ao desenvolvimento do osso temporal e que é muito relevante à luz da crescente tendência à realização de implante coclear em idades cada vez menores diz respeito ao crescimento global do osso temporal. Diversos estudos já demonstraram que, a partir de 1 ano de vida até a idade adulta, pode-se esperar que a mastoide cresça em média 2,6 cm de comprimento, 1,7 cm de largura e 0,9 cm de profundidade nos homens. Já em mulheres a média é de 2,0 cm de comprimento, 1,7 cm de largura e 0,8 cm de profundidade. Por esse motivo, muitos autores sugerem que seja mantida uma redundância de 2,5 cm no cabo de eletrodos para acomodar o crescimento da cabeça e evitar a extrusão dos eletrodos da cóclea.13




    Desenvolvimento da Orelha Média




    Ao nascimento, a orelha média é de tamanho quase normal. Ocorre um aumento mínimo na profundidade, atingido pelo sexto mês de vida pós-natal, como resultado do desenvolvimento do osso timpânico e uma alteração associada no plano da membrana timpânica em relação à base do crânio.13




    Em estudo que avaliou 60 ossos temporais de diferentes idades, foi indicado que o espaço da orelha média, expresso pelos pontos de referência da membrana timpânica – sulco timpânico e umbigo – lateralmente, a janela redonda, a janela oval e o promontório medialmente, e o processo curto da bigorna posteriormente, não apresenta crescimento estatisticamente significativo durante o desenvolvimento pós-natal. A avaliação da membrana timpânica e dos ossículos também evidenciou que essas estruturas já se apresentam do tamanho adulto na criança a termo.8




    Contudo, apesar de a configuração óssea da cavidade timpânica no interior do osso petroso já estar estabelecida ao nascimento, discretas mudanças ocorrem. Uma delas é a pequena alteração no hipotímpano, com seu aumento, que ocorre nos primeiros meses pós-natais em que uma borda petrosa se articula com o anel timpânico e a cápsula ótica. Outra pequena alteração pós-natal descrita é de um aumento na distância entre a platina do estribo e a membrana timpânica durante os primeiros 6 meses de vida. Esse crescimento é atribuído a uma mudança no ângulo entre a base do crânio e o plano do ânulo timpânico.




    Em relação à membrana timpânica especificamente, com o crescimento lateral da porção inferior do anel, a sua orientação muda da horizontal – no recém-nascido – para a orientação mais oblíqua do adulto com a idade de 4 a 5 anos. Esse crescimento também alonga o conduto auditivo externo e dirige o anel timpânico medialmente.14




    Desenvolvimento do Recesso do Facial




    A possibilidade de algum crescimento pós-natal no recesso facial nos primeiros meses após o nascimento é consistente com o crescimento de estruturas adjacentes. À medida que o osso escamoso se expande e se move lateralmente para acomodar o aumento da cavidade craniana, ele tende a empurrar o ânulo timpânico lateralmente e aumentar discretamente a cavidade timpânica. Esse movimento começa cedo na vida intrauterina, mas continua por cerca de 4 meses após o nascimento. O tímpano posterior também se expande com o crescimento do osso timpânico após o nascimento. As mudanças no recesso facial seguem de perto as mudanças na cavidade timpânica e a posição da membrana timpânica. Essas mudanças continuam por um curto período após o nascimento.15




    A análise histopatológica do recesso facial em adultos e crianças também sustenta a hipótese de que os recessos faciais não sofram crescimento significativo pós-natal. Portanto, a abertura do recesso facial não deve ser mais perigosa em uma criança do que em um adulto. As únicas limitações podem ser o tamanho do acesso à área através da mastoide e o ângulo agudo criado por um seio sigmoide localizado anteriormente.14




    Embora as diferenças na anatomia da CAE entre crianças e adultos sejam conhecidas (orientação do conduto muda de um ângulo obtuso para uma linha mais reta), não havia dados objetivos que descrevessem isso até a descrição de McRackan et al.9 Os autores demonstraram que o ângulo entre a porção mais lateral e a mais medial do CAE muda em média 35,63° (p = 0,003) na população adulta em comparação com crianças. Eles postulam que a orientação mais posterior do CAE lateral parece ter impacto significativo na visualização do recesso do facial (RF) e da janela redonda (JR). Os autores também descreveram que o ângulo entre o CAE lateral e o recesso do facial é mais agudo em crianças, o que significa que o cirurgião tem uma visão mais estreita do RF na população pediátrica, o que sugere mais dificuldade em colocar eletrodos de IC por meio do RF.




    Mudanças na Exposição da Janela Redonda e da Cóclea




    A abordagem da escala timpânica através da janela redonda para implante coclear foi descrita pela primeira vez na década de 1980. Alguns dos seus benefícios são a redução do risco de trauma acústico pela menor necessidade de drilagem (o que também acarreta menor perda de perilinfa e entrada de pó ósseo na escala timpânica), a possibilidade de selar os tecidos imediatamente e a estimulação de maiores quantidades de elementos neurais da espira basal. Alguns estudos compararam essa abordagem à clássica cocleostomia e relataram resultados audiológicos semelhantes, tanto na preservação da audição residual quanto na percepção da fala.16




    Contudo, existem casos em que a visualização dificilmente é alcançada, e o acesso através da janela redonda é impraticável. Nesses casos, a visualização da janela redonda pode ser obtida pela remoção da borda superior do nicho e do postis posterior (pilar posterior), que são importantes obstáculos anatômicos para a visualização adequada da membrana da janela redonda através da timpanotomia posterior. Entretanto, alguns estudos recentes mostram que a crista fenestra, uma crista óssea que ocupa uma área expressiva dentro do nicho da janela redonda, pode ser considerada a barreira mais importante para a escala timpânica (Fig. 3-22a-d). Nichos ósseos mais estreitos tendem a abrigar pequenas cristas, e, nessas situações, a remoção da crista fenestra não oferece espaço adicional na circunferência do nicho. A impossibilidade de predizer sua presença por tomografia computadorizada impede que o cirurgião preveja essa dificuldade intraoperatória. Nessas situações, a cocleostomia tradicional (cocleostomia óssea) é recomendada.16
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    Fig. 3-22. Imagens de dissecção da crista fenestra. (a) Antes da remoção; (b) após remoção; (c, d) dimensões do nicho da janela redonda antes e depois da remoção da crista fenestra; largura (w), altura (h) e circunferência (c). (Imagens gentilmente cedidas por Roberto D. Angeli.)16




    Outras dificuldades dizem respeito a mudanças na angulação da cóclea conforme o crescimento do osso temporal. A avaliação das mudanças no ângulo do labirinto anterior (que acabam determinando diferenças na exposição da janela redonda) deve ser feita em planos predeterminados. Em trabalho que avaliou o ângulo entre a espira basal da cóclea (EBC) e o plano sagital médio, foi encontrada uma diferença significativa, com menores ângulos nas idades mais avançadas. A importância desse achado é que, nos casos em que a espira basal tem ângulo mais obtuso (como nos pacientes pediátricos), o eletrodo tenderá a encostar-se na parede anterior do giro basal à medida que passa pela cocleostomia, tornando a inserção potencialmente mais difícil.17




    Noutro estudo que também avaliou essas relações, porém tomando como referência outros marcos anatômicos, também foram encontradas diferenças entre adultos e crianças. Os ângulos comparados foram entre o eixo da EBC e a porção lateral do CAE, bem como o plano do recesso facial. Estes foram estatisticamente mais agudos em crianças, e, mais uma vez, esses ângulos descrevem uma visão mais estreita da janela redonda e, possivelmente, maior dificuldade com a inserção do implante coclear.9




    Quando avaliados exames no corte coronal, foi encontrada uma correlação negativa entre a idade e o ângulo entre a JR e o plano da EBC (quanto maior a idade, menor o ângulo). Já a relação entre a idade e o ângulo entre o canal semicircular posterior e o plano da EBC foi positiva (quanto maior a idade, maior o ângulo). Esse achado é potencialmente relevante porque indica que os receptores de implante coclear mais velhos terão, em média, um ângulo mais agudo entre a JR e a EBC, necessitando de um ângulo diferente de inserção do eletrodo.11




    Comparação de Trajetória Cirúrgica Entre Crianças e Adultos




    Alguns estudos que comparam a trajetória da cocleostomia ideal e a orientação do CAE em adultos e crianças estão em harmonia com os achados em relação à angulação da cóclea, descritos na sessão anterior. Eles descrevem que o CAE adulto é significativamente mais obtuso quando comparado ao das crianças e mostram que a trajetória de drilagem é significativamente mais paralela com o CAE lateral em adultos em comparação com crianças (19,40 versus 23,51% respectivamente; p < 0,001). Isso novamente sugere que a visão do cirurgião da janela redonda através do recesso facial é menos obstruída em adultos.9




    Já no estudo de Jackson et al., foram avaliados dois tipos de trajetórias, com seus devidos ângulos, em diferentes idades. O primeiro ângulo, denominado ângulo transmastóideo, foi definido como o ângulo entre a trajetória ideal de um IC na espira basal da cóclea e através do recesso facial. O segundo ângulo, referido como ângulo transcanal, é definido como o ângulo entre o eixo do giro basal da cóclea e o eixo longitudinal da porção óssea do CAE. Apesar de variações consideráveis, houve uma diferença substancial entre os ângulos transmastóideos e transcanal entre os grupos etários. A maior diferença no ângulo transmastóideo é entre a criança de 1-4 anos e a criança de 5-10 anos. A maior diferença no ângulo transcanal é entre o bebê < 1 ano e o bebê de 1 a 4 anos. Uma tendência observada foi que o ângulo transmastóideo de pacientes mais jovens é mais amplo do que o de pacientes pediátricos mais velhos, o que presumivelmente corresponderia a uma abordagem cirúrgica mais difícil. As diferenças observadas nesse estudo são relevantes para identificação de janela redonda e segurança do nervo facial durante a cirurgia de IC em lactentes.18




    Variações Anatômicas do Nervo Facial




    O curto segmento labiríntico do nervo facial (NF) raramente mostra variações anatômicas e anomalias. Algumas variações neste primeiro segmento já foram descritas, como o deslocamento anteromedial do canal facial e a bifurcação no segmento labiríntico, ambas de extrema raridade. Outro aspecto importante a ser considerado é que esse primeiro segmento apresenta uma constrição característica no início do canal que é causada por espessamento periosteal a esse nível, mas sem significância patológica. Nesse segmento, o NF não possui o epineuro e é, portanto, a porção mais frágil ao longo do curso intrapetroso do nervo.




    Variações anatômicas das porções timpânica e mastóidea do NF têm sido descritas relacionadas com espessura da cobertura óssea (deiscências), mudança de curso, divisão do nervo, comprimento etc. Deiscências ósseas foram relatadas durante todo o curso do nervo em 55% da população. Eles tendem a aparecer superior e posteriormente à janela oval e geralmente são múltiplas. Variações no curso do nervo ao longo do segmento timpânico e mastóideo também têm sido amplamente descritas. As anomalias mais comuns que afetam o segmento timpânico são bifurcações próximas à janela oval, um curso transcrural, um NF cruzando o promontório ou um cursando inferior à janela oval. Outras variações relacionadas com o segmento mastóideo do nervo relatam um curso inferior ao canal semicircular lateral ou uma localização posterior do nervo. Em série recente que analisou as variações anatômicas do nervo facial em dissecções de ossos temporais, o porcentual de deiscência do gânglio geniculado foi de 20% e foi associado também a uma alta incidência de blue line do canal semicircular superior, de 27%.19




    Abordagens Alternativas em Implante Coclear




    Quando a janela redonda está inviabilizada, existem alternativas para a realização da cocleostomia. Contudo, a literatura ainda é limitada sobre abordagens cirúrgicas alternativas para a cóclea, e a topografia tridimensional exata desta no interior do osso petroso ainda é pouco estudada. Além disso, questões desafiadoras de ordem anatômica são muito relevantes e requerem experiência para promover uma adequada reabilitação auditiva quando a via clássica (transmastóidea) não pode ser realizada.20




    A petrossectomia subtotal com obliteração da orelha média em cirurgia de implante coclear (ou mesmo implantes de orelha média) é bem descrita em casos de otite média crônica, orelhas congenitamente malformadas com drenagem de líquido cefalorraquidiano, fraturas do osso temporal transversais, labirintite ossificante que requer broqueamento da cóclea e, por último, ossos temporais malformados, com espaço inadequado para realizar uma timpanotomia posterior de rotina.21




    Nestas situações, o acesso à membrana da janela redonda se torna muito difícil através do recesso facial, e uma abordagem retrofacial pode ser utilizada para acessar o mesotímpano posterior. Esta técnica requer um bom conhecimento da anatomia do nervo facial e do canal semicircular posterior. Também é utilizada em cirurgias de otite crônica para acessar os recessos posteriores da cavidade timpânica e o seio timpânico, pois permite o acesso ao mesotímpano posterior e, portanto, à janela redonda. É uma alternativa viável quando a abordagem pelo recesso facial não permite o acesso à janela redonda, impedindo assim a inserção segura do implante coclear (sem risco significativo para o nervo facial).21




    Outra alternativa em casos de anatomia ou malformações complicadas é a técnica transatical. Trata-se de uma abordagem simples baseada em mastoidectomia e cocleostomia transmeatal, em que o eletrodo é direcionado para o ouvido médio através do ático. Dessa forma, supera alguns dos inconvenientes da técnica padrão.22




    Alguns autores descrevem a abordagem via fossa craniana média (FCM) como de escolha para a reabilitação auditiva de pacientes com cavidades mastóideas pós-operatórias ou que apresentem doenças crônicas e malformações de orelha média, ou ossificação parcial do giro basal da cóclea. Vários autores têm relatado variações na anatomia da FCM (provavelmente relacionadas às diferenças na aeração dos ossos temporais). Diferentes métodos de identificação da posição do MAI também têm sido descritos, não havendo padronização entre os cirurgiões. Para fins ilustrativos, descreveremos uma das técnicas publicadas pela equipe da FAMUSP por Bittencourt et al. Inicia-se com a confecção de janela óssea de 3 × 4 cm na escama do osso temporal e retração do lobo temporal. Segue-se com o descolamento da dura-máter com exposição da porção petrosa do osso temporal até a visualização da artéria meníngea média, do assoalho da FCM, do nervo petroso superficial maior, da eminência arqueada e do seio petroso superior. Posteriormente é realizado broqueamento do ápice petroso medialmente, em direção à região do plano meatal, adjacente ao seio petroso superior e anteriormente ao poro acústico. Logo, é identificado, por transparência, a dura-máter do meato acústico interno (MAI). O broqueamento prossegue ao longo do maior eixo do MAI até a identificação da sua extremidade lateral e logo à frente desta, até que a porção mais superficial do giro basal da cóclea seja encontrada e aberta. A cocleostomia é realizada com broca diamantada de 1 mm (geralmente em uma área de 2,0 mm de diâmetro) com subsequente visualização da lâmina espiral óssea separando as escalas timpânica e vestibular.20




    Implantes Auditivos na Atresia Aural Congênita




    A atresia aural congênita é uma malformação congênita caracterizada por hipoplasia ou aplasia do conduto auditivo externo. É frequentemente associada a microtia e anomalias de orelha média e, ocasionalmente, alterações do ouvido interno. Ocorre como resultado do desenvolvimento anormal do primeiro e segundo arcos branquiais e da primeira fenda branquial. A maioria dos casos é esporádica, embora possa estar associada a síndromes como Treacher-Collins, Goldenhar e microssomia hemifacial.




