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    O presente tratado tem como objetivo auxiliar os profissionais que atuam no diagnóstico otoneurológico, em especial os fonoaudiólogos, otorrinolaringologistas, neurologistas e pediatras.


    Nosso livro versa sobre os potenciais evocados miogênicos vestibulares (VEMPs); são 20 capítulos que abordam parâmetros de estimulação e análise, relatórios para o diagnóstico; permeado pelas principais aplicações clínicas deste procedimento no ciclo vital (desde a população infantil à senescente), na triagem vestibular infantil, em patologias otoneurológicas, no acompanhamento e na evolução da reabilitação da função vestibular.


    Diversos capítulos relatam os achados dos VEMPs em alterações, como: Neurite Vestibular, Deiscência do Canal Semicircular Superior, Schwannoma Vestibular, Doença de Ménière, Vertigem Posicional Paroxística Benigna, Vestibulotoxicidade, Perda Auditiva Induzida por Ruído e alterações centrais.


    Agradecemos aos autores dos capítulos que compartilharam sua experiência e revisão atualizada sobre os VEMPs.


    Aos interessados e amantes do tema, convidamos à leitura desta obra, esperamos contribuir para que outros profissionais, como nós, usufruam desse procedimento na prática otoneurológica. Acreditamos que, ao fornecer subsídios para prática clínica de outros profissionais, poderemos atingir nosso objetivo final, que é o de auxiliar os pacientes. Desejamos boa leitura!


    Profa. Dra. Aline Cabral


    Profa. Dra. Valdete Alves Valentins dos Santos Filha


    Profa. Dra. Pricila Sleifer
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    Maria da Glória Canto de Sousa ▪ Mariana Amary


    Introdução


    A primeira menção de tontura como um sintoma foi identificada em um papiro escrito por volta do ano de 1500 a.C. Diversas personalidades científicas da antiguidade descreveram aspectos relacionados com zumbido, tontura e perturbações visuais, sendo a Claudius Galenus (129-200 d.C.) atribuída a nomeação de “labirinto” aos canais da orelha interna, após o mito de Creta (Dasgoupta, 2021).


    Do ponto de vista filogenético, o sistema vestibular é a parte mais antiga da orelha interna. Está presente em organismos primitivos e é essencial para o controle do movimento e do deslocamento corporal, o que lhe confere a responsabilidade de codificar o movimento da cabeça nos três planos do espaço e seus seis graus de liberdade, tanto no plano linear como angular, e enviar essas informações ao sistema nervoso central (Lévêque et al., 2009).


    A orelha interna está localizada na parte interna dos ossos temporais (Fig. 1-1), dentro da cápsula ótica, descrita como o osso mais resistente do esqueleto humano. É composta pelo labirinto ósseo, por um conjunto de estruturas membranáceas e pelos órgãos sensoriais propriamente ditos que se conectam ao SNC pelo VIII par craniano (England; Shamil, 2018).


    A ciência vestibular evoluiu bastante, desde a descrição dos labirintos por Galeno, atingindo o seu ápice nos séculos XVIII e XIX, quando grande parte da anatomia e fisiologia relacionadas com a audição e o equilíbrio foram estabelecidas. No século XX, os estudos de Santiago, Rámon Y Cajal (conexões do nervo vestibular aos núcleos vestibulares), Gustav Alexander (Lei de Alexander), Rafael Lorrente de Nó (descrição do arco reflexo vestíbulo-ocular) e Robert Bárány (prova calórica e prova rotatória) foram fundamentais para embasar pesquisas e favorecer o avanço na compreensão da fisiologia e dos métodos de avaliação (Dasgoupta, 2021).


    Ao final do século XX e início do século XXI, surgiram novas possibilidades de avaliação do sistema vestibular, dentre as quais os potenciais evocados miogênicos vestibulares (VEMPs) (Murofushi; Kaga, 2009), tema desta publicação.


    A seguir, descreveremos de forma detalhada a anatomofisiologia dos órgãos otolíticos, sua embriologia e os aspectos relacionados com malformações, características anatomofisiológicas e conexões neurais relevantes para a compreensão da fisiologia aplicada aos VEMPs. Este é um exame útil na avaliação de indivíduos com sintomas otoneurológicos em todas as faixas etárias, em diversos contextos clínicos, como será amplamente discutido ao longo do livro.
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    Fig. 1-1. Representação dos labirintos ósseo e membranoso com canais semicirculares, ampolas, utrículo e sáculo. (Ver Prancha em Cores.)


    Embriologia


    Na evolução das espécies, diversas classes de seres vivos desenvolveram mecanismos de percepção da aceleração gravitacional, desde órgãos simples, como os estatocistos de algumas plantas, que orientam seu crescimento, até órgãos complexos e bastante especializados, com grupos de células distintas, organizadas para a captação de diferentes frequências de movimento, como as células da orelha interna humana. A força gravitacional é constante na Terra, o que pareceu ser um critério fidedigno para a evolução das espécies em relação a outros parâmetros, como temperatura, umidade e pressão do ar, ou mesmo níveis de oxigênio. No reino animal, o estatocisto, e, posteriormente, o surgimento de uma estrutura macular conjunta a um canal semicircular, há 419 milhões de anos, foram os precursores do desenvolvimento da orelha interna tal como a conhecemos na atualidade; enquanto a cóclea teve o surgimento em espécies há cerca de 200 milhões de anos. Assim, podemos considerar que o sistema auditivo é parte do sistema vestibular, e não o oposto (Ramos de Miguel et al., 2020).


    A orelha é anatômica e fisiologicamente subdividida em três porções: externa (pavilhão auricular e meato acústico externo), média (membrana timpânica, ossículos e cavidade média) e interna (cóclea, órgãos otolíticos, canais semicirculares, aqueduto vestibular e saco endolinfático), sendo a orelha interna a primeira a se desenvolver (Cochard, 2012).


    Os órgãos sensoriais têm origem embrionária comum, no placoide ótico ectodérmico, cuja formação inicia-se por volta da 3ª e 4ª semanas de gestação. O labirinto ósseo constituirá um molde ósseo compacto que abriga e envolve o labirinto membranoso, o qual é formado embriologicamente a partir do mesênquima que envolve a vesícula ótica (otocisto). É formado por cavidades interconectadas muito complexas e ambas as estruturas, óssea e membranosa, são separadas pelos espaços perilinfáticos (Pablo, 2018).


