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Acometimentos audiolégicos no Espectro éculo-auriculo-vertebral (EOAV) (sindrome de Goldenhar): Uma revisao da
literatura
Autor(es): Pricila Sleifer, Paulo Ricardo Gazzola Zen, Rafael Fabiano Machado Rosa, Thayse Bienert Goetze

Introdug@o:O espectro 6culo-auriculo-vertebral (EOAV) (Sindrome de Goldenhar) é uma anomalia congénita rara,
caracterizada por alteragdes oculares, auriculares e vertebrais, frequentemente associadas a outras malformagdes congénitas
viscerais ou faciais. Objetivo: O objetivo do trabalho é descrever caracteristicas audiologicas que podem ser observadas nos
pacientes portadores dessa anomalia. Metodologia: Realizamos uma revisao bibliografica nas bases de dados Pubmed,
Cochrane Library, LILACS e Scielo, utilizando os descritores Oculoauriculovertebral syndrome, Goldenhar syndrome,
Hemifacial microsomia, Ear, Ear auricle e Ear canal. Apés, foram selecionados os artigos relacionados ao EOAV. Resultados:
Atualmente, ndo existe um teste diagndstico especifico para o EOAV. Deste modo, a avaliag&o clinica continua sendo a
primeira ferramenta a ser utilizada. Alguns autores tém adotado critérios diagnésticos minimos para incluséo dos pacientes
dentro do EOAV. Por exemplo, incluir pacientes com alteragdes clinicas em pelo menos duas de quatro areas, isto €,
envolvimento oro-cranio-facial, ocular, auricular e/ou vertebral. Também pode ser utilizada a presenga de, ao menos dois, dos
seguintes achados: microtia unilateral, hipoplasia mandibular unilateral, derméide epibulbar uni ou bilateral, ou malformagées
vertebrais.Adicionalmente, podem ser considerados como critérios minimos a presenga de microtia ou microssomia hemifacial
associada a malformagées menores de ouvido, como apéndices pré-auriculares. Alguns autores sugerem que a microtia seria
a forma minima do espectro. A microtia isolada ou associada a outras malformagdes menores de orelha € comumente
utilizada como um dos critérios minimos para o diagnéstico, uma vez que sua frequéncia é alta em pacientes com EOAV/(82-
100%).Na literatura, a microtia & descrita geralmente como unilateral ou com preferéncia pelo lado direito, sendo geralmente
associada com o lado da face envolvido. Diferentes comprometimentos encontrados no EOAV podem afetar a capacidade do
individuo de se comunicar. As malformagdes auriculares podem variar da completa aplasia até deformidades na orelha
externa, média e interna, resultando em perda da audig&o.Apesar de anomalias externas do ouvido médio serem bem
conhecidas, alteragdes da orelha interna s&o raramente observadas. Frequentemente existem apéndices fibromatosos pre-
auriculares (skin tags) e cavidades na regido anterior da orelha ou na linha entre esta e o canto da boca. Assim, a perda
auditiva condutiva secundaria predomina nestes pacientes, sendo diretamente correlacionada com o nivel de envolvimento
das estruturas. Porém, essas perdas de audigdo podem causar a aquisigao da linguagem prejudicada. Nas malformagdes
auriculares, o canal da orelha pode estar completamente ausente, implicando em surdez (unilateral) em aproximadamente
40% dos casos. Este espectro pode levar a formas variadas de disturbios de comunicag@o, como comprometer a voz, a
fluéncia e articulagéo de sons da fala, os simbolos da linguagem e o cédigo utilizado na comunicagao. Conclusao: Anomalias
da orelha sao frequentes e de apresentagao variada nos pacientes com EOAV, muitas vezes néo ha correlagéo entre os
achados de orelha externa, média e interna.O EOQAV é considerado uma condig&o etiologicamente heterogénea e com uma
ampla variabilidade fenotipica, sendo que s&o poucos os estudos avaliando individuos com a sindrome em nosso meio.
Devido as alteracdes auriculares o fonoaudiologo pode auxiliar tanto no diagnéstico como no manejo clinico e terapéutico
desses individuos
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