    Esta condição é associada à perda auditiva condutiva moderada a severa, e a sua reabilitação auditiva é um desafio. Os aparelhos auditivos convencionais não podem ser apropriadamente adaptados, e a pressão contínua exercida pelos aparelhos auditivos de condução óssea está associada a cefaleia crônica e alterações de pele. Ademais, a reconstrução do conduto auditivo externo é uma cirurgia tecnicamente difícil e que, muitas vezes, oferece resultados audiológicos pobres.23




    Nesse sentido, os aparelhos auditivos implantáveis (implantes de condução óssea e implantes ativos de orelha média) têm sido a opção padrão para reabilitação auditiva na atresia aural congênita unilateral ou bilateral. A cirurgia fornece resultados audiológicos superiores à reconstrução do conduto auditivo externo, com menor incidência de complicações.24
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    INTRODUÇÃO




    O papel do sistema auditivo é converter o estímulo mecânico do som em sensação auditiva no córtex cerebral. Pode ser dividido, do ponto de vista funcional e anatômico, em periférico e central. O aparelho auditivo periférico engloba uma unidade que recebe o som do meio ambiente, a orelha externa; um sistema de condução da energia mecânica, a orelha média; e um sistema ultraespecializado de amplificação e codificação dessa energia, a cóclea, localizada na orelha interna.




    O aparelho auditivo diferencia-se dos demais órgãos envolvidos com os sentidos. O órgão sensorial auditivo é classificado como um mecanorreceptor por converter a energia mecânica do som em impulsos elétricos no nervo auditivo, enquanto as células sensoriais da retina dos olhos (os cones e bastonetes) são fotorreceptores por transformarem a energia eletromagnética da luz em impulsos elétricos. Já os órgãos olfatórios e gustatórios são classificados como quimiorreceptores.




    O aparelho auditivo central, formado pelo nervo coclear, pelos núcleos das vias auditivas do tronco cerebral e mesencéfalo, córtex auditivo temporal e vias subcorticais associativas, é responsável pelo processamento dos impulsos elétricos gerados pelo sensor periférico e proporciona a sensação de tonalidade e intensidade, além da atribuição de significado (cognição) a esses estímulos.




    É importante lembrar que, além da função auditiva, a orelha interna também participa da manutenção do equilíbrio corporal por meio do aparelho vestibular. Esse órgão é responsável pela percepção da posição da cabeça no espaço, também através de estímulos mecânicos, ou seja, os movimentos angulares e lineares da cabeça.




    Neste capítulo focaremos o funcionamento do sistema auditivo periférico. Quando não está funcionando adequadamente, este pode, em alguns casos, ser substituído pelo implante coclear.




    ORELHA EXTERNA




    A função da orelha externa, composta pelo pavilhão auricular e pelo meato acústico externo, é receber os sons do ambiente e conduzi-los para a orelha média.




    Os sons medidos no meato acústico externo são consideravelmente diferentes dos sons medidos num campo sonoro.




    A razão para essa diferença tem sido analisada por duas perspectivas. Uma é a influência das ressonâncias que a orelha externa faz no som que chega à membrana timpânica. A outra é a influência da orelha externa na percepção de direcionalidade, o que ajuda na localização da fonte sonora.




    Ressonância do Meato Acústico Externo




    O meato acústico externo é simplesmente um tubo aberto de um lado e fechado do outro, funcionando como uma cavidade de ressonância. A frequência de ressonância é determinada pelo comprimento do tubo. O meato acústico externo de um adulto tem, em média, 2,5 cm. Para esse comprimento, a frequência de ressonância é de, aproximadamente, 3,5 kHz. Nessa frequência, a ressonância do meato acústico e a do pavilhão geram um ganho de 15 a 20 dB na membrana timpânica em relação à entrada do canal. Acima e abaixo de 3,5 kHz o ganho é progressivamente menor. O ganho de intensidade do som nessa frequência é uma das razões da perda auditiva induzida por ruído ocorrer inicialmente na região de 4 kHz.




    Audição Direcional




    A audição direcional, ou seja, a capacidade de detectar a origem da fonte sonora no plano horizontal, é explicada principalmente pelas diferenças na intensidade e no tempo de chegada do som nas duas orelhas.




    Como as orelhas estão localizadas em lados opostos da cabeça, o tempo de chegada do estímulo sonoro é diferente para cada orelha, dependendo da distância de cada uma delas em relação à fonte sonora. Quanto mais longe da fonte, maior o tempo para chegada do estímulo.




    Em relação à intensidade, a cabeça age como um obstáculo para o som que chega à orelha oposta, diminuindo a intensidade do som que chega nessa orelha (efeito sombra) (Fig. 4-1). Por outro lado, a intensidade do som que chega à orelha próxima à fonte sonora é aumentada pelo efeito concha exercido pela cabeça. No sistema nervoso central, essas diferenças são processadas, e o cérebro determina a localização da fonte sonora.




    O tempo de chegada do som independe da frequência. Já a intensidade do som que chega às orelhas depende da frequência do som como também da posição da fonte sonora em relação ao plano horizontal. A cabeça age como um atenuador somente se o comprimento da onda sonora for menor que a largura da cabeça. Assim, com frequências maiores que 2 kHz, o efeito sombra chega a causar uma diferença interaural de até 15 dB. Com frequências menores, nas quais o comprimento de onda é maior que o comprimento da cabeça, o efeito sombra não é tão significativo. No plano vertical, o mecanismo de localização da fonte sonora não é bem compreendido, mas provavelmente também está relacionado às propriedades acústicas do pavilhão, com suas elevações, saliências e sua forma em concha, e do meato acústico externo.
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    Fig. 4-1. Esquema ilustrando o efeito sombra. A cabeça age como um obstáculo para o som que chega à orelha oposta, diminuindo a intensidade do som que chega nessa orelha (efeito sombra). Na orelha mais próxima à fonte sonora, a intensidade do som é aumentada pelo efeito concha que a cabeça exerce. A cabeça e o pavilhão auditivo agem como atenuadores somente se o comprimento da onda sonora for menor que a largura da cabeça. Esse efeito é mais importante nas frequências maiores que 2 kHz. Com frequências menores, nas quais o comprimento de onda é maior que o comprimento da cabeça, o efeito sombra não é tão significativo.




    ORELHA MÉDIA




    Composta pela membrana timpânica, pelos ossículos (martelo, bigorna e estribo) e pelos músculos tensor do tímpano e estapédio, a orelha média é responsável por transmitir o som da orelha externa para a orelha interna. A tuba auditiva é um canal que comunica a orelha média à rinofaringe e tem a função de manter a pressão do ar no interior da orelha média próximo à pressão do ar no meio ambiente, com o objetivo de otimizar a condução do som.




    Quando o estímulo acústico alcança a membrana timpânica pode chegar à orelha interna através de três formas: por condução óssea, alcançando diretamente a cóclea sem passar pelos ossículos; por difusão pelo ar da cavidade timpânica e através da cadeia ossicular. Obviamente, esse último é o meio mais efetivo, como veremos a seguir.




    A vibração da membrana timpânica desencadeada pelo som é transmitida para a cadeia ossicular. A vibração dos ossículos movimenta a platina do estribo, e essa vibração é transmitida aos líquidos cocleares, às estruturas da cóclea e à janela redonda. É justamente a presença da janela redonda e de sua membrana complacente que permite o movimento da platina do estribo. Quando o estribo se movimenta para dentro da cóclea, a membrana da janela redonda move-se para fora. Esse acoplamento reflete a ocorrência de uma onda hidromecânica no interior da cóclea.




    A Orelha Média Como um Transformador de Impedâncias




    A orelha média funciona como um transformador de impedâncias porque transmite a energia mecânica do som do meio aéreo, de baixa impedância (baixo atrito), para o interior líquido da cóclea, que é um meio de alta impedância (alto atrito). Se não houvesse esse efeito transformador da orelha média e o som fosse conduzido diretamente do ar para a janela oval, menos de 1% da energia mecânica chegaria ao interior da cóclea.




    Esse processo de compensação da energia é realizado pela orelha média através de três mecanismos. O principal deles é a diferença entre a área da membrana timpânica e a área da platina do estribo na janela oval, ou mais precisamente, a razão entre essas áreas (Fig. 4-2, a razão Amt/Ae). A área da membrana timpânica é, em média, de 55 mm2 e a área da janela oval, de 3,2 mm2. Assim, a pressão do som agindo sobre a membrana timpânica é concentrada na área muito menor da janela oval, gerando amplificação, pois Pressão (p) é igual a Força (F) dividida pela Área (A) (p = F/A). Como a pressão exercida na janela oval é obtida pela razão das duas áreas (55 mm2/3,2 mm2), a pressão resultante na platina do estribo é 17 vezes maior que na membrana timpânica, correspondendo a um ganho de aproximadamente 25 dB.




    O segundo mecanismo é o de alavanca, que ocorre entre os ossículos da orelha média. A extensão do manúbrio do martelo é 1,3 vezes maior que a extensão do processo longo da bigorna (Fig. 4-2, mm/rlb). Assim, uma pequena força aplicada ao manúbrio do martelo resulta num ganho de força no ramo longo da bigorna.




    O terceiro mecanismo deve-se à forma côncava da membrana timpânica que se estica quando se movimenta, fazendo com que o martelo se mova com aproximadamente o dobro da força.




    Teoricamente, se as estruturas da orelha média funcionassem idealmente, o resultado de todos esses mecanismos combinados seria 17 × 1,3 × 2 = 44,2, ou seja, um aumento de 44 vezes na pressão que chega ao interior da cóclea, correspondendo a um ganho de 33 dB. Entretanto, o poder de transformação da orelha média humana não é perfeito, e alguma energia sonora é refletida pela membrana timpânica, como revelam os resultados de diferentes investigadores, que mostram um ganho da orelha média na faixa de 25 a 30 dB.




    O ganho obtido pela orelha média também varia conforme a frequência do estímulo. Merchant et al. chegaram a valores de ganho de aproximadamente 20 dB entre 250 e 500 Hz e um ganho máximo de 25 dB em 1.000 Hz.1 Até 200 Hz a eficiência da orelha média humana fica cerca de 10 dB abaixo do ideal. Sua maior eficiência ocorre ao redor de 1 kHz. Nessa frequência, fica apenas 3 dB abaixo de um transformador de impedâncias ideal.
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    Fig. 4-2. (a) Esquema do sistema tímpano-ossicular mostrando as diferenças na área e no padrão de vibração dos ossículos. Ae: Área do estribo; Amt: área da membrana timpânica; rlb: comprimento do ramo longo da bigorna; mm: comprimento do manúbrio do martelo. (b) Fotografia da orelha média de cadáver humano sob visualização endoscópica. As paredes do meato acústico externo foram ressecadas. Mm: manúbrio do martelo; rlb: ramo longo da bigorna; tme: tendão do musculo estapédio; ta: tuba auditiva; e: estribo; m: martelo; b: bigorna; llm: ligamento lateral do martelo; lsm: ligamento superior do martelo. (Imagem b cortesia de João Paulo Valente).




    Impedância Acústica




    A impedância acústica é uma medida da resistência que a membrana timpânica apresenta ao ser colocada em movimento pelo som. Pode fornecer informações importantes sobre o mecanismo de condução do estímulo sonoro para a cóclea e, portanto, é muito utilizada na investigação das afecções da orelha média.




    A timpanometria é uma forma de determinar a impedância da orelha média, e a variação da impedância acústica é utilizada para identificar contrações do músculo estapédio, com o intuito de estudar os reflexos acústicos.




    A medida da impedância acústica tem uma alta reprodutibilidade no mesmo indivíduo, mas pode variar muito entre indivíduos pelas diferenças da membrana timpânica, principalmente das propriedades da sua porção flácida.




