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INTRODUCAO

A sindrome de Susac (SS) ¢ uma
doenga rara e potencialmente devastadora,
consistindo da triade: encefalopatia, distar-
bios visuais e perda auditiva, resultando de
microangiopatia no cérebro, retina e coclea.
Otorrinolaringologistas devem se familiarizar
com a sindrome de Susac, uma vez que a perda
auditiva pode ser o sintoma inicial da mesma.
A perda auditiva neurossensorial (PANS) na
SS geralmente afeta as frequéncias baixas e
médias, sugerindo que essa manifestacio €
causada principalmente por microinfartos
na regido apical da céclea. Apesar da triade
classica ser patognomonica da sindrome de
Susac, um alto indice de suspeita é necessario
na maioria dos casos, uma vez que a maioria
dos pacientes nao apresenta a triade completa
a época de instalaciio dos sintomas'.

A ressonidncia magnética (RM) é muito
atil no diagnostico de SS, indicando mdaltiplos
pequenos focos de aumento na intensidade de
sinal em T2, tanto na substincia branca, quanto
na cinzenta. Atualmente, nio ha um algoritimo
terapéutico para SS?. Assim, o tratamento ¢
empirico, mas hd uma certeza: o tratamento
precoce, mesmo quando empirico, € capaz de
reduzir as sequelas permanentes'.

Infelizmente, hda pouquissimos relatos
na literatura sobre implante coclear (IC) nessa
populacio. O presente trabalho descreve os
desfechos clinicos do IC em um paciente com
SS que desenvolveu PANS.

RELATO DE CASO

Um homem de 29 anos apresentou
perda visual segmentar bilateral, acompanhada
por cefaleia com caracteristicas de enxaqueca.
Suas funcoes neuroldgicas se deterioraram,
vindo ele a apresentar vOmito, perda de
consciéncia e amnésia. Uma semana depois,
o paciente comec¢ou a queixar de perda visual
e pressdo nos ouvidos, seguido de alteracoes

neuromotoras e cofose. A avaliaciao audiol6gi-
ca revelou PANS profunda bilateral. Sem leitura
labial, seu reconhecimento de palavras era
nulo tanto na situa¢ao aberta quanto fechada.
A RM mostrou mdltiplos pequenos focos de
aumento na intensidade de sinal envolvendo
o corpo caloso e a substincia periventricular
nas imagens FLAIR e em T2. A angiografia da
retina com fluoresceina nio mostrou anor-
malidades. A campimetria foi sugestiva de
hemianopsia binasal. Os exames laboratoriais
estavam normais. O quadro clinico levou ao
diagnostico de SS e subsequente tratamento
com imunoglobulina e plasmaferese.

Ap6s o tratamento, nao houve melhora
da PANS. Apesar de remissao da nausea, ele
permaneceu com instabilidade da marcha
durante 18 meses ap6s o inicio do tratamen-
to. Além da PANS, o paciente queixava de
zumbido, que piorava durante episédios de
desequilibrio, e pressao nos ouvidos. Ao teste
de Romberg, o paciente oscilava para o lado
direito. A videonistagmografia nio mostrou
alteracoes.

O IC foi indicado, uma vez que a
avaliacao audiométrica exibiu resultados ruins,
com o paciente ficando incapaz de alcancar
porcentagem de inteligibilidade e demonstran-
do respostas limitadas em 250 e 1000 Hz em
exames com proteses auditivas.

O paciente foi submetido ao IC no
lado direito. O nervo facial foi monitorado
durante o procedimento e nao houve compli-
cacoes no intra, nem no pos-operatorio. Os
resultados da telemetria de resposta neural e
exames de impedancia estavam satisfatorios.
ApOs a cirurgia, o paciente demonstrou boa
tolerdncia a ambientes ruidosos, e era capaz
de ouvir musica prazeirosamente. Dentro de
seis meses, ele era capaz de falar ao telefone
e demonstrou satisfatorio reconhecimento da
fala sem a necessidade de leitura labial. Em
menos de um ano, a audiometria revelou li-
miar de 30 dB e um limiar de reconhecimento
da fala de 100% em campo aberto (Figura 1).
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Figura 1. A: Audiograma pré-operatério do lado direito, mos-
trando perda auditiva neurossensorial profunda. B: Avaliacao
pds-operatoéria aos 6 meses com o implante coclear, mostrando
limiar de 30 dB.

DISCUSSAO

A literatura é pobre em resultados de
IC em pacientes com SS. Esse relato descreve
um caso de sucesso de um paciente com SS
submetido a IC. Recentemente, Roeser et al.!
publicaram um estudo que revisa as manifes-
tagcoes otologicas de 23 pacientes com SS e
também descreve um caso singular e de su-
cesso na implantacao de um IC. Nossos bons
resultados corroboram aqueles de Roeser et
al., demonstrando que pacientes com SS sao
bons candidatos ao IC.

COMENTARIOS FINAIS

A perda auditiva representa uma das
principais manifestacoes da SS. A literatura €
pobre na descri¢io de resultados de implantes
cocleares nessa populacdo; entretanto, nosso
trabalho corrobora as poucas evidéncias dis-
poniveis, sugerindo que o IC pode ser con-
siderado uma boa opc¢ao para a reabilitacio
auditiva desses pacientes.
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