    O mesênquima que envolve o otocisto evolui para a formação de cartilagem, que posteriormente se tornará osso. O mesênquima que envolve o labirinto membranoso diferencia-se a partir da 6ª semana em duas camadas: a profunda, denominada pré-cartilagem temporal, que constitui o contorno dos espaços perilinfáticos e seu conteúdo líquido, e a superficial, localizada fora da anterior, contorno do modelo cartilaginoso que constituirá o labirinto ósseo (Pablo, 2018).


    Na 5ª semana, a cápsula auditiva mesenquimal começa a se tornar cartilaginosa. Suas faces profundas e superficiais são revestidas por uma camada conjuntiva pericondral, que sofrerá completa transformação óssea. No interior da cartilagem, surgem pequenas lacunas, cuja confluência dará origem ao espaço perilinfático que separa o labirinto membranoso do ósseo (Pablo, 2018).


    Esse fenômeno de transformação do tecido mesenquimal que envolve a vesícula auditiva não ocorre nos cólons, nos quais o mesênquima embrionário persiste no adulto na forma de duas ilhotas. A partir da 20ª semana, ela para de crescer e a cartilagem começa a se transformar em cápsula óssea. A dupla origem, intra e pericondral, confere à cápsula ótica constituição óssea única no corpo e é a explicação para que este osso não tenha capacidade regenerativa após sua fratura, não sendo capaz de fabricar osso calcificado (Pablo, 2018).


    A formação dos canais semicirculares (CSCs) ocorre na 5ª semana do desenvolvimento embrionário, quando aparecem duas abas que se projetam da porção vestibular do otocisto. À medida que esses cílios se expandem lateralmente, suas paredes epiteliais opostas se aproximam, formando um placoide de fusão, que se transformará em canais graças à morte celular programada na área central de fusão epitelial e migração das células epiteliais. Quando os CSCs aparecem, eles o fazem como bolsas achatadas da porção utricular da vesícula auditiva. As porções centrais da parede dessas invaginações vão dar origem aos três canais semicirculares. Neste processo, enquanto uma extremidade de cada ducto se dilata e forma a ampola, a outra extremidade não se alarga, e é chamada, neste caso, de ramo comum não ampular. No entanto, como duas das extremidades retas estão fundidas (cruz comum), apenas cinco ramos são vistos penetrando no utrículo: três com ampola e dois sem ampola (Rubio; Canduela; Nicolás, 2009).


    A porção elevada e modificada do epitélio de uma ampola, na qual penetram as fibras terminais de um nervo ampular, é conhecida como crista ampular. Assim como ocorre na mácula, a diferenciação das células do epitélio se dá com a formação de uma dobra em forma de crista. À medida que ocorre a diferenciação das cristas, o tecido mesenquimal circundante torna-se a parede cartilaginosa do labirinto e tecido periósteo vascularizado do feto ao final de 15 semanas. Quando a crista quase atinge o tamanho adulto, no feto de 23 semanas, a parede capsular se forma e o labirinto ósseo está bem estabelecido (Rubio; Canduela; Nicolás, 2009).


    A crista ampular, formada a partir das células da ampola, contém as estruturas sensoriais responsáveis pela manutenção do equilíbrio. Do mesmo modo, áreas sensíveis ao movimento aparecem nas paredes do utrículo e do sáculo, conhecidas como pontos acústicos. Todo impulso gerado nas células sensoriais das cristas, como resultado de uma mudança na posição do corpo, é conduzido ao cérebro pelas fibras vestibulares do oitavo par do nervo craniano (Rubio; Canduela; Nicolás, 2009).


    A formação do utrículo e do sáculo se dá quando o otocisto estreita-se em seu ponto médio, entre a parte que se origina dos canais semicirculares e a origem da cóclea. Já os receptores maculares desenvolvem-se medialmente pela diferenciação do epitélio ectodérmico que reveste o utrículo e o sáculo.


    As máculas são formadas a partir do epitélio que reveste as áreas onde os nervos entram na parede do sáculo e do utrículo. Existem dois tipos de células: as sensíveis, que possuem borda em pincel livre, e as de sustentação. As células de sustentação secretam uma substância gelatinosa que forma uma membrana almofadada, a membrana otolítica, que recobre o epitélio modificado e contém depósitos calcários superficiais, conhecidos como otocônias, otólitos ou cristais de cálcio. O processo de formação da membrana otolítica se dá por volta da décima a 12ª semana gestacional, quando os tipos distintos de células são reconhecidos. Por volta da 14ª a 16ª semana, os fetos já têm as partes individuais das máculas bem formadas e semelhantes às do adulto (Rubio; Canduela; Nicolás, 2009). A Figura 1-2 ilustra fases da embriogênese da orelha interna.
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    Fig. 1-2. Representação da embriogênese da orelha interna.


    O desenvolvimento do sistema nervoso (SN) ocorre paralelamente à formação das estruturas descritas anteriormente. Entre a quarta e oitava semanas, as vesículas encefálicas primárias (prosencéfalo, mesencéfalo e rombencéfalo) diferenciam-se originando o telencéfalo e o diencéfalo (prosencéfalo), mesencéfalo (mesencéfalo), metencéfalo e mielencéfalo (rombencéfalo). Estes três últimos darão origem às principais áreas e núcleos relacionados com o equilíbrio, que são os núcleos dos III, IV, VI e VIII pares cranianos, cerebelo, dentre outros (Cochard, 2012). Contudo, é importante destacarmos a relevante correlação do sistema vestibular com praticamente todo o SNC (Lopez; Borel; Lacour, 2005).


    Malformações


    Devido ao desenvolvimento da orelha interna, a partir do ectoderma, diferentemente das estruturas da orelha média e externa, é possível que as malformações na orelha interna possam ocorrer isoladamente, sem sinais externos que facilitem a identificação clínica destas alterações morfológicas. Assim, os programas de triagem neonatal auditiva e vestibular são ferramentas úteis na intervenção precoce, evitando prejuízos ao desenvolvimento infantil decorrentes da privação sensorial auditiva e vestibular. Estima-se que cerca de 1 em cada 3.800 neonatos possua algum tipo de malformação de orelha, sendo uni ou bilaterais, combinadas ou não a outras malformações e síndromes (Bartel-Friedrich; Wulke, 2007).