    A membrana timpânica, os ossículos, os músculos, o ar da cavidade timpânica e a cóclea contribuem para a impedância da orelha média. Contudo, experimentos em gatos e coelhos, em que a articulação íncudoestapediana é desarticulada, mostraram que a impedância acústica da orelha é diminuída para valores bem baixos, sugerindo que o principal componente da impedância acústica da orelha é a cóclea.




    Músculos da Orelha Média




    Existem dois músculos estriados dentro da orelha média: o músculo tensor do tímpano e o estapédio. O músculo tensor do tímpano está ligado ao martelo, é inervado pelo nervo trigêmeo e, quando se contrai, puxa a membrana timpânica medialmente. O músculo estapédio conecta-se ao estribo e é inervado pelo nervo estapediano, ramo do nervo facial. Quando se contrai, de forma reflexa, com sons a partir de 80 dB, puxa o estribo perpendicularmente ao movimento de pistão que esse ossículo exerce na janela oval. O reflexo do estapédio ocorre bilateralmente, mesmo com estímulo unilateral.




    São os dois menores músculos do corpo e, embora sua contração inegavelmente altere a transmissão do som através da orelha média para a cóclea, sua exata função e a magnitude da sua ação não estão completamente esclarecidas.




    Os reflexos dos músculos da orelha média são lentos. Sua latência diminui conforme o aumento na intensidade do estímulo, de 150 até 35 mseg, no máximo da sua contração. Além disso, a contração do músculo vai aumentando até se consolidar totalmente, podendo demorar até 500 mseg para se contrair maximamente. Em razão dessa demora na contração dos músculos, o reflexo não tem efeito em mudanças rápidas das intensidades dos sons a que estamos expostos. Mudanças rápidas na intensidade são transmitidas para a cóclea com pouca ou nenhuma atenuação. Outra característica desse reflexo é que ele funciona mais rápido e mais intensamente para sons abaixo de 1.000 Hz. Acima dessa frequência, o efeito atenuante da contração do músculo estapédio é pequeno e não funciona como um mecanismo regulatório efetivo.




    O fato de que o reflexo da orelha média influencia mais as baixas frequências do que as médias e altas frequências pode ser importante para reduzir os efeitos do mascaramento que sons de baixas frequências exercem sobre os de alta frequência.




    Em pacientes com paralisia do nervo facial, com paralisia total do músculo estapédio unilateral, ocorre maior mudança temporal do limiar auditivo na orelha afetada após a exposição a sons de baixa frequência do que na orelha com reflexo do estapédio normal. A inteligibilidade da fala acima de 90 dB também fica prejudicada nas pessoas sem o reflexo do estapédio, quando comparadas com pessoas com reflexo normal.




    Os reflexos da orelha média são ativados pela fala da própria pessoa num grau maior que seria esperado pela intensidade do som que realmente chega à orelha interna. E o reflexo pode ser detectado antes mesmo que a fala tenha começado. Essa ação pode ser importante para preservar a audição durante a fala ou como efeito antimascaramento, prevenindo que componentes de baixa frequência da fala da própria pessoa mascarem outros sons de frequências mais altas.




    O músculo tensor do tímpano não está envolvido na atenuação dos sons. Diferentemente de alguns animais, como gatos, coelhos e cobaia, no ser humano o músculo tensor do tímpano não responde reflexamente a sons intensos. Sua contração puxa o manúbrio do martelo, causando um movimento da membrana timpânica para dentro. Ele contrai durante a deglutição, quando a tuba auditiva é aberta, auxiliando a troca de ar na cavidade timpânica.




    ORELHA INTERNA – CÓCLEA




    O papel da cóclea é converter a energia mecânica do som em impulsos elétricos, o que é denominado de transdução mecanoelétrica. Esse processo é complexo, mas fascinante, pois envolve mecanismos acústicos, mecânicos, elétricos, químicos e neurais.




    Os movimentos vibratórios do sistema tímpano-ossicular desencadeados pelo som geram pressão na janela oval e energia hidromecânica no interior fluido da cóclea. Acredita-se, mas também se questiona, que essa energia desencadeie uma onda que viaja através da escala vestibular, atravessa o helicotrema e alcança a escala timpânica em direção à janela redonda (Fig. 4-3).2




    

      [image: ]

    




    Fig. 4-3. Esquema da via de transmissão do som da membrana timpânica à cóclea. Os estímulos sonoros incidem na membrana timpânica (mt), e os movimentos vibratórios, denotados por setas, são transmitidos através dos três ossículos da orelha média: martelo (m), bigorna (b) e estribo (e). A platina do estribo comporta-se como um pistão na janela oval e inicia ondas de pressão nos fluidos cocleares, pondo em vibração a membrana basilar. A pressão é aliviada na janela redonda (jr). A cóclea neste esquema está retificada, mas, na verdade, tem a forma de uma concha de caracol e fica incrustada na porção petrosa do osso temporal. É subdividida em três compartimentos contendo líquidos denominados perilinfa ou endolinfa. Os compartimentos externos são conectados no helicotrema. O comprimento total da cóclea é de 35 mm nos seres humanos. (Modificado de Fettiplace.)2




    O movimento diferencial entre a lâmina basilar e a membrana tectória, desencadeado por essa onda, resulta no estímulo dos mecanorreceptores sensoriais auditivos, as células ciliadas do órgão espiral de Corti.




    As células ciliadas da cóclea estão dispostas em uma fileira única de células ciliadas internas (CCI) e em três fileiras de células ciliadas externas (CCE), dispostas de forma tonotópica ao longo do ducto coclear (Fig. 4-4a). Sons de alta frequência ativam as células ciliadas da base da cóclea e sons de baixa frequência ativam as células ciliadas do ápice, com um gradiente entre elas. Essa organização tonotópica é mantida em toda a via auditiva, desde o 1o neurônio no gânglio espiral até os centros corticais superiores no lobo temporal, passando pelos vários núcleos auditivos no tronco cerebral.




    Cada célula ciliada contém em sua superfície apical um feixe de 50 a 150 estereocílios dispostos em um padrão de escada, com várias fileiras em alturas decrescentes (Fig. 4-4b). O feixe de estereocílios é a estrutura mecanossensível que permite a conversão das vibrações induzidas pelo estímulo sonoro em respostas elétricas, retransmitidas ao sistema nervoso central (SNC) com precisão e fidelidade surpreendentes.
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    Fig. 4-4. (a) Eletromicrografias de varredura da membrana reticular contendo 3 fileiras de células ciliadas externas e 1 fileira de células ciliadas internas. A membrana reticular é completada pelas porções apicais dos processos falangianos das células de suporte e pelas porções apicais das células dos pilares. (b,c) Eletromicrografias de varredura da região apical de células ciliadas externas de cobaia, nas quais se observam os feixes de estereocílios em forma de W. (d) Visão inferior da membrana tectória onde se visualizam as impressões dos estereocílios mais longos das células ciliadas externas. (e) Coroas de fixação que conectam os estereocílios mais longos das células ciliadas externas à membrana tectória.




    Os feixes de estereocílios aparecem numa variedade de tamanhos em diferentes órgãos e espécies e têm forma e função sob medida relativos aos parâmetros do estímulo a que são submetidos. Pelo menos durante os estágios iniciais de seu desenvolvimento, todos os tipos de estereocílios apresentam a mesma conformação de duas ou mais fileiras de estereocílios e um único cinocílio. O cinocílio está presente nos estereocílios da maioria dos órgãos, mas desaparece dos estereocílios da cóclea dos mamíferos durante os estágios iniciais do desenvolvimento pós-natal e antes da maturação da audição. Os estereocílios são microvilos modificados, densamente preenchidos por filamentos de actina (Fig. 4-5), e o cinocílio, quando presente, possui o característico arranjo dos cílios móveis (9 duplas de microtúbulos em torno de um par de microtúbulos centrais).




    Somente os estereocílios das células ciliadas externas fazem contato com a membrana tectória e são estimulados quando ocorre o movimento diferencial entre a membrana basilar e a membrana tectória (Fig. 4-4d,e). Os estereocílios das células ciliadas internas não fazem contato direto com a membrana tectória.
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    Fig. 4-5. A estrutura de actina no interior dos estereocílios confere rigidez ao feixe estereociliar. (a) Eletromicrografia de varredura do feixe estereociliar de cobaia. Essa especialização da célula ciliada é mantida ereta pela citoesqueleto interno de actina e pelas conexões entre os estereocílios. (b) Eletromicrografia de transmissão mostrando o denso empacotamento de actina no interior dos estereocílios. Observe também a conexão de ponta unindo o estereocílio maior à ponta de um estereocílio menor e as respectivas densidades superior e inferior, sugerindo forte concentração de proteínas. (Modificado de Fettiplace.)2 (c) Eletromicrografia de transmissão de uma réplica de platina e carbono de um feixe de estereocílios de células ciliadas da ampola de cobaia, preparada pela técnica de congelamento rápido e freeze-etching, em que se visualizam as conexões laterais entre os estereocílios. (d) Maior aumento da figura anterior mostrando o denso citoesqueleto de filamentos de actina no interior do estereocílio.




    Transdução Mecanoelétrica




    A transdução mecanoelétrica se inicia com a deflexão do feixe de estereocílios desencadeada pelas oscilações da membrana basilar (Fig. 4-6). Resultante dessa deflexão, ocorre a abertura de canais catiônicos não seletivos, ou seja, canais que permitem a passagem de qualquer íon positivo.3




    A direção do movimento do feixe estereociliar influencia a abertura do canal de transdução mecanoelétrica. Deflexão na direção do estereocílio mais alto abre os canais, enquanto a deflexão em direção aos estereocílios mais baixos os fecha. Deflexões laterais não têm efeito (Fig. 4-6).4




    Em virtude da altíssima concentração de potássio na endolinfa, líquido extracelular que banha a superfície apical das células ciliadas, a abertura do canal produz um influxo maciço de cargas positivas na forma de potássio (K+), gerando uma corrente de recepção. Uma pequena parte dessa corrente é levada por íons de cálcio (Ca+2), também presente na endolinfa, mas em menor concentração.




    Na verdade, o canal de transdução das células ciliadas é mais permeável ao cálcio, mas é o potássio que leva a maior parte da corrente de transdução por sua concentração ser muito maior no fluido que banha a região apical da célula ciliada, a endolinfa. A estria vascular ativamente injeta potássio (contra esse gradiente de concentração) no interior do ducto coclear.




    O feixe é extremamente sensível ao estímulo mecânico. Deflexões menores que o diâmetro de um átomo são suficientes para iniciar a transdução mecânica. Uma das razões é o elevado potencial elétrico da endolinfa na ordem de +80 mV, denominado de potencial endococlear, ausente no vestíbulo e nos canais semicirculares e mantido pela alta concentração de potássio. Isso gera uma força elétrica de 150 mV para a entrada de potássio e cálcio, uma vez que o potencial intracelular das células ciliadas é, em média, -70 mV nas células ciliadas externas (Fig. 4-7).5




    É no momento da abertura mecânica dos canais de transdução e do resultante influxo de corrente elétrica que ocorre a transdução mecanoelétrica, ou seja, a conversão do estímulo mecânico do som em informação útil para o receptor auditivo e para o SNC.




    A despolarização celular ativa funções diferentes nas células ciliadas. Na célula ciliada interna, abre canais de cálcio voltagem-dependentes, gerando influxo de cálcio e, consequentemente, liberação de glutamato pelas vesículas sinápticas e ativação de receptores ionotrópicos de glutamato AMPA das terminações pós-sinápticas das fibras aferentes do nervo auditivo. Na célula ciliada externa, o ciclo despolarização/hiperpolarização desencadeia alterações da voltagem da membrana plasmática que resultam em respostas mecânicas de alongamento e encurtamento dessas células.




    Quando as células ciliadas externas se encurtam, a membrana basilar aproxima-se da lâmina reticular e reduz o espaço subtectorial, gerando um fluxo radial de endolinfa que resulta no estímulo dos estereocílios das células ciliadas internas. Essas células são consideradas os verdadeiros receptores auditivos, uma vez que recebem 90 a 95% das aferências que saem da cóclea pelo nervo auditivo. Em contrapartida, as células ciliadas externas, apesar de serem três vezes mais frequentes na cóclea (Fig. 4-4), recebem apenas 5% da inervação aferente.




    Estrutura do Feixe de Estereocílios




    O feixe de estereocílios deflete-se como um todo, em razão de um complexo de conexões existentes entre cada estereocílio, e pivota na sua base, junto à sua inserção na superfície apical da célula ciliada. Nota-se que as porções basais dos estereocílios são mais afiladas em relação ao seu corpo, o que contribui para esse pivotamento (Fig. 4-8a).6




    As conexões entre os estereocílios descritas são as conexões do tornozelo (ankle links), as conexões de haste (shaft links), as conexões superiores (top links) e as conexões de ponta (tiplinks) (Fig. 4-8b).7 No órgão vestibular existe uma 5ª conexão chamada cinociliar, que acopla o cinocílio ao estereocílio imediatamente adjacente.




    As conexões do tornozelo localizam-se logo acima do ponto onde cada estereocílio se insere na placa cuticular. Essas conexões provavelmente são formadas por duas grandes proteínas USH2A e ADGRV1. Ambas são produtos de genes responsáveis pela síndrome de Usher tipo 2, uma doença que causa surdez congênita e cegueira progressiva.




    As conexões de haste são vistas como finos filamentos ou como uma malha entre estereocílios adjacentes. A proteína PTPRQ, produto do lócus responsável pela DFNB84, é o componente provável dessas conexões.




