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reabilitacdo, implantagdo coclear
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Nos termos da alinea a) do n° 2 do artigo 2° do Decreto Regulamentar n° 14/2012, de 26 de janeiro, por
proposta conjunta do Departamento da Qualidade na Saude e da Ordem dos Médicos, a Dire¢ao-Geral
da Saude emite a seguinte:

NORMA

1. Todos os recém-nascidos devem ser submetidos a rastreio auditivo até ao final do primeiro més de

vida (Grau Recomendacao B, Nivel de Evidéncia 2b)'"?.

2. Nas criangas com rastreio positivo deve ser iniciada a avaliacdo audiolégica até aos 3 meses, em

consulta de otorrinolaringologia (Grau Recomendac&o B, Nivel de Evidéncia 2b)>>.

3. As criancas com fatores de risco para surdez devem ser avaliadas em consulta de
otorrinolaringologia, semestralmente, pelo menos até aos 36 meses (Grau Recomendacao B, Nivel de

Evidéncia 2b)**.

4. As criangas com meningite bacteriana devem ser submetidas a avaliacdo audiolégica antes da

saida/alta hospitalar (Grau Recomendacgao B, Nivel de Evidéncia 2b)°.

5. Nas criancas com surdez, a reabilitacdo deve ter inicio até aos 6 meses de vida (Grau Recomendacdo

B, Nivel de Evidéncia 2b)>

6. Devem ser referenciados a centro de tratamento especializado em implantes cocleares, a efetivar no
prazo maximo de 15 dias, os doentes com surdez sensorioneural pds meningite (Grau

Recomendacdo B, Nivel de Evidéncia 2b)>°.

7. Devem ser referenciados a centro de tratamento especializado em implantes cocleares, a efetivar no

prazo maximo de 90 dias, os doentes com:
a) Surdez de grau profundo bilateral; ou

b) Surdez de grau severo bilateral.
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8. Devem ser incluidos no tratamento da surdez com implantes cocleares, os doentes com (Grau de

Recomendacdo B, Nivel de Evidéncia 2a)""":

a) Hipoacusia/Surdez de grau profundo bilateral; ou
b) Surdez de grau severo bilateral sem beneficio funcional com proétese auditiva.

9. Devem ser considerados prioritarios para o tratamento com implante(s) coclear(es) os doentes ja
referidos no ponto 8 da presente Norma com situacdes clinicas particulares, tais como, meningite,
sindrome de Usher tipo 2 e 3, cegueira ou risco de cegueira (Grau de Recomendac¢ao B, Nivel de

Evidéncia 2b)>'#"3,

10.Nao devem ser incluidos para tratamento com implantes cocleares os doentes com (Grau de

Recomendacdo D, Nivel de Evidéncia 5)'*
a) Agenesia da coclea; ou
b) Agenesia do nervo coclear; ou
¢) Ossificagdo total da coclea.

11.Por constituirem contraindica¢®es relativas o tratamento com implantes cocleares deve ser indicado de
acordo com a situacdo clinica, contexto individual de cada doente e avaliacdo beneficio/risco, nas

seguintes situacdes (Grau de Recomendacdo C, Nivel de Evidéncia 4)">2°

a) Doentes com surdez com idade superior a 4 anos; ou
b) Comorbilidades graves; ou
¢) Risco de ndo adesdo ao plano de tratamento e de reabilitacdo com implante coclear.

12.0 tratamento deve ser realizado em centro de tratamento especializado em implantes cocleares,
apos decisdo terapéutica de um médico otorrinolaringologista com apoio permanente de audiologia,
terapia da fala, imagiologia e psicologia e disponibilidade de outras valéncias, designadamente,
neuropediatria, oftalmologia, pediatria do desenvolvimento, cardiologia, genética e servico social

(Grau de Recomendacao C, Nivel de Evidéncia 4)'*".