    Dentre algumas possíveis classificações para identificar as malformações de orelha interna, nos exames de imagem, citaremos a de Sennaroglu, sumarizada no Quadro 1-1 (Brotto et al., 2023).


    As falhas no desenvolvimento do sistema nervoso central ou periférico podem impactar negativamente o estabelecimento de diversas funções; destacamos as agenesias e displasias do nervo vestibular (VIII par), nervos oculomotores (III, IV e VI par) e nervo acessório (XI), por estarem diretamente relacionados com os reflexos estudados nos VEMPs (Dlugaiczyk, 2020).


    
      
        

        

        
      

      
        
          	
            Quadro 1-1. Tipos de malformações pela classificação de Sennaroglu

          
        


        
          	
            Aplasia labiríntica completa (aplasia de Michel)

          

          	
            Com aplasia ou hipoplasia da porção petrosa

          

          	
            Ausência de todos os elementos da orelha interna (cóclea, vestíbulo, canais semicirculares, aqueduto coclear e aqueduto vestibular)

          
        


        
          	
            Com cápsula ótica

          
        


        
          	
            Sem cápsula ótica

          
        


        
          	
            Otocisto rudimentar

          

          	
            --------

          

          	
            Pequeno cisto ovoide com cápsula ótica incompleta sem conduto auditivo interno

          
        


        
          	
            Aplasia coclear

          

          	
            Com labirinto normal

          

          	
            Ausência de cóclea; vestíbulo e canais semicirculares podem estar presentes normais ou alterados

          
        


        
          	
            Com vestíbulo dilatado

          
        


        
          	
            Cavidade comum

          

          	
            --------

          

          	
            Única cavidade, oval ou redonda, representando tanto cóclea quanto vestíbulo/canais semicirculares, sem diferenciação entre eles

          
        


        
          	
            Hipoplasia coclear (dimensões externas da cóclea menores que o normal)

          

          	
            Hipoplasia coclear I

          

          	
            Cóclea semelhante a um pequeno cisto; vestíbulo e canais semicirculares presentes com formato normal ou anormal

          
        


        
          	
            Hipoplasia coclear II

          

          	
            Modíolo e septo entre escalas defeituosos; formato externo normal e vestíbulo/canais semicirculares presentes com formato normal ou anormal

          
        


        
          	
            Hipoplasia coclear III

          

          	
            Modíolo reduzido e com menos de duas voltas; redução do comprimento do septo interescalar e vestíbulo/canais semicirculares presentes com formato normal ou anormal

          
        


        
          	
            Hipoplasia coclear IV

          

          	
            Espira basal normal; espiras medial e apical hipoplásicas e localizadas anteriormente e medialmente, e vestíbulo/canais semicirculares presentes com formato normal ou anormal

          
        


        
          	
            Partição incompleta da cóclea (diferenciação entre cóclea e vestíbulo; dimensões externas normais)

          

          	
            Partição incompleta tipo I

          

          	
            Modíolo e septo interescalar ausentes resultando em uma cóclea cística. Vestíbulo e canais semicirculares estão claramente distintos da porção coclear

          
        


        
          	
            Partição incompleta tipo II

          

          	
            Ausência da porção apical do modíolo e septo interescalar correspondente; giro medial e apical parecem fundidos. Vestíbulo pode também estar alargado. Canais semicirculares frequentemente normais

          
        


        
          	
            Partição incompleta tipo III

          

          	
            Modíolo ausente, mas com septo interescalar completo. A cóclea parece estar “vazia”. Vestíbulo e canais semicirculares normais

          
        


        
          	
            Malformações do vestíbulo

          

          	
            --------

          

          	
            Vestíbulo ausente, hipoplásico ou alargado. Cóclea normal

          
        


        
          	
            Malformações dos canais semicirculares

          

          	
            --------

          

          	
            Canais semicirculares ausentes, hipoplásicos ou alargados. Cóclea normal

          
        


        
          	
            Malformações do conduto auditivo interno

          

          	
            --------

          

          	
            Conduto auditivo interno ausente, hipoplásico ou alargado. Cóclea, vestíbulo e canais semicirculares normais

          
        


        
          	
            Aqueduto vestibular alargado

          

          	
            --------

          

          	
            Larguras vertical e axial maiores que 1,5 mm no ponto médio entre labirinto e o opérculo

          
        


        
          	
            Fonte: Brotto D, Ariano M, Sozzi M, Cenedese R, Muraro E, Sorrentino F, et al. Vestibular anomalies and dysfunctions in children with inner ear malformations: A narrative review. Frontiers in Pediatrics. 2023;11:1-13.

          
        

      
    


    Anatomofisiologia da orelha interna


    O sistema vestibular, essencial para a manutenção do equilíbrio, é a parte mais antiga da orelha interna, está presente em peixes primitivos e é essencial para regulação de movimento e controle de deslocamento (Lévêque et al., 2009).


    A porção auditiva da orelha interna, conhecida como cóclea, detecta e codifica vibrações sonoras; enquanto a porção vestibular, denominada conjuntamente de labirinto, detecta e codifica o movimento e/ou posições corporais. Os sinais advindos dos receptores periféricos são enviados ao SNC, sendo informações cruciais para a manutenção da fixação ocular e postural por meio de respostas motoras reflexas, bem como para a orientação espacial e estabilidade de olhos, cabeça e corpo durante os movimentos.


    O labirinto posterior é formado pelos canais semicirculares, cuja disposição em ângulos perpendiculares entre si permite a captação de movimentos angulares da cabeça, e pelos órgãos otolíticos (sáculo e utrículo), que detectam a movimentação linear e a modificação da posição corporal com relação à força da gravidade, além das vias endolinfáticas (England; Shamil, 2018; Neves, 2019).