    As conexões superiores variam em estrutura conforme a espécie e o tipo de célula ciliada. Nas células ciliadas externas dos mamíferos, as conexões superiores possuem uma estrutura parecida com um zíper: filamentos finos projetam-se das membranas dos estereocílios opostos e condensam-se dentro de uma densidade extracelular central (Fig. 4-8c).8 Embora nas células ciliadas internas as conexões superiores conectem as regiões laterais dos estereocílios tanto entre fileiras como ao longo das fileiras de estereocílios, como ocorre nas células ciliadas externas, uma densidade central não é observada e pode estar ausente nesse tipo de célula.




    Em camundongos, a estereocilina (STRC), um produto do lócus DFNB16, está associada às conexões superiores das células ciliadas externas, bem como às coroas de fixação (Fig. 4-4), que acoplam as pontas dos estereocílios mais altos à membrana tectorial sobrejacente. Como a STRC não é detectada nos estereocílios das células ciliadas internas, provavelmente contribui para a densidade central, que até agora só foi observada nas conexões superiores das células ciliadas externas.
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    Fig. 4-6. A transdução mecanoelétrica se inicia com a deflexão do feixe de estereocílios desencadeada pelas oscilações da membrana basilar resultando na abertura dos canais de transdução. O aparelho de transdução das células ciliadas está localizado no topo do feixe de cabelo e inclui uma conexão de ponta que interconecta estereocílios adjacentes. A extremidade inferior da conexão de ponta parece que está conectada a dois canais mecanicamente sensíveis. A extremidade superior termina na placa de inserção, local onde estão as moléculas de miosina Ic envolvidas na adaptação do processo de transdução. Quando o estímulo mecânico deflete o feixe de estereocílios na direção positiva (diagrama à direita) em direção aos estereocílios mais longos, os estereocílios pivotam nas suas inserções basais, mas permanecem em contato nas pontas. O movimento resultante entre os estereocílios contíguos aumenta a tensão na conexão da ponta e aumenta a probabilidade de que os canais na inserção inferior sejam abertos. Uma corrente iônica, transportada predominantemente por potássio, mas incluindo cálcio, entra então no estereocílio, despolariza a célula ciliada e desencadeia a liberação de glutamato nas sinapses das células ciliadas internas e ações motoras nas células ciliadas externas. (Modificado de Hudspeth.)4
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    Fig. 4-7. Potencial endococlear. O elevado potencial elétrico da endolinfa na ordem de +80 mV, denominado de potencial endococlear, é o responsável pela extrema sensibilidade do complexo de transdução mecanoelétrica das células ciliadas. A diferença de potencial entre a endolinfa e o interior negativo das células ciliadas gera uma força elétrica de 150 mV nas células ciliadas externas e de 120 mV nas células ciliadas internas. Deflexões menores que o diâmetro de um átomo são suficientes para que ocorra a entrada de potássio e cálcio na célula e se inicie a transdução mecanoelétrica. Esse potencial é mantido pela estria vascular, que, ativamente e contra um gradiente de concentração, mantém a alta concentração de potássio na endolinfa da escala média ou ducto coclear. EM: escala média; CCI: célula ciliada interna; CCE: célula ciliada externa. (Modificada de Dallos.)5




    As conexões de ponta, que conectam os estereocílios ao longo do eixo de sua sensibilidade mecânica, são fundamentais para a transdução mecanoelétrica.9-11 Acredita-se que a conexão de ponta seja responsável pela abertura do canal de transdução mecanoelétrica. Por causa desse papel crucial, atraíram muita atenção e provavelmente são as conexões mais bem caracterizadas do feixe de estereocílios.




    A extremidade inferior da conexão de ponta está acoplada a um ou dois canais iônicos. A deflexão do feixe de estereocílios em direção aos estereocílios mais altos aumenta a tensão na conexão de ponta, que funciona como uma mola de portão, puxando o canal e ocasionando a sua abertura, enquanto a deflexão em direção aos estereocílios menores desencadeia o fechamento do canal (Fig. 4-6).12




    Localização do Canal de Transdução Mecanoelétrica




    A localização exata do canal de transdução mecanoelétrica nas células ciliadas foi motivo de debate ao longo da história da pesquisa em audição. Beurg et al. (2009) utilizaram microscopia confocal para observar alterações rápidas de fluorescência, que refletiam a entrada de cálcio durante a estimulação mecânica de feixes de estereocílios.13 Após o estímulo, a fluorescência foi visualizada apenas nas extremidades superiores dos estereocílios menores, estando ausentes no estereocílio mais alto, demonstrando que a localização precisa dos canais é na parte inferior da conexão de ponta e que não existem canais de transdução nos estereocílios na fileira mais alta.




    Os Canais de Transdução Mecanoelétrica São Abertos Mecanicamente




    Os sistemas sensoriais como audição, visão e olfato são bastante sensíveis e capazes de detectar sinais muito pequenos. Assim, enquanto bastonetes fotorreceptores detectam um único fóton e receptores olfatórios são sensíveis a moléculas individuais de odorantes, os mecanorreceptores da orelha, as células ciliadas, são capazes de detectar, no limiar auditivo, movimentos de dimensões atômicas (0,3 nm) em seu feixe de estereocílios.




    Apesar de algumas similaridades, contudo, esses receptores utilizam estratégias diferentes para recepção, transmissão e amplificação dos estímulos. Enquanto os receptores visuais, gustativos e olfatórios utilizam cascatas bioquímicas intracelulares que resultam na abertura dos canais iônicos, as células sensoriais auditivas realizam esse processo através da abertura mecânica e direta dos canais de transdução.




    Há vantagens na utilização de cascatas bioquímicas intracelulares, pois estas possibilitam tanto a amplificação, por intermédio do recrutamento de mensageiros secundários, como mecanismos de retroalimentação dentro da via metabólica, permitindo o controle de ganho da operação, como adaptação e dessensibilização.
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    Fig. 4-8. Estrutura e conexões do feixe de estereocílios. (a) Eletromicrografia de transmissão de uma sessão longitudinal da região apical de uma célula ciliada do sáculo de peixe dourado. Mostra a base afilada dos estereocílios contendo uma densa concentração de filamentos de actina onde eles se inserem na placa cuticular.6 (b) Ilustração esquemática de uma seção longitudinal através de três estereocílios localizados em filas adjacentes, conectados por conexões de ponta e outras mais. Os quatro tipos conhecidos de conexões são mostrados, bem como as respectivas proteínas constituintes dessas conexões. Em vermelho, as perdas auditivas genéticas correspondentes.7 (c, d) Eletromicrografia de transmissão de células ciliadas externas de rato mostrando as conexões superiores dos estereocílios. Observe o condesamento central da conexão superior, como um zíper (CDH23, caderina 23; PCDH15, protocaderina 15; USH1e USH2, mutações Usher tipo 1 e Usher tipo 2, USH2A, usherina; ADGRV1, Adhesion G protein-coupled receptor V1; PTPRQ, protein-tyrosine phosphatase, receptor-type Q). (Imagens cortesia de Richard Goodyear.)8




    A utilização de um mecanismo de transdução direto, sem intervenção de mensageiros secundários, tem como vantagem a velocidade da resposta. As células ciliadas operam muito mais rapidamente do que qualquer outro receptor sensorial, mais rápido até que os próprios neurônios. Essa velocidade é necessária, por exemplo, na audição direcional, onde a orelha humana precisa distinguir diferenças inferiores a 20 µs na chegada do som em cada orelha para identificar a fonte sonora. A velocidade de resposta também é importante para lidar com as frequências auditivas da ordem de 20.000 Hz, ou seja, o canal de transdução deve funcionar 20 mil vezes por segundo. No caso dos animais ecolocalizadores, como baleias, golfinhos e morcegos, as frequências são da ordem de 100.000 a 150.000 Hz.




    Após a deflexão do feixe estereociliar, o canal de transdução mecanoelétrica abre-se em questão de microssegundos, menos de 50 µs na cóclea de ratos, velocidade que exclui a possibilidade de mensageiros secundários.12,14




    ADAPTAÇÃO DO CANAL DE TRANSDUÇÃO




    Imediatamente após a deflexão dos estereocílios, o canal de transdução se fecha para interromper a entrada de correntes na célula e terminar o estímulo. Esse mecanismo é chamado de adaptação do canal de transdução. Dois mecanismos de adaptação foram descritos: um rápido, que ocorre em poucos milissegundos, e outro mais lento, que ocorre após mais de 10 ms. A adaptação rápida ocorre através da entrada de cálcio pelo canal de transdução, que se liga diretamente a alguma parte desse canal e altera a tensão e a probabilidade de o canal ficar aberto. O mecanismo de adaptação lenta ocorre também pela entrada de íons cálcio, que ativam o deslizamento de moléculas de miosina ao longo dos feixes de actina do estereocílio, reposicionando mais inferiormente a inserção da conexão de ponta no estereocílio mais longo, reduzindo assim o estiramento e determinando o fechamento do canal (Fig. 4-9).15
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    Fig. 4-9. Adaptação do canal de transdução. Diagrama representando os dois modelos propostos para explicar a adaptação do canal de transdução: (a) um processo mais lento mediado por motor, que requer a redefinição da tensão da conexão da ponta feita pelo deslizamento das proteínas que compõem a densidade superior da conexão da ponta ao longo dos filamentos de actina e (b) adaptação rápida e direta mediada pelo cálcio, que provavelmente resulta da ligação de cálcio diretamente ao canal de transdução ou a proteínas associadas ao canal, aumentando a probabilidade do seu fechamento. (Modificado de Holt e Corey.)15




    Estrutura das Conexões de Ponta e a Transdução Mecanoelétrica




    A busca dos componentes principais da maquinaria de transdução mecanoelétrica das células ciliadas vem ocorrendo há décadas. Nos últimos anos, houve um progresso significativo na identificação das moléculas que formam e regulam o canal de transdução sensorial, com a identificação tanto das proteínas que formam as conexões de ponta, como de proteínas que estão intrinsecamente ligadas à função do canal de transdução mecanoelétrica. Esse progresso ocorreu, principalmente, através de estudos baseados na análise da função de genes ligados à perda auditiva.
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    Fig. 4-10. Ultraestrutura das conexões de ponta (tiplinks). (a) Ilustração da provável estrutura da conexão de ponta, como um duplo filamento entrelaçado, que une a ponta de um estereocílio ao seu vizinho mais alto. (b-d) Eletromicrografia de transmissão por freeze-etching de células ciliadas de cobaias. (b, c) Conexão de ponta em maior resolução, onde claramente se visualizam os dois filamentos entrelaçados. (d) A conexão de ponta bifurca-se em dois pequenos ramos antes de conectar um estereocílio mais alto. (e) Na outra extremidade, vários pequenos filamentos estendem-se da conexão de ponta ao estereocílio menor.16




    Utilizando a técnica de freeze-fracture e deep-etching e visualizando a ultraestrutura desses filamentos por microscopia eletrônica, mostramos pela primeira vez que as conexões de ponta são compostas por um par de filamentos entrelaçados de forma helicoidal, que formam um filamento único com um diâmetro de 8 a 10 nm (Fig. 4-10).16 Na extremidade superior, podem bifurcar-se, e na extremidade inferior dois ou três ramos conectam a conexão de ponta ao estereocílio mais curto.




    O par de filamentos entrelaçados é formado por dois homodímeros, um composto por duas moléculas de caderina 23 (CDH23) e o outro por duas moléculas de protocaderina 15 (PCDH15), que se associam para conectar um estereocílio mais curto ao seu próximo vizinho mais alto. A CDH23 localiza-se na extremidade superior da conexão de ponta, e a PCDH15, na extremidade inferior (Fig. 4-11).17 Mutações nos genes que codificam CDH23 e PCDH15 são a causa da síndrome de Usher tipo 1 (Figs. 4-8 e 4-11).




    Na posição de repouso, o canal de transdução oscila entre aberto e fechado aproximadamente mil vezes por segundo, mas está fechado na maior parte do tempo.




    Para que uma célula ciliada seja capaz de discriminar entre diferentes intensidades sonoras, deflexões progressivamente maiores do feixe de estereocílios aumentam a probabilidade de abertura dos canais gradativamente. Aumentos no estímulo aumentam a tensão na conexão de ponta, ampliando a probabilidade de os canais abrirem.




    No entanto, as conexões de ponta não têm característica elástica como se supunha.16 A conexão entre PCDH15 e CDH23 lembra a forma de um “aperto de mão”. Em simulações, essa região do aperto de mão resiste bastante à tensão, alongando-se apenas alguns nanômetros, indicando ser uma estrutura bastante rígida.18




    A estrutura que confere elasticidade, como a mola de portão (Fig. 4-11), ainda permanece controversa, mas pode incluir as próprias caderinas das conexões de ponta, as moléculas ainda não identificadas conectadas a essas caderinas ou alguma outra combinação.




    Em cortes finos de estereocílios, visualizados por microscopia eletrônica, densidades submembranosas, conhecidas como densidades superior e inferior, são observadas nos locais em que as partes superior e inferior das conexões de ponta ligam-se às membranas dos estereocílios (Fig. 4-5).19,20




    CDH23 e PCDH15 interagem com várias outras proteínas intracelulares. Essas proteínas formam um complexo que permite a CDH23 interagir com o citoesqueleto de F-actina do estereocílio e com fosfolipídios da membrana celular. Muitas dessas proteínas são também codificadas por genes associados à síndrome de Usher (Figs. 4-8 e 4-11). O domínio citoplasmático da CDH23 interage com as proteínas harmonina (USH1C), SANS (USH1G) e MYO7A (USH1B). Na porção inferior da conexão de ponta, o domínio citoplasmático da PCDH15 interage com, pelo menos, três proteínas: TMIE (proteína transmembrana da orelha interna), LHFPL5 (lipoma HMIG fusion partner-like protein) e as proteínas transmembrana tipo-canal TMC1e TMC2.