13.Nos doentes selecionados para tratamento com implantes cocleares ou nos doentes ja implantados
deve ser realizada ou confirmada, respetivamente, a profilaxia da meningite (Grau de Recomendacao

C, Nivel de Evidéncia 4)**%.
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14.Na crianca com indicacdo para implantacdo coclear deve ser efetuada implantacdo coclear bilateral
simultdnea, até aos 24 meses de idade, apds diagnostico inequivoco de surdez (Grau de

Recomendagéo C, Nivel de Evidéncia 3b) '%29%*%,

15. Na crianga com impossibilidade de implantacdo coclear bilateral simultanea, devidamente
fundamentada, pode ser efetuado sequencialmente o segundo implante, apds avaliacdo clinica, em

termos do beneficio/risco (Nivel de Evidéncia 4, Grau de Recomendacao Q)%

16.0s doentes previamente implantados num ouvido podem ter indicacdo para implantagcdo coclear
contralateral, ap6s avaliacdo clinica, em termos do beneficio/risco (Nivel de Evidéncia 4, Grau de

Recomendacéo C)*°.

17. Devem ser referenciados a servi¢o de urgéncia para avaliacdo por médico otorrinolaringologista, as
criangas submetidas a implantagdo coclear com patologia otolégica do foro infeccioso ou

traumatico.

18.Nos doentes com surdez assimétrica ou surdez unilateral pode ser considerada a indicacao para

implantacdo coclear do ouvido que cumpre os critérios ja enunciados para a surdez bilateral, nos

termos dos pontos 8 e 9 da presente Norma (Nivel de Evidéncia 4, Grau de Recomendacado C)*"%.

19.0 doente e/ou o representante legal devem ser informados e esclarecidos acerca da necessidade do
plano terapéutico, da situacdo clinica, dos efeitos secundarios, dos beneficios, dos riscos do

tratamento e situa¢6es em que deve contactar o centro de tratamento.
20.Deve ainda ser obtido o consentimento informado escrito.

21.Deve ser disponibilizado um folheto informativo sobre o plano terapéutico ao doente e

representante legal.
22. Seguimento ap0s implantacdo coclear:

a) Os doentes devem ser avaliados pelo otorrinolaringologista antes da ativacdo do(s)

implante(s);

b) O processo de reabilitacdo deve ser iniciado cerca das 4 semanas depois da cirurgia, com a
ativacdo do(s) implante(s) coclear(es), podendo a programacao do processador da fala

decorrer nas 12 semanas seguintes:

¢) Os doentes devem ainda ser avaliados periodicamente:
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i. Pelo menos aos 3, 6 e 12 meses e depois, anualmente.

23.0 centro de tratamento especializado em implantes cocleares deve disponibilizar recursos

permanentes definidos, nos termos da presente Norma, para reabilitacao antes e ap6s a implantagao

coclear.

24.0s centros de tratamento especializados em implantes cocleares que ndo disponham de todos os
recursos definidos, nos termos da presente Norma, devem associar-se de forma a reunir todas as

competéncias, articulando-se em complementaridade.

25.Qualquer exce¢do a Norma é fundamentada clinicamente, com registo no processo clinico.
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26.0s algoritmos clinicos

Rastreio auditivo no recém-nascido

Rastreio Auditivo do Recém-nascido

Rastreio efetuado até ao final
do primeiro més de vida

|

NORMA |

da Direcdo-Geral da Saude

v v

Crianga com fatores

- Rastreio positvo
de risco para surdez

Avaliagdo em consulta de

otorrinolaringologia, Inicio da avaliagdo audioldgica até
semestralmente, pelo menos, até aos 3 meses, em consulta
aos 36 meses de idade deotorrinolaringoligia

Crianga com surdez
> de grau profundo Inicio de reabilitagdo
bilateral ou severo < até aos seis meses de
bilateral vida

Referenciacdo a
centro de tratamento
especializado em IC, a efetivar no
prazo maximo de 90 dias
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Criangas com
meningite
bacteriana

Avaliagdo audioldgica
antes da saida/alta
hospitalar

Criangca com surdez
sensorioneural pés
meningite

!