    Para manter a homeostase, incluindo a regulação osmótica da endolinfa, as células escuras vestibulares, as células transicionais e as células do saco endolinfático secretam ativamente íons K+, Cl-, Ca+2, auxiliando também na manutenção do pH em 7. Além destas, há células imunocompetentes, que participam da resposta imune na orelha interna, e macrófagos, evitando que resíduos metabólicos tornem a endolinfa mais espessa. A composição do líquido endolinfático é praticamente a mesma da endolinfa coclear, rica em potássio (K+) e pobre em sódio (Na+). Contudo, o potencial de repouso coclear é mantido em torno de 80 a 90 mV; enquanto, no vestíbulo, esse potencial está em torno de 4 a 5 mV, devido ao fluxo permanente de íons K+ através das membranas celulares. A regulação da pressão da endolinfa parece estar ligada a mecanismos que envolvem o saco endolinfático e as células liberadoras de íons (Lévêque et al., 2009; Moravec; Peterson, 2004).


    Na espécie humana, cada um dos labirintos é formado por três canais semicirculares (CSCs), dois órgãos otolíticos (sáculo e utrículo) e pelas vias endolinfáticas. Os CSCs são sensíveis à aceleração angular, e os órgãos otolíticos são sensíveis à aceleração linear e à ação gravitacional, ilustrados na Figura 1-3. São orientados de forma que cada CSC tenha ângulo de 90° entre si, havendo, portanto, um horizontal ou lateral, um anterior ou superior e um posterior. Cada CSC tem uma dilatação na porção mais distal utricular, chamada de ampola, que contém as células ciliadas que formam a crista ampular e uma cobertura gelatinosa, a cúpula, e uma outra porção, denominada não ampular. Nos CSCs anterior e posterior, a porção não ampular é fundida, originando a cruz comum (Peres, 2019; Muller, 2020). A Figura 1-4 mostra, em detalhes, os planos anatômicos dos canais semicirculares.


    Os órgãos otolíticos, constituídos pelo sáculo e pelo utrículo, contêm células de sustentação e um neuroepitélio composto por células ciliadas dispostas sobre a mácula otolítica. Estas células são cobertas por uma camada de mucopolissacarídeos, denominada membrana otolítica, recoberta por cristais de carbonato de cálcio, denominados otólitos ou otocônias (Vollrath; Kwan; Corey, 2007).


    Órgãos Otolíticos


    Na região central do labirinto posterior, encontra-se o utrículo. Quando o indivíduo está na posição ortostática, a mácula do utrículo, que tem um formato ovoide e ligeiramente convexa para baixo e para cima, encontra-se praticamente no plano horizontal. Conectam-se à mácula utricular os CSCs, e, por um estreitamento do epitélio, ao sáculo, de forma a permanecerem praticamente isolados. Das células ciliadas do utrículo, partem as ramificações nervosas que formam o ramo utricular do nervo vestibular superior. A mácula do sáculo, menor que a do utrículo, tem forma de gancho e é convexa no sentido anteromedial. Encontra-se no plano vertical, quando o indivíduo está em posição ortostática, e é perpendicular em relação à mácula utricular. Das células ciliadas do sáculo, partem as fibras nervosas que compõem o ramo sacular do nervo vestibular inferior. O sáculo comunica-se com o ducto coclear, por meio de um canal estreito, o ducto reuniens e o ducto endolinfático. Este origina-se das porções sacular e utricular, sendo também denominado ducto utrículo-sacular, que se estreita ao adentrar no aqueduto vestibular. O saco endolinfático é a porção terminal deste ducto, e constitui um prolongamento intracraniano do labirinto membranoso.
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    Fig. 1-3. Representação dos sensores gravitacionais e de posição de cabeça. (Ver Prancha em Cores.)


    Os órgãos otolíticos são sensíveis à força inercial gravitacional e aos deslocamentos lineares do corpo no espaço, codificando essa movimentação ao SNC, por meio de mecanismos de transdução mecanoelétrica das células ciliadas. A presença dos otólitos, sobre a membrana otolítica, constitui uma massa inercial que favorece o deslocamento ciliar das células do neuroepitélio macular, ilustrado nas Figuras 1-5 e 1-6 (Peres, 2019; Lévêque et al., 2009; Uchino; Kushiro, 2011; Curthoys, 2020; Kossowski, 2022).
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    Fig. 1-4. Representação dos canais semicirculares.


    As máculas otolíticas possuem fileiras de células ciliadas, arranjadas em torno de uma linha de polaridade reversa (LPR), onde as células de um lado da linha estão dispostas em direção oposta às células do outro lado da linha. Isso gera um padrão que permite que o mesmo lado/mácula otolítica seja estimulado ou inibido com o mesmo movimento, princípio que auxilia na codificação do movimento para o SNC, amplificando os sinais recebidos nos núcleos vestibulares. A fina faixa de receptores que margeia a LPR é denominada estríola. Assim, um grupo de células de um lado da estríola está com os cinocílios direcionados para a estríola, enquanto o grupo de células do outro lado encontra-se disposto de forma espelhada a este, conforme ilustrado nas Figuras 1-7 e 1-8 (Pereira, 2015; Tideli, 2020).


    Os otólitos são formados durante o período embrionário, e não se regeneram em caso de perda otolítica. Há hipóteses etiológicas que a vertigem postural paroxística benigna (VPPB) seja uma doença utricular, em que rupturas da membrana otolítica, redução da viscosidade da mácula utricular induzida por alterações na composição bioquímica da endolinfa e degradação da rede proteica, que forma uma das camadas da membrana otolítica, sejam as responsáveis pela liberação de otólitos que migram para os CSCs (Lévêque et al., 2009).
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    Fig. 1-5. Representação de mácula otolítica. (Ver Prancha em Cores.)
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    Fig. 1-6. Representação de mácula otolítica. Destaque para a membrana otolítica. (Ver Prancha em Cores.)
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    Fig. 1-7. Estríola da mácula do utrículo e disposição vetorial das células ciliadas ao redor da estríola. (Ver Prancha em Cores.)
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    Fig. 1-8. Representação da estríola dos órgãos otolíticos. (Ver Prancha em Cores.)


    Células Ciliadas


    As células ciliadas vestibulares detectam movimentos, em escala nanométrica, induzidos pela movimentação da endolinfa, em posições estáticas ou por movimentos de cabeça. São capazes de converter os estímulos mecânicos em sinais eletroquímicos que são transmitidos e interpretados pelo SNC. Embora os órgãos sensoriais da orelha interna tenham uma origem evolutiva comum e compartilhem muitas características, esses dois órgãos, auditivos e vestibulares, também são munidos de diferenças que os especializam na codificação de diferentes modalidades sensoriais (Sadeghi; Géléoc, 2022; Curthoys et al., 2021).