    A interação desse complexo da conexão de ponta com o citoesqueleto é ainda modulada por várias outras proteínas. Na porção superior, há um motor de miosina que controla a tensão da conexão de ponta e a adaptação do canal de transdução mecanoelétrica (MYO1C), como visto anteriormente, e na porção inferior, MYO15A, WHRN, ESPN-1 e ESPNL (duas proteínas associadas à actina) e a proteína ligadora de cálcio e integrina (CIB2) (Fig. 4-11).
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    Fig. 4-11. Esquema mostrando as interações moleculares entre a conexão de ponta e os estereocílios. A conexão de ponta é formada por 2 filamentos que se associam para conectar um estereocílio mais curto ao seu vizinho próximo mais alto. O par de filamentos entrelaçados superior é composto por duas moléculas de caderina 23 (CDH23) e o filamento inferior por duas moléculas de protocaderina 15 (PCDH15). CDH23 e PCDH15 interagem com várias outras proteínas intracelulares. O domínio citoplasmático da CDH23 interage com as proteínas harmonina (USH1C), SANS (USH1G) e MYO7A (USH1B). Na porção inferior da conexão de ponta, o domínio citoplasmático da PCDH15 interage com, pelo menos, três proteínas: TMIE (proteína transmembrana da orelha interna), LHFPL5 (lipoma HMIG fusion partner-like protein) e as proteínas transmembrana tipo-canal TMC1e TMC2.




    Estrutura do Canal de Transdução Mecanoelétrica




    A identificação molecular do canal de transdução mecanoelétrica das células ciliadas, e de qualquer outra estrutura, tem sido um grande desafio ao longo da história pela pequena quantidade de tecido disponível no órgão auditivo, pelo pequeno número de canais por célula, pela complexidade molecular desses canais e pela dificuldade de expressar as subunidades do canal em outros sistemas celulares clássicos para provar sua função.21,22




    As proteínas PIEZO1 e 2 foram as primeiras proteínas postuladas como constituintes do canal de transdução mecanoelétrica das células ciliadas, por atenderem aos pré-requisitos necessários para tal e também por estarem presentes em outros mecanorreceptores, como no endotélio, nas hemácias, na pele, em proprioceptores musculares, receptores de insuflação pulmonar e barorreceptores na aorta e no seio carotídeo.




    Para que uma proteína seja considerada o canal iônico de mecanotransdução, ela deve atender aos seguintes critérios: deve estar localizada nas pontas dos estereocílios das células ciliadas e ser necessária para a mecanotransdução nessas células, além de ser um canal iônico mecanossensível formador de poros.




    PIEZO2 também é expressa na porção apical das células ciliadas, porém na base dos estereocílios, e não na ponta, onde se localiza o canal de transdução. Sua abertura ocorre por pressão negativa na superfície apical da célula e também por deslocamento do feixe estereociliar em direção aos estereocílios menores (polaridade reversa) e independente dos tiplinks. A audição é apenas levemente alterada pelo knockout de PIEZO2 e, portanto, não é essencial para o funcionamento auditivo.23 Coletivamente, esses resultados afastaram a possibilidade de que PIEZO1 e 2 sejam as proteínas que formam o canal de transdução. Talvez sejam apenas moléculas presentes no canal das células ciliadas em desenvolvimento inicial ou após insultos em células ciliadas mais maduras.




    Um corpo grande de evidências aponta para TMC1 e TMC2 como as proteínas formadoras do poro do complexo do canal de transdução mecanoelétrica (Figs. 4-11 e 4-12).23-29




    TMC1 e TMC2 são expressas por células ciliadas da orelha interna24 e localizam-se nas fileiras de estereocílios mais baixos das células ciliadas externas e das células ciliadas internas, na localização correspondente aos canais de transdução (Figs. 4-11 e 4-12).27




    Aminoácidos intracelulares de TMC1 e TMC2 interagem com a PCDH15 na ponta dos estereocílios inferiores de ambas as células ciliadas externas e células ciliadas internas.30 A mutação dominante causadora da surdez de Beethoven em TMC1 altera a permeabilidade ao cálcio do canal de transdução mecanoelétrica. Além disso, a corrente de transdução mecanoelétrica é totalmente suprimida nos camundongos knockout duplo TMC1/TMC2, causando graves déficits auditivos e de equilíbrio. No entanto, ela pode ser resgatada por vetores virais adenoassociados (AAVs) que expressam TMC1 ou TMC2.24,25,31 Conjuntamente, essas observações sugerem fortemente que TMC1/2 são componentes chaves do canal de transdução mecanoelétrica.




    O perfil de expressão temporal difere para os dois genes e entre os órgãos auditivos e vestibulares. Na cóclea, TMC2 é expressa nos primeiros dias de vida e depois desaparece, enquanto TMC1 é expressa depois e mantida na idade adulta.24,32 Nos órgãos vestibulares, os genes TMC1 e TMC2 permanecem expressos nas células ciliadas vestibulares maduras.




    Além dessa diferença no perfil de expressão espaço-temporal, TMC1 e TMC2 desempenham papéis distintos. Nos canais formados apenas por TMC2, a seletividade para o cálcio é muito maior que nos canais formados somente por TMC1. As correntes de transdução são maiores nas células ciliadas que expressam TMC2, portanto as células que expressam TMC2 podem suportar um influxo de cálcio significativamente maior. Nos órgãos vestibulares, onde não existe um grande potencial endococlear, a força motriz para a entrada do cálcio na célula ciliada é menor, o que pode permitir a expressão persistente de TMC2 na idade adulta. Na cóclea, o grande potencial endococlear deve exigir a mudança de desenvolvimento na expressão do TMC para canais com menor permeabilidade ao cálcio.33,34




    Como mencionado, a extremidade inferior da conexão de ponta é composta por um homodímero de PCDH15,16,17,35 e cada monômero de PCDH15 se ligaria a cada monômero TMC1 (Figs. 4-11 e 4-12) para regular a abertura de um poro independentemente do outro.36 Não se sabe se a abertura desses dois poros é simultânea ou sequencial.
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    Fig. 4-12. Modelo provável do aparelho de mecanotransdução das células ciliadas. (a) Micrografia eletrônica de transmissão mostrando o estiramento pela conexão de ponta e formação de uma tenda na membrana plasmática do estereocílio. (b) Esquema mostrando a localização do complexo de mecanotransdução na ponta do estereocílio. (c) Um possível arranjo de 6 proteínas essenciais para a transdução auditiva. TMC1 e PCDH15 são ambos dímeros, portanto pode-se supor que haja uma relação um-para-um entre eles, com a PCDH15 abrindo o poro de uma subunidade TMC num canal dimérico. Existem poucas informações sobre possíveis combinações para as outras proteínas do complexo, nem se sabe quais são parte do complexo totalmente maduro e que são necessárias apenas para a sua montagem durante o desenvolvimento. Compõem ainda o possível aparelho LHFPL5, CIB2, TOMT e TMIE. (d) Estrutura terciária do TMC1 dimérico. As duas subunidades são coloridas em azul e cinza. Dentro da subunidade azul, estão as hélices formadoras de poros. As setas vermelhas mostram a via de permeação prevista em cada subunidade.




    SELETIVIDADE DE FREQUÊNCIAS NA CÓCLEA




    O entendimento de como a cóclea separa a informação auditiva num espectro de frequências (discriminação de frequências) passou por quatro fases históricas distintas até chegarmos ao momento atual de compreensão.




    Primeira Fase (Elementos Ressonantes de Helmholtz)




    Hermann Ludwig Ferdinand von Helmholtz37,38 foi o primeiro a sugerir, em meados do século XIX, que seria na cóclea que ocorreria a discriminação de frequências, e não no cérebro. Influenciado pelas então recentes descrições da anatomia do órgão espiral por Alfonso Corti e outros anatomistas dos séculos XVIII e XIX, Helmholtz sugeriu que haveria dentro da cóclea elementos ressonantes independentes e espacialmente ordenados para cada frequência.




    Apesar de não comprovar cientificamente suas hipóteses, nem ter observado diretamente os movimentos dos fluidos cocleares, Helmholtz postulou que fibras transversas da membrana basilar seriam os minúsculos ressonadores, cada um sintonizado a uma frequência diferente. A sintonia variaria continuamente ao longo da membrana, e o estímulo por um tom específico colocaria em vibração um pequeno grupo de ressonadores numa determinada região, e somente nessa região as fibras nervosas correspondentes seriam excitadas. Sons de frequências diferentes envolveriam outros grupos de ressonadores, em diferentes regiões e correspondendo a outras fibras nervosas. Helmholtz argumentou que, se gritássemos próximo às cordas de um piano, algumas cordas ressonariam em correspondência às frequências da voz. A lâmina basilar responderia similarmente, fazendo assim uma análise do espectro de frequências do estímulo sonoro.




    Segunda Fase (Onda Viajante)




    A primeira metade do século XX foi dominada pelos experimentos do engenheiro húngaro-americano George von Békésy. Apesar de considerar a teoria da ressonância de Helmholtz “a mais elegante das teorias da audição”, ele não se contentou apenas com hipóteses teóricas. Resolveu abrir a cóclea e observar o padrão vibratório da partição coclear durante o estímulo sonoro. Contratado pela companhia telefônica húngara para melhorar a qualidade das transmissões telefônicas, von Békésy resolveu primeiramente entender como funcionava o sistema auditivo.




    Ao estudar principalmente ossos temporais de cadáveres humanos, descreveu a teoria da onda viajante, que forma grande parte do que hoje compreendemos como ocorre a discriminação de frequências na cóclea.39 Utilizando ossos temporais isolados, von Békésy fez aberturas na cápsula ótica, espalhou micropartículas reflexivas na membrana vestibular intacta (membrana de Reissner), selou as aberturas com cimento e vidro e observou os movimentos dessa membrana, em resposta a estímulos sonoros aplicados no meato acústico externo. Assumiu que o padrão de vibração da membrana vestibular assemelha-se ao padrão de vibração da lâmina basilar. Para poder observar esses movimentos ao microscópio ótico, usou iluminação estroboscópica, como se faz hoje para examinar as vibrações das pregas vocais. Observou que a vibração do estribo não resulta em uma simples ressonância de componentes mecânicos independentes, mas que, na verdade, as diferentes regiões da cóclea estão mecanicamente associadas.




    Segundo suas conclusões, em resposta à vibração do estribo, uma onda hidrodinâmica ocorre dentro da cóclea e propaga-se desde a base até o ápice, produzindo movimentos oscilatórios da lâmina basilar. Durante sua propagação, a onda viajante, como denominou, cresce progressivamente em amplitude, atinge um pico e abruptamente decai (Fig. 4-13).40,41 O local de vibração máxima da onda varia com a frequência do estímulo, de tal forma que sons de alta frequência produzem picos de vibração mais próximos à base da cóclea, enquanto tons de frequências baixas produzem picos mais próximos ao ápice.
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    Fig. 4-13. (a) Esquema ilustrando um instante (seta) da onda viajante que se propaga ao longo da membrana basilar em resposta a um tom puro. A cóclea, que tem a forma de caracol, foi esticada e uma de suas divisões internas, a lâmina basilar, é mostrada como uma fita. Quando o amplificador coclear está funcionando, as células ciliadas externas (CCE), numa região restrita próxima ao pico da onda, exercem uma força que amplifica o movimento da membrana basilar no movimento que ocorreria, caso a mecânica coclear fosse passiva ou quando as células ciliadas externas não estão funcionando. (Modificada de Ashmore.)40 (b) Esquema semelhante, porém observe que o pico da onda viajante é muito mais estreito do que o pico produzido durante a mecânica passiva, estimulando uma área mais restrita da cóclea, o que é importante para a discriminação de frequências. O pico da onda viajante também ocorre numa região mais basal do que o pico produzido pela mecânica passiva. (Modificada de Gummer e Preyer.)41




    Essas características vibratórias da lâmina basilar seriam determinadas, principalmente, por suas propriedades físicas, incluindo massa e rigidez, que variam gradualmente ao longo da cóclea. Na região basal, a lâmina basilar é mais fina e rígida, propiciando melhor vibração com estímulos de alta frequência, enquanto na cúpula ela é mais espessa e flácida, facilitando a vibração com frequências mais baixas.




    O conceito revolucionário da onda viajante é certamente válido ainda hoje e rendeu a von Békésy o prêmio Nobel de Fisiologia ou Medicina de 1961, o único prêmio Nobel agraciado à pesquisa do sistema auditivo até hoje.




    Entretanto, várias críticas foram feitas a esses experimentos. Primeiro, para que os movimentos da lâmina basilar fossem visíveis, eram necessários estímulos sonoros de, pelo menos, 120 dB NA, bem acima do limiar auditivo e que, na cóclea viva, causam lesão do órgão. Estímulos próximos ao limiar não proporcionavam respostas vibratórias da lâmina basilar.




    A cóclea seria um sistema linear. O aumento da magnitude das vibrações cocleares era linearmente proporcional ao aumento do estímulo sonoro. No entanto, a natureza não é linear. Sistemas biológicos não funcionam de forma linear. von Békésy relata em seu livro Experiments in Hearing (1960)39 que, quando a onda viajante foi observada pela primeira vez, ele não estava preocupado com a amplitude dos movimentos. A intensidade do estímulo foi aumentada até que a onda viajante fosse visível. A diminuição do estímulo para metade da sua magnitude não alterava o padrão de vibração.




