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ACHADOS AUDIOLOGICOS EM UM PACIENTE
PORTADOR DE KERNICTERUS: RELATO DE CASO

Audiologics findings in a carrying patient of
kernicterusand: case report
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RESUMO

diagnostico tardio de Kernicterus.

latos de casos [Tipo de publicacéo]

Objetivo: relatar o caso de um recém- nascido pré—termo com Kernicterus e seus achados audiologicos,
seglielas motoras e alteracdes intelectuais. Métodos: por meio de revisdo de prontuario hospitalar,
fichas médicas, fisioterapicas, fonoaudiolégicas e da assistente social da Escola de Educagédo Espe-
cial de Apucarana no perido de 1997 a 2003 de um aluno com diagndstico de Kernicterus. Resulta-
dos: através de exames audioldgicos objetivos constatou-se perda auditiva severa/ profunda, porém
impossivel de se afirmar a extensao da leséo periférica e central. Conclusdo: arealizagdo de exames
incluindo audiometria de observagdo comportamental, imitanciometria, emissdes otoacusticas e
audiometria de tronco encefalico € de extrema importancia para avaliagéo de criangas com risco para
deficiéncia auditiva. A orientagdo a familia e 0 acompanhamento apés a alta hospitalar de criangas
pré-termo sdo fundamentais na prevencéo de sequelas graves como as descritas nesse caso de

DESCRITORES: Kernicterus; Perda auditiva; Prematuro; Transtornos da audicdo/complicagdes; Re-

INTRODUCAO

De acordo com a Organiza¢do Mundial de Saude
(1961), a crianca é considerada prematura ou pré —
termo, com menos de 37 semanas de gestacao'.

O grau de prematuridade pode ser classificado
em: pré —termos (menos de 37 semanas), pré —ter-
mo moderado (33 — 36 semanas ), muito pré —termo
(28 — 32 semanas), pré — termo extremo (24-27 se-
manas), e limites de viabilidade (22-23 semanas) .

A prematuridade acompanha-se de grande nimero
de problemas clinicos, muitos deles comuns a to-
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dos, outros mais caracteristicos de determinados
grupos de idade gestacional. Os principais proble-
mas que essas criangas apresentam sao: controle
irregular da temperatura corpdrea, da succao e da
degluticdo, hiperbilirrubinemia e menos
freqlentemente, Sindrome do Desconforto Respira-
tério Idiopatico e infecgBes neonatais 2°.

A ictericia neonatal, ou hiperbilirrubinemia é a
coloracdo amarelada da pele e esclera (“branco do
olho”), decorrente do acimulo de bilirrubina no soro
e tecidos 3518, Quando as células vermelhas do san-
gue envelhecem, nosso organismo trata de des-
trui-las, sendo que o produto final desta tarefa é a
bilirrubina indireta, a qual € encaminhada ao figado
para que este possa transforma-la em bilirrubina
direta eliminando-a. Mas quando o figado n&o con-
segue metabolizar toda a bilirrubina encaminhada,
ela se acumula no organismo, produzindo entdo a
ictericia 8.

A divisdo das ictericias neonatais em precoces e
tardias é o primeiro passo para o diagnéstico diferen-
cial, cuja utilidade é acentuar a gravidade e a neces-
sidade de cuidados especiais em relacdo a
hiperbilirrubinemia de aparecimento precoce. A icte-
ricia precoce pode ser considerada como aquela que
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se torna visivel nas primeiras vinte e quatro horas de
vida. Apos esse periodo a ictericia pode ser conside-
rada tardia »¢°.

Os recém — nascidos portadores de ictericia po-
dem correr o risco da instalagéo de um quadro muito
grave, a encefalopatia bilirrubinica (Kernicterus ou Ic-
tericia Nuclear) que pode levar a morte ou determinar
sequelas neuroldgicas permanentes, constantes prin-
cipalmente de surdez, retardo mental, déficit motor e
atetose 21011,

Estudos descreveram alguns casos em que ape-
sar da crianca ter apresentado quadro de Kernicterus
néo se estabeleceu encefalopatia, porém esses ca-
sos sdo raros. A evolugao com seqtielas neurologi-
cas € 0 mais comum. O quadro clinico é extrema-
mente variavel de caso para caso, em grau e modo
de comprometimento. O progndéstico no periodo
neonatal é muito dificil 2.