    Graças a diferenças estruturais e fisiológicas encontradas em tipos celulares distintos (I e II) nas máculas otolíticas e nas ampolas dos CSCs, diversas frequências de movimento podem ser percebidas pelos labirintos. As células ciliadas vestibulares possuem de 40 a 100 estereocílios, formados por filamentos de actina, e um cinocílio, maior, formado por microtúbulos, cuja orientação irá caracterizar a polaridade celular; ocorre despolarização quando os estereocílios vão em direção ao cinocílio, e inibição/hiperpolarização quando os estereocílios se afastam do cinocílio.


    As células ciliadas do tipo I (fásicas) possuem corpo com formato de cálice e terminação nervosa irregular, em forma de cálice também, que circunda o corpo celular, respondendo a frequências mais altas de movimentos. Possuem fileiras de estereocílios amplas e densas. As células do tipo I não estão em contato direto com as fibras eferentes que se projetam sobre o cálice, e têm potencial de repouso em torno de -70 mV; localizam-se na porção mais próxima da estríola, nos órgãos otolíticos, e mais próximas ao ápice da crista ampular dos CSCs.


    As células ciliadas do tipo II (tônicas), mais antigas do ponto de vista filogenético, possuem corpo cilíndrico e terminações nervosas regulares, com estereocílios menores e menos densos, com um cinocílio alargado. Fazem sinapses diretas, tanto aferentes quanto eferentes, na porção basal da célula, e respondem a frequências mais baixas de movimento e manutenção de posições estáticas. Possuem potencial de repouso em torno de 45 mV e localizam-se mais na periferia das máculas otolíticas e das cúpulas dos CSCs (Curthoys, 2020; Curthoys et al., 2017; Lévêque et al., 2009).


    A Figura 1-9 representa, esquematicamente, as células ciliadas vestibulares dos tipos I e II encontradas nas máculas otolíticas.


    A codificação do movimento dependerá dos pulsos elétricos gerados pelo conjunto das células ciliadas, que, devido às suas características estruturais, serão despolarizadas ou hiperpolarizadas, de acordo com o fluxo endolinfático e às características físicas de deformação e retorno à posição natural da cúpula dos CSCs e das membranas otolíticas, durante e após os movimentos da cabeça. Essas deformações nas cúpulas e membranas otolíticas podem ocorrer por velocidade constante ou por impulsos de aceleração, representando um modelo sem frequência de ressonância, o que permite a detecção de respostas, e, por conseguinte, a avaliação de múltiplas faixas de frequência, numa espécie de “tonotopia” vestibular. A Figura 1-10 representa esquematicamente os estágios de transdução mecanoelétrica do movimento em pulsos neurais, por uma célula ciliada do tipo I localizada na crista ampular. Mecanismo semelhante ocorre nas células maculares. As diferenças estruturais nas sinapses das células do tipo I e II e sua regularidade de transmissão dos pulsos elétricos são fundamentais para ambos os sistemas de percepção dos movimentos: tônico e fásico. Na realização dos VEMPs com o uso de estímulo acústico, por via aérea ou óssea, as respostas referem-se principalmente às células de tipo I (Dlugaiczyk, 2020; Curthoys, 2010; Curthoys et al., 2017, 2021; Halmagyi; Curthoys, 2018; IM, 2013; Lévêque et al., 2009).
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    Fig. 1-9. Diferenças estruturais entre as células de tipo I, de formato arredondado e envolto por várias terminações nervosas, e tipo II, de formato cilíndrico e com uma única terminação nervosa. (Ver Prancha em Cores.)
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    Fig. 1-10. Esquema da mecanotransdução de células ciliadas vestibulares em cinco estágios. (1) A deflexão na direção da despolarização celular induz a abertura dos canais de transdução de potássio e o aparecimento de uma corrente de mecanotransdução IMET. (2) A corrente de mecanotransdução IMET causa despolarização celular que abre canais de cálcio dependentes de voltagem no retículo endoplasmático (em laranja). (3) O aumento do cálcio citosólico induz a fusão da vesícula sináptica na membrana e liberação de glutamato na sinapse. (4) O receptor de glutamato pós-sináptico é ativado, abrindo canais de sódio dependentes de voltagem. (5) A entrada de sódio na fibra nervosa provoca o aparecimento do potencial de ação (PA). (Ver Prancha em Cores.)


    É importante destacar que as máculas otolíticas possuem, aderidas à membrana gelatinosa que recobre as células ciliadas, inúmeros fragmentos de carbonato de cálcio, denominados cristais de cálcio, otólitos ou otocônias. A presença dos otólitos nas máculas constitui uma massa inercial que favorece o deslocamento dos cílios, fundamental para o pleno funcionamento das máculas otolíticas. A transdução mecanoelétrica ocorre com a ativação dos canais de cálcio, induzidos pelo deslocamento dos estereocílios em direção ao cinocílio, levando à liberação de vesículas de neurotransmissor glutaminérgico nas sinapses. Contudo, há uma diferença entre o funcionamento elétrico das células ciliadas de tipo I (fásicas) e II (tônicas). Embora ambas sejam polarizadas quando os estereocílios se dirigem ao cinocílio, nas células de tipo II ocorre descarga elétrica em repouso, e a mobilidade do penacho ciliar aumenta no sentido da polarização e diminui no sentido contrário, refletindo na atividade elétrica da célula. A própria distribuição das células ciliadas ao redor da estríola compõem um arranjo vetorial que inicia a codificação do movimento (ou posição) para o SNC. Embora seja creditado às máculas otolíticas a função de detecção dos deslocamentos horizontais da cabeça, o SNC é incapaz de identificar se houve rotação ou apenas inclinação lateral da cabeça. É a integração das informações otolíticas e das cristas dos CSCs que resolve a ambiguidade e permite o ajuste correto da posição da cabeça e dos olhos nas translações cefálicas (Angelaki et al., 2004; Angelaki; Yakusheva, 2009; Halmagyi et al., 2017; Merfeld, Zupan, Gifford, 2001; Shaikh et al., 2005; Day; Fitzpatrick, 2005).