    Além disso, os picos de vibração ocorriam numa região muito extensa da cóclea, o que não explicava o alto grau de discriminação de frequências já observado em experimentos psicofísicos realizados pelo próprio von Békésy39,42 e nas respostas de núcleos auditivos no SNC. Críticas também foram feitas quanto aos experimentos terem sido realizados em cadáveres e, portanto, não refletirem o funcionamento coclear in vivo.




    von Békésy concluiu que a fraca resolução do processo de discriminação de frequências, observada em seus experimentos na cóclea post-mortem, seria uma consequência do alto grau de atrito resultante da viscosidade do fluido presente no órgão espiral. Até 1980, tanto ele como a maioria dos fisiologistas auditivos assumiram que a audição dependeria de algum outro mecanismo para a discriminação fina de frequências. Aparentemente, as alterações patológicas, e mesmo a morte, não teriam efeito sobre a onda viajante.




    A cóclea faria, então, uma análise espectral inicial e mais grosseira do som. Um processo adicional de discriminação fina de frequências, possivelmente uma análise neural dentro da cóclea ou no sistema nervoso central, seria necessário para explicar essa discrepância entre a extraordinária sensibilidade e discriminação de frequências observadas nos experimentos psicofísicos e os movimentos oscilatórios pouco sintonizados da lâmina basilar observados em cadáveres e vários outros animais.




    Quando foi demonstrado que as respostas das fibras do nervo coclear tinham uma seletividade de frequências muito similar àquela observada psicoacusticamente, ficou claro que a análise deveria ocorrer perifericamente, ou seja, no interior da cóclea.




    Evans criou, então, o termo “segundo filtro”,43 que seria outro mecanismo que explicaria as diferenças na capacidade de discriminação dos movimentos mecânicos observados na lâmina basilar e as respostas altamente sintonizadas do nervo auditivo. Conforme suas palavras, “o mal sintonizado filtro da membrana basilar é seguido por um segundo filtro, fisiologicamente vulnerável, linear, mas bem sintonizado, situado entre a membrana basilar e o não linear processo de geração de potencial de ação neural.”




    Uma gama de esquemas foi criada para explicar o segundo filtro, incluindo complexas redes neurais, mecanismos bioquímicos e diversos modelos matemáticos de processamento elétrico e mecânico, porém a existência desse segundo filtro nunca foi demonstrada.




    Terceira Fase (Amplificador Coclear)




    O relato de que os potenciais intracelulares medidos nas células ciliadas internas após um estímulo auditivo têm a mesma seletividade de frequências que as fibras do nervo coclear encerrou a discussão sobre o segundo filtro.44 Os resultados mostraram que uma análise completa das frequências auditivas já existe nas células ciliadas internas e, portanto, “antes” do nervo auditivo.




    Finalmente, metodologias mais sensíveis do que as empregadas por Békésy, como a técnica de Mössbauer,45-47 cujo inventor interessantemente também ganhou o prêmio Nobel em 1961 (em Física), e a interferometria por laser48 foram capazes de demonstrar que os movimentos da lâmina basilar em um animal vivo diferem tanto quantitativa quanto qualitativamente dos movimentos anteriormente observados post mortem. Para uma frequência específica, a vibração no pico da onda viajante é muito mais localizada e apresenta uma amplitude consideravelmente maior. Além disso, a onda tem um comportamento de compressibilidade não linear, ou seja, com o aumento do estímulo, a resposta vibratória da membrana basilar é cada vez menor, sugerindo que o processo funciona melhor com estímulos mais próximos ao limiar auditivo. Com sons de amplitude cada vez maior, a capacidade de discriminação de frequências se deteriora, assemelhando-se aos resultados de von Békésy.




    Portanto, na cóclea viva, os movimentos da lâmina basilar são de alguma forma amplificados, especialmente nos estímulos sonoros próximos ao limiar auditivo, e são extremamente sintonizados às diversas frequências do estímulo. Esse ganho compensa o alto grau de amortecimento que existe no interior líquido da cóclea viva e é atualmente chamado de amplificador coclear, ou ainda de cóclea ativa. Por exemplo, no limiar auditivo, o movimento do pico amplificado da lâmina basilar é de aproximadamente 0,3 nm, chegando à excursão máxima de aproximadamente 50 nm. Sem esse amplificador coclear, o movimento máximo seria aproximadamente 100 vezes menor, ou seja, por volta de 0,003 nm (Fig. 4-13).




    Hoje sabe-se que von Békésy descreveu o comportamento passivo e linear da lâmina basilar, explicado pelas características físicas dessa membrana e que ocorre na cóclea morta ou danificada. Entretanto, em um ser vivo, a alta capacidade de discriminação de frequências não resulta apenas das propriedades vibratórias da lâmina basilar.




    Dos experimentos de von Békésy, dois conceitos permanecem até hoje: a tonotopicidade e a onda viajante. Em ambos está a ideia de local equivalente à frequência, uma vez que uma onda viajante viaja em uma direção específica em razão da organização de frequências da membrana basilar.




    Curiosamente, o próprio von Békésy entendeu melhor o conceito de onda viajante do que muitos que seguiram suas ideias. Dois experimentos mostram fatos extremamente importantes sobre a onda viajante que costumam ser negligenciados em descrições posteriores.




    O fato de a onda viajar da base ao ápice pode ter sido um resultado inesperado, porém soa lógico. A onda inicia na base da cóclea, pois é onde ocorre a introdução da energia desencadeada pelo movimento da platina do estribo, e daí deve se distribuir ao longo da cóclea. No entanto, essa ideia não parece estar correta. Quando von Békésy estimulou as cócleas a partir da extremidade apical, a onda viajante não foi afetada – ela continuou com o mesmo padrão, viajando da base em direção ao ápice da cóclea!




    Em outro experimento, ele fez um corte, uma interrupção, na membrana basilar para examinar o grau em que a energia da onda é realmente transmitida ao longo das estruturas do órgão de Corti. Surpreendentemente, esses cortes não impediram a onda de viajar.




    Esses dois experimentos mostram, portanto, que:




    1. A onda viaja da base ao ápice porque, após o estímulo pressórico no estribo, as regiões mais apicais atrasam seu funcionamento em relação às regiões basais, ou seja, têm latências na resposta ao estímulo sucessivamente maiores em relação à base;




    2. Cada região do órgão espiral de Corti responde independentemente de seus vizinhos e com sua própria latência característica.




    Talvez a onda viajante seja um epifenômeno, e não a causa do estímulo das células ciliadas. Pode-se observar uma onda “se movendo”, mas a energia é fornecida por uma onda de pressão muito mais rápida que estimula global e diretamente a membrana basilar e o órgão de Corti. Se a onda viajante é decorrente das propriedades físicas da membrana basilar, como explicar a onda reversa que ocorre após a passagem pelo helicotrema em direção à janela redonda?




    CÓCLEA ATIVA




    Em 1948, Gold já havia sugerido que, em virtude do alto grau de amortecimento existente no interior líquido da cóclea, a vibração da partição coclear (lâmina basilar mais o órgão espiral) deveria requerer assistência mecânica dependente de energia metabólica, a fim de manter a alta sensibilidade e a discriminação subjetiva de frequências.49 Também imaginou que, se tal processo mecanicamente ativo ocorresse, sons deveriam ser produzidos dentro da cóclea como efeito colateral e poderiam ser captados no meato acústico externo. Essa foi a primeira ideia de que a orelha poderia emitir sons.




    Gold tentou, inclusive, captar esses sons colocando microfones próximo às orelhas, mas não obteve sucesso, principalmente pelas limitações tecnológicas da época. Suas conclusões, arrojadas demais para aquele momento, foram recebidas com descrédito e amplamente ignoradas. Seu trabalho ficou esquecido em meio a inúmeras outras “especulações” teóricas não experimentais sobre o funcionamento auditivo que apareceram nesse período. Gold chegou a visitar von Békésy, esperando que ele tivesse alguma “carta na manga”, mas saiu convencido que von Békésy acreditava mesmo no funcionamento passivo da cóclea e na inexistência de algum processo amplificador que compensasse o amortecimento da onda dentro da cóclea. Esse desentendimento atrasou em aproximadamente 40 anos a descoberta das emissões otocústicas e, consequentemente, da triagem auditiva neonatal iniciada na década de 1990, que tanto contribuiu e vem contribuindo para a identificação precoce das perdas auditivas neonatais.




    O papel das células ciliadas externas nesse processo começou a ser esclarecido quando vários grupos perceberam que a lesão dessas células leva à deterioração da amplificação coclear. Assim, o que faz a diferença entre a cóclea ativa ou passiva é justamente a presença das células ciliadas externas (Fig. 4-13). Atualmente, o conhecimento do funcionamento da cóclea é caracterizado pelo conceito do amplificador coclear ou cóclea ativa, no qual a onda viajante de von Békésy é localmente amplificada por um processo eletromecânico, em que as células ciliadas externas têm um papel fundamental, exercendo as funções tanto de sensores como de elementos mecânicos de retroalimentação.




    Esses conceitos se fundamentaram na descoberta de David Kemp de que a orelha interna emite sons espontaneamente e na observação de que as células ciliadas externas apresentam motilidade, quando eletricamente estimuladas in vitro.50




    EMISSÕES OTOACÚSTICAS




    A descoberta de que sons provenientes da cóclea podiam ser realmente detectados no canal auditivo externo, tanto espontaneamente como em resposta a um estímulo sonoro, como previsto por Gold, confirmou a presença de uma atividade motora dentro da cóclea, pois tudo que se move, e não está no vácuo, produz sons. Esse fenômeno, atualmente referido como emissões otoacústicas, é uma das mais interessantes descobertas que ocorreram nas últimas décadas e revolucionou a compreensão do funcionamento do sistema auditivo periférico.




    Essa descoberta foi recebida inicialmente com ceticismo, pois se postulou que esses sons pudessem originar-se de estruturas da orelha média. As primeiras evidências da origem intracoclear das emissões otoacústicas surgiram de experimentos mostrando que agentes que danificam especificamente as células ciliadas externas reduzem ou eliminam as emissões otocústicas. Exposição a ruído e ototóxicos, como a furosemida e os aminoglicosídeos, são alguns exemplos de agentes que alteram as emissões otoacústicas. Por outro lado, o antineoplásico carboplatina, que, em chinchilas, induz uma perda específica de células ciliadas internas, não causa diminuição nas emissões otoacústicas.




    A demonstração definitiva da origem intracoclear das emissões otoacústicas veio com os experimentos nos quais as emissões puderam ser modificadas ou mesmo evocadas por meio de estímulo elétrico no interior da cóclea ou sob estímulo eferente contralateral.




    ELETROMOTILIDADE DAS CÉLULAS CILIADAS EXTERNAS




    As células ciliadas externas foram apontadas como os efetores do mecanismo ativo coclear após a demonstração de que apresentam alterações do seu comprimento em frequências correspondentes às frequências auditivas, quando eletricamente estimuladas in vitro. Esses estudos demonstraram que, quando isolada em meio de cultura, uma célula ciliada externa é despolarizada, ela se encurta e se alarga. Quando é hiperpolarizada, se alonga e fica mais fina.




    Essas alterações de comprimento podem chegar a 5% do comprimento da célula, o que representa uma enorme alteração em termos biológicos.




    Várias técnicas biofísicas têm mostrado que o mecanismo eletromotor pode ser acionado por toda a faixa de frequências que abrangem a maioria dos órgãos auditivos de mamíferos e, pelo menos, até 80 kHz.




    Acredita-se que o movimento conjugado de várias células ciliadas externas acrescente energia mecânica aos movimentos da lâmina basilar desencadeados pelo som, contribuindo para o estímulo das células ciliadas internas. Como visto anteriormente, o processo ativo da cóclea é responsável pela sensibilidade auditiva e pela alta capacidade de discriminação de frequências apresentada pela orelha. A perda total da função das células ciliadas externas leva a uma perda auditiva de 50 a 60 dB.




    Dados prévios demonstrando a presença de proteínas contráteis, de um complexo citoesqueleto e de um arranjo de cisternas endoplasmáticas dentro dessas células, induziram à ideia de que esse fenômeno seja uma contração do tipo muscular, dependente de cálcio e de energia metabólica, envolvendo a interação de moléculas de actina e miosina.




    Entretanto, a eletromotilidade das células ciliadas externas é independente de cálcio e ATP,51 e a destruição do citoesqueleto e das cisternas endoplasmáticas não abole a motilidade, mostrando que a motilidade das células ciliadas externas é um tipo de motilidade distinto da contração muscular. A atividade motora das células ciliadas externas coincide com um denso arranjo de proteínas que se distribui ao longo da membrana plasmática basolateral (Fig. 4-14).52-55




    A forma mais aceita de ação do motor é que essas proteínas integrais de membrana, extensamente presentes na parede lateral das células ciliadas externas, e não nas células ciliadas internas, sejam sensíveis às variações da voltagem da membrana plasmática.