Referenciagdo a
centro de tratamento
especializado em IC, a

efetivar no prazo maximo
de 15 dias
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Tratamento com implante(s) coclear(es)

Tratamento com Impante(s) Coclear(es) (IC) (1)

l

Centro de tratamento
Folhetoinforn’latiyo sobre <€ especializado em implantes
plano terapéutico (6) cocleares (|C) (2) (7) (8)

J I ! ] |

Doentes
previamente
implantados num
ouvido

A - Doentes com surdez
de grau profundo ou
doentes com surdez de
grau severo bilateral (4)

Pode ter indicagdo

Prioritario
B - Doente em A com situagdes clinicas
particulares (meningite, sindrome de
Usher tipo 2 e 3, cegueira ou risco de
cegueira (4)

Implantagdo coclear

para IC contralateral, apds
avaliagdo clinica, em termos
de beneficio/risco

Contraindicagdes relativas (3)
Doente com: surdez com idade > 4 anos; ou
comorbilidades graves, ou risco de ndo adesdo ao
plano de tratamento e de reabilitagdo com

Doentes com surdez assimétrica
ou com surdez unilateral (5)

implante

Pode ser considerada IC do

> < o o
e bilateral simultanea -~ ouvido que cumpre critérios
emAeB(5)
Pode ser efetuado
Doentes com impossibilidade Seg“”d"_ 'mplal“te C°_C|9?r
de implantagdo  coclear sequencial, apds avaliagio
bilateral devidamente clinica, em termos de
fundamentada beneficio/risco
> Seguimento apo6s implantacao coclear <

(1) N&o é incluido para tratamento com implantes
cocleares o doente com agenesia da coclea; ou agenesia
do nervo coclear; ou ossificacdo total da coclea

(2) Com apoio permanente de audiologia, terapia da fala,
imagiologia e psicologia e disponibilidade de outras
valéncias, designadamente, neuropediatria, oftalmologia,
pediatria do desenvolvimento, cardiologia, genética e
servigo social.
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contexto individual e avaliagdo beneficio/

(5). Considerada a implantacdo coclear
para o ouvido que cumpre os critérios ja (7).
enunciados para a surdez, nos termos
dos pontos 8 e 9 da presente Norma

De acordo com situagdo clinica,

Deve disponibilizar recursos permanentes para
reabilitacdo antes e apds IC

(4). Verificacdo da administracdo prévia de ().
vacina antipneumocécica

representante legal

(8). Articulagdo com outro(s) centro(s) de tratamento
especializado em IC para complementaridade de todos
0S resursos

Disponibilizado ao doente e
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Seguimento apds implantacdo coclear

Seguimento apds implantacao coclear (IC) (1,2)

Doente com patologia

8 o Referenciacdo a
Antes da ativagdo do(s) IC ————— otolégica do foro —> cenico deurgéncia

l infeccioso ou traumatico 3)
- " Reabilitagdo
Avaliacdo pelo médico v — O
=D : ——» cominicio cercadas Avaliagdo pelo médico
otorrinolaringologista 4 semanas ap0s cirurgia AN
otorrinolaringolista
Programacao

do processador da
fala "durante as 12

. . oo semanas seguintes
Avaliagdo aos Avaliago aos Avaliacdo aos

3 meses & FrEseEs 12 meses

Avaliagdo anual (1) Centro de tratamento disponibiliza

recursos definidos na presente Norma

(2) As unidades de satde que ndo dispdem
de todos os recursos definidos devem
associar-se de forma a reunir todas as
competéncias
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27.0 instrumento de auditoria clinica

Instrumento de Auditoria Clinica

Norma " Tratamento da Surdez com Implantes Cocleares em Idade Pediatrica"