    Durante as acelerações, o deslocamento da membrana otolítica, modificando a posição dos estereocílios, induz a abertura de canais de cálcio e os mecanismos bioquímicos que irão despolarizar as células ciliadas. É um modus operandi similar a um acelerômetro. Contudo, esse modelo não explicaria a possibilidade de estimulação das máculas otolíticas com estímulos sonoros, já que os otólitos compõem uma massa inercial, cuja resistência interferiria no deslocamento da membrana otolítica induzida pelo som. Assim, estudos levaram à análise biomecânica do funcionamento otolítico induzido por som e propuseram um modelo similar a um sismógrafo para o funcionamento otolítico em altas frequências. Por conseguinte, concluíram que a camada de células ciliadas vibra em ressonância com o estímulo sonoro por via aérea ou óssea, e a movimentação das células em relação às otocônias (imóveis pela inércia) induz o movimento relativo dos cílios em relação à membrana otolítica, gerando a abertura dos canais de cálcio e toda a cascata de eventos subsequentes (Dlugaiczyk, 2020; Moravec; Peterson, 2004).


    Projeções neurais


    Além dos botões sinápticos aferentes (em forma de cálice nas células tipo I e distribuídos na porção basal das células de tipo II), o neuroepitélio das máculas recebe fibras eferentes provenientes, em sua maioria, de um núcleo adjacente dos núcleos vestibulares no tronco encefálico, bem como de células cerebelares, com a interação das aferências visuais e proprioceptivas, sabidamente envolvidas no mecanismo de equilíbrio corporal. O neurotransmissor predominante no sistema vestibular eferente é a acetilcolina, e terá efeito excitatório ou inibitório de acordo com a localização, estado de excitação da célula e o tipo de receptor (nicotínico, com efeito inibidor, ou muscarínico, com efeito excitatório) (Day; Fitzpatrick, 2005; Lévêque et al., 2009).


    A atividade elétrica gerada pela estimulação sonora (por via aérea ou óssea), na porção vestibular da orelha interna, promove modificações nas descargas neurais das fibras aferentes dos órgãos otolíticos, enquanto os CSCs não têm atividade elétrica modificada. Esse mecanismo se dá provavelmente pela pequena intensidade do fluxo endolinfático nos CSCs induzidos pelas vibrações sonoras transmitidas à endolinfa, que são incapazes de deslocar a cúpula e os estereocílios das cristas ampulares. Ao contrário, na existência de uma terceira janela, além das janelas oval e redonda, a biomecânica das correntes endolinfáticas é alterada, gerando fluxo suficiente para o deslocamento da crista ampular do CSC anterior. Esse fluxo gera uma atividade elétrica despolarizante “adicional”, captada pelos eletrodos durante a realização dos potenciais evocados miogênicos vestibulares, o que explica o porquê de as amplitudes elevadas deste potencial estarem relacionadas com o diagnóstico de deiscência do canal semicircular superior. Outras patologias, como aqueduto vestibular alargado e as denominadas síndromes da terceira janela, teriam achados semelhantes (Curthoys et al., 2018; Dlugaiczyk, 2020; Ota; Sakagami; Kitahara, 2021).


    Evidências anatômicas e neurofisiológicas indicam que as aferências utriculares projetam-se predominantemente para os neurônios vestíbulo-oculares no tronco encefálico, enquanto as aferência saculares dirigem-se principalmente aos neurônios vestibuloespinhais na medula. Há predominância nessa divisão funcional que não é completa: 10% das aferências saculares seguem juntamente com as aferências utriculares no nervo vestibular superior. Porém, foi demonstrado em estudos em pacientes com neurite vestibular que há especificidade clinicamente relevante que nos leva à distinção clínica entre o potencial evocado miogênico vestibular ocular – oVEMP – para avaliação da função utricular contralateral e o potencial evocado miogênico vestibular cervical – cVEMP – para a avaliação da função sacular ipsilateral (Curthoys et al., 2018; Dlugaiczyk, 2020; Ota; Sakagami; Kitahara, 2021).


    As informações elétricas, advindas dos CSCs e dos órgãos otolíticos, são transmitidas por meio do ramo superior e inferior da porção vestibular, pertencentes ao nervo vestibulococlear – VIII par craniano – até os núcleos vestibulares no tronco cerebral. O ramo superior irá transmitir informações dos CSCs anteriores, laterais e do utrículo. O ramo inferior da porção vestibular do VIII par craniano irá transmitir as informações do canal semicircular posterior e do sáculo. A Figura 1-11 mostra a relação anatômica entre os ramos superior e inferior do nervo vestibular, que em conjunto com o ramo coclear, irão compor o VIII par craniano. O VIII par, nervo vestibulococlear, segue paralelamente ao nervo facial (VII par), adentrando o meato acústico interno (Drake, 2009; Curthoys et al., 2018; Dlugaiczyk, 2020; Ota; Sakagami; Kitahara, 2021; Site Vestibular First).
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    Fig. 1-11. Formação do VIII par craniano. Nervo vestibular superior (aferências ampulares dos canais semicirculares anterior e lateral e aferências do utrículo); nervo vestibular inferior (aferência ampular do canal semicircular posterior e aferências do sáculo); nervo coclear. Em corte, relação anatômica com o nervo facial (VII par craniano). (Ver prancha em Cores.)


    Assim como na cóclea, as células ciliadas vestibulares estão tonicamente ativas e liberam neurotransmissores nas sinapses dos neurônios sensoriais primários do ramo vestibular do nervo vestibulococlear. As fibras aferentes do tipo I são irregulares e nelas ocorre descarga elétrica induzida pelos movimentos; existem axônios mais calibrosos e com velocidade maior de condução do impulso nervoso, quando comparada à das fibras de tipo II. Neurônios/fibras tipo I são encontrados em maior número na região central das máculas e vértices das cúpulas dos CSCs. Os neurônios/fibras irregulares possuem mecanismo contínuo de descarga elétrica advindo das células tipo II, que é modulada de acordo com os movimentos dos estereocílios. As fibras são menores que as de tipo I e encontram-se prioritariamente nas periferias das máculas e cúpulas dos CSCs (Lévêque et al., 2009; Curthoys et al., 2018; Dlugaiczyk, 2020; Ota; Sakagami; Kitahara, 2021).