A maioria dessas criangas apresenta retardo de
desenvolvimento neuropsicomotor quando compara-
das com criangas normais da mesma idade. S&o cri-
ancas que demoram para firmar a cabeca, sentar,
andar, pegar objetos entre outros atrasos como reco-
nhecimento dos familiares e atraso no inicio da fala.
Algumas delas, nos primeiros meses sao irriquietas,
agitadas, com choro e gritos imotivados e freqiien-
tes. Existem, inclusive, casos mais graves em que
as criancas ndo chegam a apresentar um desenvolvi-
mento neuropsicomotor completo, ou seja, ndo sen-
tam, ndo andam e néo falam %4,

A surdez é uma das complica¢cdes mais fre-
guentes do Kernicterus, podendo ser de grau leve
ou intenso, para todas as freqiiéncias. Entretanto,
0 mais comum € a deficiéncia auditiva nos sons
de alta frequéncia. Estudos realizados revelam que
a lesdo no nivel dos nicleos cocleares da ponte
séo os mais encontrados. Em casos mais severos
pode ocorrer leséo no tronco, nas vias de associa-
¢ao e no corpo geniculado. Algumas vezes as le-
sdes atingem areas corticais resultando em uma
verdadeira agnosia auditiva 1#1319-20,

Alguns recursos terapéuticos podem ser utiliza-
dos no tratamento da hiperbilirrubinemia tais como: a
exsanguineotransfuséo, a fototerapia, a administra-
¢do de plasma sanguineo ou albumina humana, a
administracdo de glicose oral ou parenteralmente,
drogas capazes de aumentar a conjugacgéo e a admi-
nistragcdo de adsorventes que impecam o ciclo éntero-
hepatico da bilirrubina 2.

O objetivo deste estudo é relatar o caso de um
recém — nascido pré-termo com Kernicterus e seus
achados audioldgicos.

METODOS

O estudo foi realizado a partir da descrigdo do
caso de uma crianca da Escola de Educacgéo Espe-
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cial de Apucarana (APAE), com diagndstico de
Kernicterus, com os dados contidos nas fichas mé-
dicas (Pediatria e Neurologia), fisioterapicas,
fonoaudioldgicas, dos dados do servi¢o social da ins-
tituicao citada e do prontuario hospitalar no periodo
de 1997 a 2003.

Os dados colhidos incluiram idade, género, sin-
tomas, avaliacéo clinica multidisciplinar, exames (me-
didas de imiténcia acustica, Potenciais Evocados de
Tronco Encefalico, emiss@es otoacusticas, tomografia
e exames laboratoriais) e evolugéo do quadro.

Este estudo foi avaliado e aprovado pelo Comité
de Etica em Pesquisa do Centro de Especializacdo
em Fonoaudiologia Clinica com o n° 028/04

Relato do Caso: em novembro de 1997, seis
semanas antes da data prevista, a mae do menor,
gravida deu entrada em um hospital da cidade de
Apucarana — Parana, apresentando contracfes. Apds
dezesseis horas do inicio destas, nasceu de parto
normal, pré — termo, o menor, do sexo masculino,
com 2,0 Kg e 49 cm de comprimento, com Apgar no
primeiro minuto 8 e no quinto minuto permanecendo
a mesma nota. A crianga ndo precisou de incubado-
ra e nem oxigénio.

ApOs doze dias do nascimento precisou ser in-
ternado com urgéncia, pois estava ictérico. Apresen-
tou apnéia, sendo ambuzado, necessitando de incu-
badora e oxigénio.

Foi atendido por pediatras e neurologista, onde
foi constatada ictericia severa de grau IV, apresen-
tando letargia, dificuldade para sugar e deglutir. Foi
submetido a exames laboratoriais diariamente, den-
tre eles o fator Rh (sendo do tipo positivo), grupo san-
guineo (tipo O), Coombs direto (apresentou-se Nega-
tivo) e também o nivel de bilirrubina total (Tabela 1) .