Unidade:
Data: _ /_ /_ Equipa auditora:
1: Consentimento Informado
Critérios Sim Ndo | N/A | EVIDENCIA/FONTE

Existe evidéncia de um consentimento informado escrito para o tratamento da
surdez com implantes cocleares, integrado no processo clinico do doente

Existe evidéncia de que é disponibilizado folheto informativo ao doente e
representante legal, nos termos da presente Norma

Sub-total 0 0 0
iNDICE CONFORMIDADE %
2: Rastreio
Critérios Sim | Nao | N/A | EVIDENCIA/FONTE

Existe evidéncia de que o recém-nascido é submetido a rastreio auditivo até ao
final do primeiro més de vida

Sub-total 0 0 0
iNDICE CONFORMIDADE %
3: Reabilitacao
Critérios Sim | Nao | N/A | EVIDENCIA/FONTE

Existe evidéncia de que na crianca com surdez a reabilitacdo tem inicio até aos 6
meses de idade

Sub-total 0 0 0
iNDICE CONFORMIDADE %
4. Avaliagao Clinica
Critérios Sim | Ndo | N/A | EVIDENCIA/FONTE

Existe evidéncia de que na crianga com rastreio positivo é iniciada a avaliacdo
audioldgica até aos 3 meses, em consulta de otorrinolaringologia

Existe evidéncia de que na crianga com fatores de risco para surdez é avaliada
em consulta de otorrinolaringologia, semestralmente, pelo menos, até aos 36
meses

Existe evidéncia de que a crianga com meningite bacteriana é submetida a
avaliacdo audiol6gica antes da saida/alta hospitalar

Sub-total 0 0 0
iNDICE CONFORMIDADE %
5: Referenciagao
Critérios Sim | Nao | N/A | EVIDENCIA/FONTE

Existe evidéncia de a referenciacdo a centro de tratamento especializado, em
implantes cocleares, a efetivar no prazo maximo de 15 dias, é realizada quando
o doente apresenta surdez sensorioneural p6s meningite

Existe evidéncia de que a referenciacdo a centro de tratamento especializado em
implantes cocleares, a efetivar no prazo maximo de 90 dias, é realizada quando
o doente apresenta: surdez de grau profundo bilateral; ou surdez de grau
severo bilateral

Existe evidéncia de que a referenciacdo a servico de urgéncia para avaliagdo por
médico otorrinolaringologista é realizada quando a crianca submetida a
implantagdo coclear apresenta patologia otolégica do foro infeccioso ou

traumatico
Sub-total 0 0 0
iNDICE CONFORMIDADE %
6: Decisdo Terapéutica
Critérios | sim | Ndo | N/A | EVIDENCIA/FONTE
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Existe evidéncia de que o doente com hipoacusia/surdez de grau profundo
bilateral ou com surdez de grau severo bilateral sem beneficio funcional com
prétese auditiva é incluido no tratamento da surdez com implantes cocleares

Existe evidéncia de que o doente com hipoacusia/surdez de grau profundo
bilateral ou com surdez de grau severo bilateral sem beneficio funcional com
prétese auditiva é considerado prioritdrio para tratamento da surdez com
implantes cocleares quando apresenta situacBes particulares, tais como:
meningite, sindrome de usher tipo 2 e 3, cegueira ou risco de cegueira

Existe evidéncia de que ndo é incluido para tratamento com implantes cocleares
o doente com: agenesia da coclea; agenesia do nervo coclear; ou ossificagdo
total da coclear

Existe evidéncia de que no doente selecionado para tratamento com implantes
cocleares ou no doente ja implantado ¢é realizada ou confirmada,
respetivamente, a profilaxia da meningite

Existe evidéncia de que no doente com surdez congénita com idade superior a 4
anos ou comorbilidades graves ou risco de ndo adesao ao plano de tratamento
e de reabilitagdo com implante coclear, por constituirem contraindicagdes
relativas, é indicado o tratamento com implantes cocleares de acordo com a
situagdo clinica, contexto individual e avaliacdo beneficio/ risco