    A via neural do cVEMP é avaliada por meio de uma resposta inibitória captada no músculo esternocleidomastóideo (ECM), ativamente contraído, cujo início é a mácula sacular. O sinal elétrico segue caminho pelo nervo vestibular inferior, complexo nuclear vestibular e, com contribuições de fibras do trato vestibuloespinhal medial, alcança o núcleo do nervo acessório (XI par craniano), que inerva o músculo ECM. As respostas do cVEMP referem-se, então, ao funcionamento sacular e de toda a via ipsilateral (Papathanasiou et al., 2014; Colebatch; Halmagyi, 1992).


    A via neural do oVEMP é uma resposta excitatória, captada no músculo extraocular do músculo oblíquo inferior, cujo caminho neural se inicia na mácula utricular, projeta-se pelo nervo vestibular superior até os núcleos vestibulares, e, por meio do fascículo longitudinal medial (FLM), alcança o núcleo oculomotor (III par craniano), que inerva o músculo oblíquo inferior contralateral à orelha estimulada (Mcangus Todd; Rosengren; Colebatch, 2003; Todd, 2001; Todd et al., 2007; Todd; Rosengren; Colebatch, 2008).


    Os neurônios sensoriais vão fazer sinapses nos núcleos vestibulares do bulbo ou podem seguir diretamente para o cerebelo, onde se dá o processamento do equilíbrio. Estímulos seguem, ainda, por meio de vias colaterais, do bulbo para o cerebelo ou podem também ascender pela formação reticular e pelo tálamo, até alcançarem o córtex cerebral, como indicado na Figura 1-12. É importante destacar que grande parte das informações vestibulares não são percebidas conscientemente pelo indivíduo, dada a natureza da função vestibular e sua importância para a preservação do organismo como um todo (Silverthorn, 2010; Bertolini et al., 2012; Cullen, 2012; Lopez; Borel; Lacour, 2005; Shaikh; Manto, 2022).
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    Fig. 1-12. Parte das projeções neurais das vias vestibulares. (Ver Prancha em Cores.)


    Em nível cervical, as vias otolíticas aferentes conectam-se aos músculos extensores ipsilaterais ao lado da via excitatória. Enquanto as vias utrículo-espinhais, relacionam-se principalmente à estabilização da cabeça nas mudanças de aceleração linear no sentido anteroposterior e lateral, as vias sáculo-espinhais relacionam-se bilateralmente na estabilização do pescoço durante os movimentos verticais (para cima e para baixo). Como dito anteriormente, embora haja predominância das projeções utriculares para os músculos estabilizadores dos olhos, uma pequena parte das aferências das máculas saculares participa das respostas oculomotoras por meio da ativação dos músculos reto superior e oblíquo superior ipsilaterais e do reto inferior contralateral. Existem ainda projeções para os núcleos que inervam os músculos oblíquos superior e inferior, o que explica a torção ocular apresentada por pacientes com lesões nas vias otolíticas e ou alterações da vertical visual subjetiva (Ramos De Miguel et al., 2020).


    O processamento vestibular central ocorre em diversas instâncias, por meio de mecanismos de redundância e mismatch sensorial, proporcionando ajustes contínuos dos sistemas envolvidos (Shaikh; Manto, 2022).


    Maturação das vias neurais


    As evidências indicam que o controle postural ocorre a partir do amadurecimento dos sistemas sensoriais individuais e dos mecanismos de integração sensorial (Foudriat; Fabio; Anderson, 1993). Embora já existam respostas motoras reflexas ao nascimento, a maturação das vias neurais relacionadas com a manutenção da postura e demais funções do sistema vestibular continuam até aproximadamente a adolescência. Os marcos no desenvolvimento motor são de grande valia na identificação de possíveis prejuízos ao sistema vestibular, devendo ser utilizados como indicadores para a avaliação vestibular em crianças. O aparato fisiológico para execução dos reflexos vestíbulo-oculares amadurece ao redor de um ano de idade; enquanto o aparato para execução dos reflexos vestibuloespinhais continua se desenvolvendo até os quinze anos de idade (Lefrèvre,1976; Caovilla, 1998; Kaga, 1999; Herdman, 2002; Brandt, 2009; Carvalho, 2021).


    A função somatossensitiva parece surgir entre os 3 e 6 anos de idade, e, só a partir dos quatro anos, a criança consegue se manter em posição ereta com os pés juntos e sem controle visual, visto que os estímulos proprioceptivos conscientes fornecem informações suficientes, uma vez que a criança já se encontra madura do ponto de vista funcional (Lefrèvre,1976).


    Crianças menores de sete anos e meio apresentam as funções dos sistemas visuais e vestibulares ainda imaturas (Foudriat; Fabio; Anderson, 1993).


    A maturação da integração sensorial para o equilíbrio ocorre entre os sete e os quinze anos de idade. Déficits de integração central podem impactar o desenvolvimento motor, psicológico, de linguagem, de aprendizagem e, até mesmo, do sono (Caovilla, 1998).


    A capacidade do indivíduo de ser e agir, do ponto de vista neuropsicomotor, depende da integração e interações sociais, cognitivas, emocionais, simbólicas e físicas. O desenvolvimento motor é a base para habilidades psicológicas, sendo determinante para a aquisição adequada de áreas psicomotoras básicas, como esquema corporal, postura, equilíbrio, habilidades motoras finas, espaço, tempo e ritmo (Peñeñory et al., 2016). Assim, o desenvolvimento do controle postural é primordial para o desenvolvimento psicossocial da criança, sendo este com início a partir dos cinco anos de idade nas crianças do sexo feminino, e dos seis anos nas crianças do sexo masculino (Fujiwara; Kiyota; Yaguchi, 2011).


    A percepção de lateralidade, navegação espacial, referencial vertical gravitacional, profundidade, direção, dentre outras, permite a correlação entre o mundo exterior e o planejamento motor, influenciando aspectos cognitivos por meio da interação com o ambiente, e depende também da informação vestibular proveniente das máculas otolíticas, motivo pelo qual os VEMPs podem ser amplamente utilizados para a avaliação da população pediátrica (Lefrèvre,1976; Caovilla, 1998; Kaga, 1999; Herdman, 2002; Brandt, 2009; Carvalho, 2021).