Tabela 1 - Exames Laboratoriais Sangiiineos

Data do Bilirrubinas Bilirrubinas Bilirrubinas
Exame Totais* Direta Indireta
18/11/1997 46,63 mg/dl 1,86 mg/dl 47,77 mg/dl
18/11/1997 40,71 mg/dl 1,85 mg/dl 38,86 mg/d|
19/11/1997 37,50 mg/dl 4,30 mg/dI 33,20 mg/dI
20/11/1997 28,46 mg/dl 2,28 mg/dl 26,18 mg/dl
24/11/1997 9,76 mg/dl 1,80 mg/dl 7,96 mg/dl

* normal: 0,30 a 1,50 mg/dl

No periodo de internacgéo foi realizada fototerapia,
com oitenta e sete horas de duracdo, sendo
suspensa em vinte e cinco de novembro, porém per-
manecendo no hospital até vinte e nove de novem-
bro em incubadora. A exsanguineotransfusdo nao
foi possivel ser realizada, pois segundo a mée, o
umbigo da crianc¢a ja tinha cicatrizado sete dias apés
0 seu hascimento.



O menor foi submetido a uma nova avaliagdo neu-
rolégica, na qual foi realizada tomografia
computadorizada tendo sido diagnosticada Atrofia
Cortical Bilateral, e encaminhado a Escola de Edu-
cacgao Especial, onde a partir do ano de 1999, com
dois anos de idade , passou a ser atendido por uma
equipe multidisciplinar.

Como norma da escola, 0 menor, passou pela
equipe e foi encaminhado para a realiza¢do de algu-
mas consultas e exames, 0 que acontece até hoje,
em gue a crianga se encontra com sete anos de ida-
de (Figura 1).

Figura 1 — O menor com 7 anos

Devido a Encefalopatia Crénica ndo Evolutiva na
forma Coreatetdide secundéaria a Kernicterus, a crian-
¢a apresenta uma saude fragil, pneumonias de re-
peticdo, aspiracao de alimentos e saliva, luxacédo do
guadril, além de quadro cognitivo muito comprometi-
do. Foi realizada pelas fonoaudi6logas da instituicdo
a avaliagdo comportamental da audicédo, utilizando-
se 0s instrumentos: guizo, chocalho e tambor, onde
n&o observou-se respostas auditivas, como procurar
o estimulo sonoro, cessar movimentos e Reflexo
Cécleo—Palpebral. Em vinte e nove de outubro de 1999,
com dois anos de idade, foi realizado o exame de
Potencial Evocado Auditivo, ndo sendo obtidos po-
tenciais por clicks de até 110 db HTL bilateralmente.
Na medida de Imitancia Acustica foi encontrada
timpanometria do tipo “A” bilateral, com reflexos acus-
ticos presentes somente a estimulos intensos na ore-
Iha esquerda (120 db em 500 Hz e 1000 Hz) e Emis-
sbes Otoacusticas Evocadas por produtos de
Distor¢do parcialmente alteradas a esquerda e au-
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sentes a direita, indicando comprometimento coclear
bilateral, porém incompativel com a auséncia de res-
postas evocadas de tronco cerebral & esquerda, su-
gerindo Perda Auditiva Sensorioneural bilateral seve-
ra/profunda, ndo podendo dessa forma se afirmar
guanto a integridade das vias auditivas retrococleares
(Figuras 2, 3, 4).

=
==ty

WESERS

140 mah

e
oo e 1 U

OO
5]
S
Ter
S
2
Sl B
S
=1
]
=
=, T~ S

(P

WERLCSmRSE D

Ps
¢ EStin. (pos
fro gltis T

Ba]as iz
S
5 Ditecto
a
2

. glxs1s {

=

[ P N
=

B e Ee o

AT e
=EST

e

oI A | S

=i = =R =theri=

-
=

Figura 2 - Audiometria de Tronco Cerebral — Realizada
em 29/10/1999
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Audidmetro: MAICO - MAZ| (Ukima Calibragio: 24/02/1999) Imitancidimetro: £ - 27
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Figura 3 - Medidas da Imitancia Acustica — Realizado em 29/10/1999
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Emissbes otoacuUsticas evocadas por produtos de distorcdo
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Figura 4 - Emissdes Otoacusticas — Realizada em 29/10/1999
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Em agosto de 2001, os exames foram realiza-  respostas eletrofisioldgicas indicaram Perda Au-
dos novamente, obtendo-se os mesmos resulta-  ditiva Severa em ambas orelhas e as Emissfes
dos e acrescentando-se os resultados dos  Otoacusticas Transientes ausentes bilateralmen-
Potencias Auditivos de Estado Estavel, onde as  te (Figuras 5, 6).