    A alta densidade de prestina na membrana lateral da célula ciliada externa é surpreendente. O empacotamento dessas proteínas na membrana plasmática da célula é apertado de tal forma que a densidade de partículas cobre cerca de 60% da superfície da parede lateral (Fig. 4-14). Essa aglomeração molecular amplifica qualquer pequena alteração que ocorra na área de superfície de cada proteína individual. Mesmo assim, para atuar como elemento gerador de força, é necessário garantir que a membrana não se dobre, permitindo que toda a força resultante seja gerada ao longo do eixo vertical da célula ciliada externa. Para garantir que a membrana mantenha a rigidez e a forma cilíndrica característica, permitindo a distribuição de força no eixo vertical, as células ciliadas externas desenvolveram uma rede cortical submembranosa.51
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    Fig. 4-14. O motor da célula ciliada externa. (a) Diagrama da membrana lateral da célula ciliada externa, onde os folhetos interno e externo da membrana plasmática foram separados para revelar a alta densidade de partículas de membrana não presentes nas células ciliadas internas, que representam oligômeros da proteína motora prestina. A rede cortical é composta de filamentos de actina paralelos orientados circunferencialmente ao redor da célula e reticulados por espectrina. Os filamentos de actina estão ligados à membrana plasmática por moléculas pilares, e as cisternas laterais ficam logo dentro da rede cortical. (Modificada de McGee e Walsh.)52 (b) Diagrama de uma pequena porção da parede lateral da célula ciliada externa com uma placa de oligômeros de prestina, as quais sofrem mudanças conformacionais que alteram a densidade de empacotamento das partículas, em resposta a uma alteração na voltagem da membrana. Durante a despolarização, um empacotamento mais apertado resulta no encurtamento dessa placa e, consequentemente, da própria célula ciliada; durante a hiperpolarização, ocorre o alongamento. (Modificada de Frolenkov et al.)53 (c) Eletromicrografia de transmissão de réplica de carbono e platina por freeze-etching, mostrando a estrutura da rede cortical. (Modificada de Holley et al.)54 (d) Em maior aumento, filamentos circunferenciais, pilares (P) e conexões são claramente definidos. (Modificada de Holley et al.)54 (e) Eletromicrografia de transmissão por criofratura mostrando a alta densidade de proteínas integrais de membrana na face lateral da membrana plasmática lateral (MPL) de célula ciliada externa. (Modificada de Kalinec et al.)55 (f) Réplicas por freeze-etching da membrana plasmática lateral de uma célula ciliada externa mostrando a superfície mais externa da membrana, com um denso empacotamento de partículas, que posteriormente foram identificadas como prestina. (Modificada de Kalinec et al.)55




    O motor das células ciliadas externas é capaz de respostas extremamente rápidas, mais que qualquer outro motor biológico conhecido, e não funciona somente quando se muda artificialmente a voltagem por intermédio da membrana celular, mas também quando se estimula mecanicamente o feixe estereociliar com um jato de água ou com sons.




    Um engenhoso trabalho de biologia molecular conseguiu isolar o gene da proteína motora das células ciliadas externas, que foi denominado prestina, em alusão ao movimento Presto da música clássica.56 A estratégia utilizada foi a subtração de genes expressos nas células ciliadas externas dos genes expressos nas células ciliadas internas, uma vez que a célula ciliada interna não tem motilidade e não deve ter esse gene funcionando. Dessa subtração restaram 11 candidatos, sendo a prestina eleita como a provável proteína motora das células ciliadas externas. Quando o gene da prestina foi introduzido por meio de um vetor viral em culturas de células de rim humano, essas células passaram a exibir as mesmas alterações de comprimento induzidas por variações na voltagem da membrana plasmática, característica das células ciliadas externas.




    Surpreendentemente, a prestina é membro de uma superfamília de transportadores de membrana SLC26A5, uma família cujos outros membros são trocadores de cloreto-bicarbonato.57




    A questão de como uma proteína de transporte pode dar origem a um motor foi resolvida com a proposta de que a prestina/SLC26A5 seja um transportador incompleto. A ideia é que a proteína atue como uma mecanoenzima como parte de seu ciclo de transporte, porém sem fazer transporte. Com a ligação de um ânion intracelular (cloreto), ocorre uma mudança conformacional na proteína, suficiente para produzir alteração de comprimento no plano da membrana e, portanto, no comprimento da célula ciliada externa (Fig. 4-15).58
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    Fig. 4-15. Ilustração de moléculas de prestina localizadas na membrana plasmática que podem alternar entre dois estados conformacionais (alongado ou encurtado), dependendo da voltagem da membrana plasmática; quanto maior a despolarização, maior a probabilidade de que o estado mais encolhido seja adotado e vice-versa. Como a prestina é originária de uma família de proteínas de transporte iônico, acredita-se que ela seja um transportador incompleto. No modelo de controle de prestina por íons cloro intracelulares, os dois estados conformacionais seriam controlados pela ligação de íons cloro intracelulares. Na ausência de cloro, a molécula está em seu estado “encolhido”. Quando a membrana celular é despolarizada, o cloro liga-se à molécula, mas permanece na face citoplasmática da membrana. Quando a membrana celular é hiperpolarizada, o cloro migra através da molécula em direção à face externa. Quando o cloro ligado à molécula está na posição mais externa, a molécula assume sua conformação “alongada”. Quando o cloro é deslocado de volta para o citoplasma, a molécula volta ao estado “encurtado”. (Modificada de Dallos e Fakler.)57




    Tem havido alguma controvérsia sobre a prevalência de mutações prestina/SLC26A5 em humanos. Até agora as mutações da prestina humana parecem bastante raras. Um único relato de caso identifica duas irmãs profundamente surdas com mutações heterozigotas compostas p.W70X e p.R130S.59




    Em camundongos, há ampla evidência de que a prestina realmente determine a sensibilidade coclear. Os primeiros knockouts de prestina mostraram que as células ciliadas externas isoladas desses camundongos não são móveis e que há uma perda de sensibilidade coclear de 40-60 dB in vivo.60 O microfonismo coclear ainda podia ser medido, mostrando que a transdução mecanoelétrica não é afetada, embora pareça haver apoptose progressiva das células.




    Uma observação direta do movimento da membrana basilar na região mais basal da cóclea, correspondente às frequências de 60 a 70 kHz, também provou que a alta capacidade de sintonia mecânica de camundongos normais está ausente no camundongo knockout de prestina. Contudo, curiosamente, o limiar auditivo não é significativamente rebaixado.61 A possível explicação é que a prestina contribua para a rigidez das células ciliadas externas, e que a remoção da prestina altera o acoplamento do som à mecânica da membrana basilar.




    Essa questão foi contornada usando-se um camundongo com mutações não desestruturantes da prestina, em que as células ciliadas externas são estrutural e biofisicamente próximas do normal, mas têm propriedades elétricas alteradas.62 Nesse mutante, de fato, a membrana basilar não está sintonizada e há uma redução na seletividade de frequência e na sensibilidade coclear, mesmo sem esse desacoplamento da mecânica coclear.




    Motilidade dos Estereocílios




    Martin e Hudspeth propuseram a existência de um processo motor localizado nos canais de transdução que serviria para amplificar a transdução da célula ciliada.63 Essa motilidade ativa nos estereocílios ainda não foi observada nas células ciliadas externas, mas possivelmente pode coexistir com a motilidade somática observada nos mamíferos. Acredita-se que a entrada de cálcio pelos canais de transdução desencadeie a movimentação ativa dos estereocílios.




    Esse amplificador estereociliar explicaria a presença de emissões otoacústicas em animais sem células ciliadas externas, como anfíbios, aves e répteis, e cujas células ciliadas não apresentam ciclos de alongamento e encurtamento (motilidade somática).




    Potenciais Cocleares




    As interações entre as várias estruturas cocleares durante o processo auditivo geram potenciais elétricos que podem ser captados e estudados. Não se sabe ao certo se esses potenciais são sempre respostas fisiológicas ou simplesmente efeitos colaterais da atividade coclear.




    Existem duas classes de potenciais: os potenciais que ocorrem após um estímulo acústico, ou dependentes do estímulo, e os de repouso, que independem do estímulo. Os potenciais cocleares podem ser medidos nas células do labirinto membranoso e nos espaços cocleares.




    Até recentemente, o entendimento do funcionamento coclear baseou-se, principalmente, no estudo da atividade elétrica dos compartimentos intra e extracelulares do labirinto membranoso. Atualmente, diversas outras técnicas de fisiologia quase suplantaram os estudos dos potenciais cocleares, embora a eletrococleografia ainda seja utilizada na prática clínica.




    Potenciais de Repouso




    Existem dois potenciais de repouso de maior importância. O potencial endococlear ou endolinfático, que é medido no interior da rampa média, sendo positivo em relação à perilinfa das rampas do tímpano e do vestíbulo. É um potencial de corrente contínua (constante) de aproximadamente +80 mV na base e ligeiramente menor em direção à cúpula da cóclea.




    Acredita-se que o potencial endolinfático seja produzido pela estria vascular, pelo transporte ativo de potássio para o interior do ducto coclear em troca de sódio. Essa troca seria realizada pelas células marginais, ricas em sódio-potássio adenosina trifosfatase (Na+/K+ ATPase), mantendo, dessa forma, a concentração de potássio no interior da rampa média em torno de 144 mEq/L em comparação com 4 mEq/L da rampa do vestíbulo. O potencial endolinfático é o potencial mais positivo encontrado em todo o corpo humano. Não é encontrado na endolinfa do sistema vestibular, apesar do fluxo de endolinfa ser comunicante em todo o labirinto. Essa seria uma das evidências de que o potencial endolinfático é gerado pela estria vascular, que está presente somente nas paredes laterais do ducto coclear.




    Outro potencial de repouso é o intracelular, que é o potencial negativo existente no interior das células do órgão espiral. O potencial das células ciliadas externas é, em média, -70 mV, próximo ao das células de suporte, que varia de -70 a -100 mV. Já as células ciliadas internas possuem potencial na ordem de -45 mV.




    Como mencionado anteriormente, a diferença entre o potencial intracelular de -70 mV nas células ciliadas e o potencial de +80 mV da endolinfa gera uma diferença de 150 mV, que representa a maior diferença de potencial encontrada em toda a natureza.




    Além do potencial endolinfático e do potencial de repouso intracelular, há ainda um terceiro potencial de repouso, de importância e origem desconhecidas. É uma pequena diferença de potencial de 2 a 5 mV entre a rampa do vestíbulo e a rampa do tímpano.




    Potenciais Dependentes do Estímulo Acústico




    As respostas elétricas desencadeadas pelo estímulo acústico são geradas pelas células ciliadas do órgão espiral. Esses potenciais são medidos por meio de eletrodos posicionados na rampa média e representam a média das respostas de várias células ciliadas ao longo da lâmina basilar.




    Os potenciais evocados por um tom puro possuem dois componentes: uma corrente fásica ou alternada, cuja frequência é a mesma do estímulo, e um componente de corrente contínua, que desloca o potencial de base, o potencial endolinfático, em direção negativa, durante o estímulo. A resposta fásica é o microfonismo coclear e a resposta contínua, o potencial de somação. O microfonismo coclear representa a corrente elétrica resultante da entrada de potássio nas células ciliadas pelos canais de transdução. A exata origem do potencial de somação não é conhecida, mas hoje se acredita que seja o potencial que ocorre na despolarização das células ciliadas internas.




    Fisiologia do Sistema Eferente Coclear




    Uma rica população de fibras nervosas eferentes, paralela às vias ascendentes, comunica o córtex auditivo com os centros auditivos inferiores e com o órgão espiral.




    Este sistema eferente, descrito inicialmente por Rasmussen, é composto pelo sistema olivococlear medial e o sistema olivococlear lateral (Fig. 4-16a).64 O sistema olivococlear medial origina-se no subnúcleo do complexo olivar medial superior, projeta-se através de fibras mielinizadas predominantemente para a cóclea contralateral e termina diretamente nas células ciliadas externas (Fig. 4-16b). O sistema olivococlear lateral origina-se em pequenos neurônios no núcleo olivar superior lateral e é formado por fibras não mielinizadas que se projetam predominantemente para a cóclea ipsilateral e terminam quase que exclusivamente nos terminais nervosos das células ciliadas internas. Não fazem contato direto com as células ciliadas internas.64,65
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    Fig. 4-16. Esquema mostrando a inervação aferente (em azul) e eferente (em vermelho) do órgão espiral de Corti. (a) Distribuição das fibras aferentes do tipo I e do tipo II dos neurônios do gânglio espiral e os sistemas eferentes medial e lateral. Enquanto 10 a 20 fibras aferentes do tipo I fazem conexões diretas com apenas 1 célula ciliada interna, uma única fibra aferente do tipo II ramifica-se e faz contato com várias células ciliadas externas. Essas ramificações são sempre em direção à base da cóclea. (b) As linhas vermelhas conectando neurônios do núcleo olivococlear lateral representam fibras finas não mielinizadas; linhas azuis conectando neurônios olivococlear medial representam fibras mielinizadas. O sistema eferente faz terminações diretas com os corpos celulares das células ciliadas externas e faz apenas terminações en passant com as fibras aferentes, abaixo das células ciliadas internas, no feixe espiral interno. As fibras originárias do núcleo olivococlear lateral projetam-se predominantemente ipsilateralmente enquanto as fibras originárias de neurônios do núcleo olivococlear medial projetam-se predominantemente para o lado contralateral. Os aferentes cruzam o túnel de Corti no assoalho enquanto os eferentes cruzam na porção média do túnel. OC: olivococlear; CCE: células ciliadas externas; CCI: célula ciliada interna. (Modificada de Schuknecht.)64




    Os sistemas eferentes, medial e lateral têm padrões distintos de inervação ao longo da espiral coclear. A inervação eferente lateral projeta-se de forma uniforme por toda a cóclea, enquanto a inervação eferente medial é maior na base da cóclea, decrescendo em direção à cúpula e maior na primeira fileira de células ciliadas externas.




    Embora os resultados sobre a significância fisiológica do sistema eferente sejam conflitantes, várias ações desse sistema têm sido relatadas e indicam um efeito inibitório sobre as respostas cocleares.




    Seu efeito mais conhecido é obtido por meio da estimulação elétrica do feixe olivococlear no assoalho do quarto ventrículo, resultando em diminuição da amplitude e aumento na latência do potencial de ação composto do nervo auditivo. Outros efeitos relatados são o aumento do microfonismo coclear, a alteração nas amplitudes e nas frequências dos produtos de distorção das emissões otoacústicas, além da diminuição na sensibilidade e na discriminação de frequências nas curvas de sintonia do nervo auditivo.