    Conclusão


    Embora o termo “equilíbrio” seja utilizado indistintamente para a manutenção da estabilidade corporal, durante os movimentos, o sistema vestibular também está envolvido no ajuste postural (estático). A literatura descreve vias neurais distintas, eventualmente compartilhadas entre os dois processos, bem como a influência do tônus muscular e oscilações de força aplicada aos músculos e articulações. A integração com as demais informações de equilíbrio/posturais envolve mecanismos não lineares e não puramente reflexos. Os processos de aprendizagem do indivíduo ocorrem por meio de experiências corporais e/ou posturais prévias para fins da correta orientação corporal em relação à gravidade. Esse processo é desenvolvido ao longo de milhares de anos de evolução da espécie humana. O processamento dessas informações ocorre em diversas regiões do SNC, inclusive no córtex, compondo uma habilidade motora complexa que envolve, necessariamente, métodos diversos para sua correta avaliação (Angelaki; Cullen, 2008; Cullen, 2012; Ferrè; Walther; Haggard, 2015; Green; Angelaki, 2003, 2010; Ivanenko; Gurfinkel, 2018).


    Assim, o estudo da anatomofisiologia vestibular, direcionada aos métodos de avaliação, facilita a compreensão de como ocorre a integração do vestíbulo ao sistema mais complexo de percepção postural e dos movimentos no ambiente, o que é fundamental para a correta interpretação dos exames. Neste contexto, a partir das informações sobre a fisiologia vestibular, é possível relacionar os achados no processo de diagnóstico, viabilizando a correta abordagem para o tratamento dos transtornos do equilíbrio quanto às suas causas, o que se traduz em assertividade na abordagem do paciente com tontura.


    Palavras-chave: sistema vestibular; órgãos otolíticos; canais semicirculares; nervo vestibular; vias vestibulares centrais.
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    Introdução


    A audição é um dos sentidos mais preciosos da experiência humana, porque nos permite conectar com o mundo ao nosso redor através dos sons. No entanto, para aqueles que sofrem de perda auditiva profunda, essa conexão pode ser severamente comprometida, afetando não apenas a comunicação, mas também a qualidade de vida. Felizmente, avanços significativos na saúde auditiva têm proporcionado o estabelecimento da audição nesses indivíduos e o implante coclear é um importante aliado no tratamento deles. Contudo, uma parte crucial da experiência auditiva está intrinsecamente ligada ao sistema vestibular, responsável pelo nosso equilíbrio e pela nossa orientação espacial. Nesse contexto, o potencial evocado miogênico vestibular (VEMP) tem chamado a atenção como método na busca por uma avaliação labiríntica completa e sua aplicação nos indivíduos que receberão os implantes cocleares. Apesar de incipiente, a aplicação do VEMP nos usuários de implante coclear merece atenção e estudos, pois pode auxiliar nas avaliações pré e pós-operatórias.


    Implante Coclear e o Sistema Vestibular


    O implante coclear é uma intervenção cirúrgica que envolve a inserção de eletrodos na cóclea para estimular diretamente o nervo coclear e restaurar a audição em pacientes com perda auditiva severa a profunda. Durante o procedimento, realiza-se a abertura da janela oval ou se confecciona uma abertura diretamente na cóclea (cocleostomia) onde o eletrodo é posicionado no giro basal e médio. No entanto, devido à proximidade das estruturas vestibulares no ouvido interno, o implante coclear tem a capacidade de afetar a função desse sistema, o que pode refletir-se em alterações no equilíbrio corporal. Na Figura 10-1 pode-se observar a imagem de transoperatório após a inserção do eletrodo do implante na cóclea.


    Enquanto alguns autores como Buchman et al. (2004) advogam pela melhora da postura e do equilíbrio nos pacientes com implante coclear, outros, como Krause et al. (2010) apresentam dados que alertam para possíveis danos no sistema vestibular após a cirurgia. Os estudos demonstram uma ampla variação na incidência de sintomas vestibulares após o implante coclear, variando de 0,33% a 75%. A redução do reflexo vestíbulo-ocular ocorre entre 23% e 100% dos pacientes avaliados. Enquanto isso, a estabilidade postural pode piorar, melhorar ou se manter igual após o procedimento cirúrgico. Uma metanálise realizada por Ibrahim et al. (2017) publicada recentemente, porém, concluiu que a função vestibular se apresentou alterada depois da realização de implante coclear apenas nos resultados do VEMP cervical e da prova calórica, sugerindo uma maior sensibilidade desses testes para indicar possíveis lesões após a cirurgia. Apesar disso, os dados são heterogêneos quanto à repercussão clínica desses achados. Em nossa experiência, a maioria dos pacientes implantados não apresenta sintomas vestibulares.
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    Fig. 10-1. Imagem de transoperatório após a inserção do eletrodo do implante na cóclea. (Ver Prancha em Cores.)


    O implante coclear pode causar deaferentação unilateral, vestibulopatia flutuante ou estimulação elétrica do sistema vestibular. Estudos apontam que a implantação do eletrodo na cóclea pode afetar a homeostase dos líquidos da orelha interna, induzir trauma direto às estruturas do sistema vestibular, principalmente o sáculo e o canal semicircular lateral pela proximidade da cóclea, e induzir inflamação pelo procedimento cirúrgico. Estudos histológicos de ossos temporais de indivíduos com implantes cocleares mostraram diversas alterações teciduais: fibrose no vestíbulo, distorção da membrana do sáculo, neoformação óssea e neuromas reativos. Na Figura 10-2 pode-se visualizar tomografia computadorizada de mastoides com presença de implante coclear na orelha esquerda. Como resultado de dano à lâmina espiral óssea ou membrana basilar do giro basal da cóclea, o envolvimento da escala vestibular foi altamente correlacionado com dano vestibular (75%) (Tien et al., 2002).
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    Fig. 10-2. Tomografia computadorizada de mastoides com presença de implante coclear na orelha esquerda. (a) Plano axial. Seta: eletrodo do implante no giro basal e médio da cóclea esquerda. (b) Plano coronal. Seta: eletrodo na cóclea. Ponta de seta: vestíbulo; asterisco: canal semicircular lateral esquerdo.


    Abaixo, listamos maneiras como o implante coclear pode influenciar na função vestibular:


    1. Irritação durante a cirurgia: a cirurgia de implante coclear envolve a inserção de eletrodos na cóclea, que está localizada próxima às
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