AUDIOMETRIA ELETROFISIOLOGICA
“POTENCIAIS EVOCADOS AUDITIVOS DE ESTADO ESTAVEL A MULTIPLAS FREQUNCIAS”
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Figura 5 - Potencial Auditivos de Estado Estavel —Realizado em 10/08/2001
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Emissbes otoacuUsticas evocadas transientes

I e N B -
i ey - A B i ¥ ak
h-ﬁ'" 3 | 1-!i'|_.-|-r'\-|""-|‘-p'l"':\|..‘5"- "'1-:'-.1.‘“-'" li,,.ﬁl-":--:';-\.ll""'
|
i =
:y'.l'-.-:-:"' I'i._'".--’q""-'“—-'“. A St R
I |
- - P -
I e i s Tt il # L
- I
|
- - T b =
TerAr g
e om T [P Ty
Lt " [RE - S

s v

o -

,"'..; ... b/ ‘.

[ e . i [TEre—. [IFEY;
L e et aa ety ai
ki rer Hup i A [E— nee

| =]
i | b

<1 T

Tq.;;a“\r"-"'-‘“—'_""—'a.'-a- St i

Ll L e T S S
BT a0 b f
=
- o,
oo
=1 ) [’ =1}
Flal gt
Fm as o w oy . el i
e ] ol o L1 5 T .
¥ rrm T g 15 o #

Filal praai

fw - Wrem 1 Mewn i ]
- 12 drewremi an g m——r

Wi i St e i Ll 178

Figura 6 - EmissGes Otoacusticas Evocadas Transientes — Realizada em 10/08/2001

A crianga, ndo esta adaptada com prétese audi-
tiva, embora tenha sido encaminhada para coloca-
¢do da mesma, pois sua salde sempre oscila, fi-
cando vérias vezes internado e necessitando uso de
sonda para se alimentar. Nao apresenta fala e lin-
guagem; Unico esboco de comunicagdo é um sorri-
so para pessoas de seu convivio. Faz uso de cadei-
ra de rodas, sendo totalmente dependente de ou-
tras pessoas.

DISCUSSAO

A hiperbilirrubinemia é o estado clinico mais co-
mum em criangas durante a primeira semana de vida,
principalmente nas prematuras ®.

No caso estudado, a crianga portadora de
encefalopatia bilirrubinica, com quadro clinico bas-
tante variavel, passou a apresentar os principais sin-
tomas como: alteragdo motora com movimentos
involuntarios na forma coreoatetdsica ou distdnica,
sendo esta a associacdo de movimentos involuntarios
continuos, uniformes, lentos (atetdsicos) e rapidos,
arritmicos e de inicio subito (coreicos), levando esta
crianca a néo falar, andar, realizar movimentos volun-
tarios funcionais e portanto dependente para se ali-
mentar, locomover e realizar a higiene pessoal. Apre-
senta também alteragdes intelectuais com compro-
metimento severo, onde a valorizag&o do Q.. torna-
se dificil pela presenca de fatores associados como
surdez, alteragcfes motoras, problemas ambientais e
outros. As alteragbes oculares também estao pre-

sentes na crianga, estrabismos e movimentos ocula-
res desordenados . Estes achados concordam com
outros estudos descritos na literatura 1226,