    As vias descendentes do feixe olivococlear medial liberam acetilcolina (ACh) e ativam receptores de acetilcolina heteroméricos α9/10 (diferente de todos os receptores de acetilcolina no organismo) nas células ciliadas externas. Servem para controlar a condutância da membrana da célula para o potássio, através da ativação de canais de potássio cálcio-dependentes. O efeito final é hiperpolarizar as células ciliadas externas e reduzir a amplitude dos potenciais da recepção. Consequentemente, a eletromotilidade da célula ciliada externa é suprimida, reduzindo a amplificação do movimento da membrana basilar e o ganho mecânico coclear geral.




    A observação de que as células ciliadas externas da primeira fileira recebem consideravelmente mais contatos eferentes do que as células das duas outras fileiras sugere que a primeira coluna deve contribuir mais para as pontas das curvas de sintonia (discriminação fina de frequências) do que a segunda e terceira fileiras.




    Os neurônios do sistema lateral olivococlear também modulam os aferentes do tipo I que saem das células ciliadas internas por mecanismos sinápticos ainda desconhecidos. Os efeitos dessa modulação também ainda não são entendidos. Tem sido mais difícil determinar os efeitos dos eferentes do sistema lateral. Experimentos in vivo produziram resultados mistos, possivelmente refletindo a neuroquímica mais complexa desse sistema, que inclui dopamina e GABA, além da própria acetilcolina.66




    O papel do sistema eferente é controverso, mas seu efeito sobre o ajuste mecânico67 e as emissões otoacústicas de produtos de distorção68 é claro. Há também a sugestão, a partir de estudos em camundongos nos quais o receptor colinérgico eferente foi excluído, de que a atividade do sistema eferente pode até retardar o envelhecimento auditivo.69 Esse feedback negativo também pode proteger a cóclea contra trauma acústico. Vários trabalhos sugerem ainda que os eferentes podem ser ativados pelo sistema nervoso central, podendo exercer um papel na atenção seletiva, melhorar a codificação do sinal em ambientes com muito ruído, modular a atenção seletiva aos estímulos sensoriais e influenciar a localização sonora.




    Os eferentes olivococleares desempenham também um papel ainda não totalmente compreendido na maturação da inervação coclear. As sinapses inibitórias do sistema lateral fazem contato direto com as células ciliadas internas apenas no início embrionário da audição, regulando a atividade espontânea de neurônios aferentes, o que molda a conectividade dos núcleos do tronco cerebral.




    O papel fisiológico do feedback eferente na função auditiva tem se mostrado difícil de compreender. As medições da sua função mostram, às vezes, efeitos contrários ou nenhum efeito, em estudos diferentes. Isso pode refletir, em parte, a possibilidade de que o feedback eferente para a cóclea seja plástico, tornando-se mais forte com o uso e treinamento.




    Tem sido difícil associar o mau funcionamento de neurônios olivococleares a doenças. Mesmo assim há algumas evidências de atividade olivococlear anormal em pessoas com zumbido, hiperacusia e distúrbios do processamento auditivo central.70 O processamento eferente anormal foi também postulado em uma série de distúrbios neurológicos que cursam com processamento auditivo desregulado: autismo, esquizofrenia, enxaqueca, mutismo seletivo, comprometimento específico da linguagem e dislexia.71,72




    Sistema Aferente




    Enquanto a frequência do som é codificada, principalmente, pela posição de uma célula ciliada ao longo do comprimento da cóclea, a intensidade e a análise temporal da onda sonora são definidas pelo padrão de disparo do nervo auditivo, controlado pela liberação precisa de neurotransmissores nas sinapses das células ciliadas internas.73




    Os dois tipos de células ciliadas têm papéis complementares na transdução sensorial auditiva, mas sua inervação é totalmente distinta. A fileira única de células ciliadas internas retransmite todas as informações sonoras para fibras aferentes tipo I do nervo auditivo por meio da liberação de vesículas sinápticas contendo glutamato. As fibras do tipo I constituem a maioria dos neurônios do gânglio espiral (NGE) que inervam a cóclea (aproximadamente, 95%). Por outro lado, as três fileiras de células ciliadas externas aumentam a sensibilidade e as propriedades de ajuste de frequência da partição coclear.




    Embora as células ciliadas externas sejam principalmente inervadas por neurônios colinérgicos eferentes, estas recebem também inervação de neurônios aferentes do tipo II que compõem os ~5% restantes dos neurônios aferentes do gânglio espiral.




    Em contraste com as fibras do tipo I, que fazem contato sináptico com apenas uma célula ciliada interna, os terminais periféricos dos neurônios aferentes do tipo II formam extensas arborizações em espiral com várias células ciliadas externas (Fig. 4-16a). A função das fibras do tipo II ainda é desconhecida, embora estas pareçam ser ativadas apenas por sons muito altos, o que levou à suposição de que funcionem como nociceptores cocleares, alertando e evitando a piora da lesão.74




    Sinapse da Célula Ciliada Interna




    Desde a virada deste século, tanto o uso de imagens de alta resolução das sinapses das células ciliadas internas, como o desenvolvimento de novas técnicas eletrofisiológicas forneceram muitas informações sobre essa sinapse (Fig. 4-17). Em paralelo, o estudo das mutações genéticas alavancou o conhecimento da arquitetura molecular e da função dessa sinapse.




    A abertura dos canais de transdução mecanoelétrica no polo apical das células ciliadas causa a conversão (transdução) da informação acústica em um potencial de recepção. Esse potencial ativa canais de cálcio do tipo L, dependentes de voltagem (CaV1.3), localizados nas zonas ativas pré-sinápticas no polo basal da célula ciliada (Fig. 4-17). A entrada de cálcio resultante desencadeia a fusão de vesículas sinápticas, liberando glutamato nos botões pós-sinápticos dos neurônios do gânglio espiral.75-77




    No citoplasma adjacente à zona de liberação, na base das células ciliadas internas, um grande número de vesículas sinápticas contendo glutamato aparecem ligadas a estruturas elétron-densas chamadas corpos pré-sinápticos, de formato esférico ou ovoide, com cerca de 400 nm de diâmetro (Fig. 4-17),78 e que servem como reservatório de neurotransmissores.




    A liberação de neurotransmissor da sinapse da célula ciliada interna é desencadeada por variações graduais do potencial de membrana, aumentando com a intensidade do som. A resposta sináptica aos sons de até 3 kHz ocorre em fase com a onda de pressão sonora. Isso implica numa alta precisão temporal de transmissão sináptica, essencial para a percepção do pitch e da localização da fonte sonora.79
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    Fig. 4-17. Configuração das sinapses entre a célula ciliada interna e a fibra aferente coclear. (a) Cada sinapse tem um corpo pré-sináptico (ribbon) próximo à área de liberação de neurotransmissores e adjacente à membrana pós-sináptica do neurônio aferente. No lado modiolar, as regiões pré-sinápticas têm corpos pré-sinápticos maiores (vermelho) e exibem entradas de cálcio maiores (azul claro). Os neurônios aferentes têm diâmetros menores, limiar de sensibilidade maior e taxa de disparos espontâneos menores. No lado do pilar, os ribbons são menores e o influxo de cálcio é menor; os aferentes têm diâmetro maior, limiar mais baixo e maior taxa de disparos espontâneos. (Modificada de Johnson et al.)74 (b) Eletromicrografia de transmissão mostrando o corpo pré-sináptico em grande aumento, circundado de vesículas sinápticas. (Modificada de Safieddine et al.)75 (c, d) O corpo pré-sináptico é composto pelas proteínas Ribeye e Piccolo e ancorada à membrana do local de liberação pela proteína Bassoon. As vesículas circundantes (em amarelo) contêm o neurotransmissor glutamato e são exocitadas pelo influxo de cálcio através dos canais de cálcio Cav1.3 na membrana pré-sináptica. O glutamato se liga aos receptores ionotrópicos AMPA GluA2/3 na membrana pós-sináptica. Visão em maior detalhe da vesícula sináptica, mostrando o transportador de glutamato Vglut3 e o sensor de cálcio otoferlina. (Modificada de Fettiplace.)76




    Parte dos canais de transdução mecanoelétrica estão sempre abertos, mesmo sem estímulo sonoro, resultando na liberação espontânea de glutamato. Essa liberação de neurotransmissores em repouso nas células ciliadas internas modula a taxa de potenciais de ação espontâneos (APs) nos NGE aferentes tipo I.




    Cada célula ciliada interna é inervada por 10 a 30 neurônios aferentes bipolares do tipo I não ramificados e que formam pequenos contatos ou botões adjacentes a um único corpo pré-sináptico (Figs. 4-16 e 4-17). Em camundongos, o número de sinapses nas células ciliadas internas varia tonopicamente, com menos contatos no ápice e na base coclear e mais sinapses na região central da cóclea, que corresponde à região mais sensível e mais utilizada para a comunicação e vocalização, como se fosse uma fóvea auditiva.




    As terminações aferentes das células ciliadas internas apresentam diferentes características morfofuncionais. As sinapses no lado modiolar das células ciliadas internas geralmente têm neurônios aferentes com diâmetros menores, sinapses com corpos pré-sinápticos maiores, botões pós-sinápticos de receptores AMPA menores, limiar mais alto de sensibilidade, taxa de disparo espontânea mais baixa e entradas de cálcio maiores (Fig. 4-17a).




    Do lado do pilar, as sinapses exibem características opostas, ou seja, neurônios com diâmetros maiores, corpos pré-sinápticos menores com menor entrada de cálcio, botões pós-sinápticos maiores, limiar de sensibilidade mais baixo, taxa de disparo espontânea mais alta (Fig. 4-17a).




    As sinapses do lado modiolar são as primeiras a ser lesadas na exposição temporária ao ruido e no envelhecimento, podendo explicar alguns dos casos de perda auditiva oculta (hidden hearing loss), um distúrbio auditivo recentemente descrito em que algumas pessoas têm limiares auditivos normais, mas dificuldade de perceção significativa, principalmente em ambientes ruidosos.




    Diferentemente das sinapses convencionais do SNC, as sinapses das células ciliadas internas expressam otoferlina (Fig. 4-17c), que funciona como o principal sensor de Ca+2 para a exocitose,80 além de estar envolvida em outras funções do ciclo da vesícula sináptica.




    O cálcio nas zonas pré-sinápticas liga-se à otoferlina e dispara a fusão das vesículas sinápticas contendo glutamato com a membrana plasmática pré-sináptica. A otoferlina, como sensor de Ca+2, determina a taxa e a concentração necessárias de Ca+2 para desencadear a fusão e a reposição das vesículas sinápticas.




    A otoferlina foi identificada como defeituosa na DFNB9, uma forma recessiva de surdez pré-lingual humana.81 A similaridade nos resultados dos testes audiológicos entre pacientes DFNB9 e camundongos deficientes em otoferlina (OTOF -/-), juntamente com a análise fisiopatológica realizada nesses camundongos OTOF -/-, sugere que a surdez DFNB9 é causada por um defeito primário na fusão vesicular na sinapse da célula ciliada interna. Esse e outros estudos posteriores revelaram a sinaptopatia como um dos principais mecanismos que levam à surdez humana DFNB9.80 Pelo que se sabe até hoje, neuropatia auditiva é a única manifestação fenotípica de mutações no gene OTOF.




    O termo neuropatia auditiva foi cunhado pela primeira vez por Starr et al.82 Atualmente denominada de Transtorno do Espectro da Neuropatia Auditiva, é um tipo de perda auditiva em que os limiares auditivos tonais são normais ou quase normais e os reflexos acústicos e os potenciais evocados do tronco encefálico (PEATE) estão ausentes ou muito alterados. A função das células ciliadas externas é normal, conforme indicado pela presença de emissões otoacústicas e/ou microfonismo coclear. Essa combinação de resultados indica que a via auditiva até, e incluindo, a célula ciliada externa está funcionando, mas o estímulo auditivo não é transmitido ao tronco cerebral, sugerindo que a lesão pode ser nas células ciliadas internas, na sinapse das células ciliadas internas para as fibras aferentes ou no próprio nervo auditivo. Indivíduos com esse transtorno podem ter vários graus de perda auditiva, conforme medido pela audiometria tonal. Eles geralmente têm compreensão de fala desproporcionalmente pobre. A maioria dos indivíduos não se beneficia do uso de aparelhos auditivos, mas pode ser ajudada por implantes cocleares, principalmente quando a causa da neuropatia é a sinapse da célula ciliada interna.




    CONSIDERAÇÕES FINAIS




    A anatomia microscópica da orelha interna, a importância das células ciliadas e, especialmente, o reconhecimento das células ciliadas internas como verdadeiros receptores do estímulo auditivo são conhecidos há bastante tempo.




    A descoberta da motilidade das células ciliadas externas, o conhecimento da sua ultraestrutura e seu reconhecimento na potencialização do estímulo auditivo trouxeram uma verdadeira revolução no campo da otologia. As emissões otoacústicas confirmaram a existência de um processo ativo, mediado pelas células ciliadas externas, dentro da cóclea e têm sido muito utilizadas clinicamente na identificação precoce da perda auditiva neonatal.




    Mais recentemente, a codificação do genoma humano e as técnicas de sequenciamento genético de última geração têm propiciado a identificação de genes que causam a perda auditiva e os respectivos produtos desses genes. Isso vem proporcionando um conhecimento quanto ao funcionamento do processo auditivo ao nível molecular nunca imaginado.




    Atualmente, para se descrever a fisiologia auditiva, é preciso se aprofundar nas complexas interações químicas dos personagens moleculares que compõem o órgão auditivo.




    Por outro lado, esse conhecimento propiciará em breve a descoberta de tratamentos moleculares por terapia genética, ou mesmo por drogas, das perdas auditivas, que por muito tempo denominamos de irreversíveis.




    Estamos na vigência de uma grande e benvinda revolução no entendimento do funcionamento auditivo normal e consequentemente no tratamento das doenças que afetam a orelha interna.
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