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Introdugdo: O espectro 6culo-auriculo-vertebral (EOAV) (Sindrome de Goldenhar) € uma anomalia congénita rara, caracterizada por
alteragdes oculares, auriculares e vertebrais, frequentemente associadas a outras malformagées congénitas viscerais ou faciais. E
uma doenca genética que apresenta uma ampla variabilidade fenotipica e alteragdes audiolégicas. Acredita-se que o EOAV faga
parte de um quadro clinico mais complexo de anomalias de primeiro e segundo arcos branquiais e é caracterizada pela presenga
adicional de dermoide epibulbares. Objetivo: O objetivo deste trabalho foi descrever caracteristicas audiologicas que podem ser
observadas nos pacientes portadores desse espectro. Metodologia: Nesta investigagao foram incluidos pacientes atendidos pelo
Servigo de Genética Clinica da Universidade Federal de Ciéncias da Saude de Porto Alegre /Irmandade Santa Casa de Misericordia
de Porto Alegre que apresentaram suspeita clinica inicial do diagndstico de EOAV e que aceitaram participar do estudo, dessa forma
realizaram todos os exames na Clinica de Audiologia da Universidade Federal do Rio Grande do Sul configurando um estudo
multicéntrico. O trabalho foi aprovado pelo CEP das instituicdes envolvidas. Resultados: A amostra final foi composta de 5 criangas
com idade minima de 2a9m e maxima de 12a6m, 4 criangas do sexo masculino e 1 do sexo feminino. Quatro criangas referiram
queixa na OD, dentre as queixas as mais relevantes e consideradas envolviam o quanto escutavam desta orelha e algum tipo de
desconforto como zumbido e som abafado. Dentre os achados da entrevista 4 tiveram relato de intercorréncias no periodo
gestacional, 3 nasceram a termo, e todos foram hospitalizados apds o nascimento, na entrevista todos pais relatam que a crianca
ouve bem e uma crianga apresentou histérico de otite cronica. Em relagao as alteragdes auriculares, 5 tiveram presencga de apéndices
pré-auriculares, 5 possuiam microtia, 3 apresentaram implantagéo baixa de pavilhdo auditivo, 4 possuem fistulas pré-auriculares, 3
criangas apresentaram atresia de conduto auditivo. Em relagdo aos exames auditivos, foram realizados exames como: Audiometria
tonal e vocal, Imitanciometria, Emissdes Otoacusticas (EOA) e Potencial Evocado Auditivo de Troco Encefélico (PEATE), conforme a
necessidade e a disponibilidade da crianga. Quatro criangas apresentaram perda auditiva condutiva (2 perda auditiva condutiva leve e
2 perda auditiva condutiva moderada), 1 apresentou perda auditiva sensorioneural moderada. Na pesquisa das emissdes otoacUsticas
apresentaram auséncia e no exame de PEATE limiares auditivos alterados. Conclusdo: Observamos perda auditiva em todas as
criangas avaliadas. Acreditamos que é de suma importancia a investigagdo auditiva desse grupo de pacientes para um melhor
delineamento e tratamento dessas criangas, visto que apresentando dificuldades auditivas e ocorrendo um diagnéstico auditivo
desfavoravel o quanto antes as dificuldades de desenvolvimento e escolares podem ser evitadas.