No presente caso também se encontrou presen-
ca de alteracdes auditivas sugestivas de uma
Neuropatia. Na pesquisa das respostas evocadas por
cligues (BERA), que estimulam e captam respostas
naregiéo de frequéncias entre 2 e 4 KHz, ndo houve
respostas nos dois exames realizados, sugerindo
perda severa/ profunda nesta faixa de frequéncia. Ja
0s potenciais de estado estavel avaliaram mais es-
pecificamente as frequéncias de 500, 1000, 2000 e
4000 Hz, onde foram encontradas respostas para as
frequéncias de 500 e 1000 Hz em ambas as orelhas
e também em 2000 Hz na orelha direita, indicando
residuos auditivos nas frequéncias graves e perda
profunda nas frequéncias agudas. A neuropatia Audi-
tiva anatomicamente possui um acometimento ex-
clusivo do nervo auditivo que gera uma dessincronia
na conduc&o nervosa, provavelmente relacionada com
uma alteracdo da mielinizacéo dessas fibras. A loca-
lizacdo precisa da alteragao nao esté definida, e pode
diferir nos diversos casos. Estudos realizados anteri-
ormente, referem que a associacao de sintomas au-
ditivos com patologias como Kernicterus podem pre-
ceder a uma Neuropatia Periférica, junto com altera-
¢bes motoras e da marcha, além de reflexos e da
sensibilidade tatil, como descritos neste caso. Paci-
entes com neuropatia auditiva geralmente possuem
uma alteracdo do efeito supressor das emissdes
otoacusticas provocado pelas vias auditivas eferentes,
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teste esse que nao foi possivel realizar. Esta altera-
¢do periférica € provavelmente de origem coclear,
porque as emissdes estdo alteradas, ha respostas
de estado estavel em algumas frequéncias, alguns
reflexos acusticos foram obtidos e no BERA néo ha
sinais que comprovem que a alteragéo é puramente
retrococlear. Entretanto, a auséncia total de respos-
tas no BERA e a presenca parcial de respostas nas
emissfes otoacusticas a esquerda sugerem que pode
existir um componente coclear e um central, mas de
dificil determinacéo da extensao de cada um deles.

A eletrococleografia seria um exame que se ndo
fosse invasivo, pois necessita de anestesia, poderia
auxiliar, uma vez que avalia mais especificamente os
limiares periféricos (coclea e nervo auditivo).

Como citado anteriormente, foi orientada a mée
do menor a importancia da adaptacao de prétese
auditiva, e embora a mesma tenha vontade, outros
fatores de salde como interna¢des repetidas, ci-
rurgia e uso de sonda para se alimentar acabam
interferindo para que esta adaptacéo ainda néo te-
nha sido feita.

Poucos séo os estudos realizados sobre a inci-

déncia do Kernicterus em prematuros e seus acha-
dos audiolégicos, ficando um alerta para novas pes-
quisas sobre essa patologia.

CONCLUSAO

O relato deste caso mostra que o diagndstico
tardio de Kernicterus pode deixar seqielas graves.
Portanto o diagndstico precoce das criangas porta-
doras de hiperbilirrubinemia é de extrema importan-
cia pois ainda na fase inicial, embora ja com altera-
¢Oes clinicas, pode-se evitar a evolugédo da doenca e
0 processo pode ser reversivel.

Devem ser triadas, nos primeiros meses de vida
com audiometria de tronco cerebral e emissdes
otoacusticas, todas as criangas de risco, pois diag-
nosticando-se precocemente esses casos torna-se
possivel a intervengéo precoce nos individuos com
risco para deficiéncia auditiva.

A orientagdo e 0 acompanhamento apos a alta
hospitalar, nos primeiros dias de vida, principalmente
em bebés pré-termo, sdo necessarios para evitar al-
teracdes tardias como as descritas neste estudo.

ABSTRACT

Purpose : report a case about one preterm newborn with Kernicterusand and its audiological findings,
motor results of a former iliness (sequels) and intellectual alterations. Methods : through a review of a
hospital written report, medical, physiotherapic, speech-therapy and social assistant records of the
Apucarana School of Special Education, from 1997 to 2003 about a student with Kernicterusand
diagnosis. Results : through objective audiological tests, we recorded severe/profound hearing loss,
however, it was impossible to state the extension of the peripheral and central lesion. Conclusions :
accomplishing examinations that include behavioral monitoring audiometry, immitance audiometry,
otoacustic emissions, auditory brainstem response ABR) is extremely important for evaluating the risk
of hearing deficiency evaluation in children. Guidance to the family and attendance after a children pre-
term hospital discharge are essential to prevent serious results concerning former illness (sequels),
such as those described in this case of Kernicterusand late diagnosis.

KEYWORDS: Kernicterus, Hearing loss; Infant, premature; Hearing disorders/complications; Case

reports [Publication type]
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