Sub-total 0 0 0
iNDICE CONFORMIDADE %
7: Tratamento com Implantes Cocleares
Critérios Sim | Ndo | N/A | EVIDENCIA/FONTE

Existe evidéncia de que na crianga com indicagdo para implantacdo coclear é
efetuada implantacdo coclear bilateral simultanea, até aos 24 meses, apds
diagnostico inequivoco de surdez

Existe evidéncia de que na crianga com impossibilidade de implantacdo coclear
bilateral simultdnea devidamente fundamentada pode ser efetuado
sequencialmente o segundo implante, apds avaliacdo clinica, em termos de
beneficio/risco

Existe evidéncia de que no doente previamente implantado num ouvido pode
ter indicacdo para implantagdo coclear contralateral, apds avaliagdo clinica, em
termos do beneficio/risco

Existe evidéncia de que no doente com surdez assimétrica pode ser considerada
a indicacdo para implantacdo coclear do ouvido que cumpre os critérios ja
enunciados para a surdez bilateral, nos termos dos pontos 8 e 9 da presente
Norma

Existe evidéncia de que no doente com surdez unilateral pode ser considerada a
indicacdo para implantacdo coclear do ouvido que cumpre os critérios ja
enunciados nos termos dos pontos 8 e 9 da presente Norma

Sub-total 0 0 0
iNDICE CONFORMIDADE %
8: Seguimento Apés Implantacdo Coclear
Critérios Sim | Ndo | N/A | EVIDENCIA/FONTE

Existe evidéncia de que o doente é avaliado pelo otorrinolaringologista antes da
ativagdo do(s) implante(s)

Existe evidéncia de que no doente o processo de reabilitagdo é iniciado cerca
das 4 semanas depois da cirurgia, com a ativacdo do(s) implante(s) coclear(es),
podendo a programacdo do processador da fala decorrer nas 12 semanas
seguintes

Existe evidéncia de que no doente é efetuada avaliagdo periodicamente: pelo
menos aos 3, 6 e 12 meses e depois, anualmente

Sub-total 0 0 0
iNDICE CONFORMIDADE %
9: Abordagem Organizacional do Tratamento
Critérios Sim | Ndo | N/A | EVIDENCIA/FONTE

Existe evidéncia de que no doente o tratamento é realizado em centro de
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tratamento especializado em implantes cocleares, ap6s decisdo terapéutica de
um médico otorrinolaringologista com apoio permanente de audiologia, terapia
da fala, imagiologia e psicologia e disponibilidade de outras valéncias,
designadamente, neuropediatria, oftalmologia, pediatria do desenvolvimento,
cardiologia, genética e servigo social

Existe evidéncia de que o centro de tratamento especializado em implantes
cocleares disponibiliza recursos definidos nos termos da presente Norma ao
doente para reabilitagdo antes e ap6s implantagdo coclear

Existe evidéncia de que o centro de tratamento especializado em implantes
cocleares que ndo disponha de todos os recursos definidos, nos termos da
presente Norma associa-se de forma a reunir todas as competéncias com
outro(s) centro(s) de tratamento especializado(s) em implantes cocleares,
articulando-se em complementaridade

Sub-total 0 0 0

iNDICE CONFORMIDADE %

Total de respostas SIM

Avaliacdo de cada padréao: x = x 100=(IQ) de .....%

Total de respostas apliciveis
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28.0 conteudo da presente Norma, apds discussao publica e analise dos comentdrios recebidos, podera

vir a ser alterado pelo Departamento da Qualidade na Saude e pela posterior validacao cientifica da
Comissao Cientifica para as Boas Praticas Clinicas.

29.0 texto de apoio seguinte orienta e fundamenta a implementac¢do da presente Norma.

i —
——/' - l/‘-——
—drl

Francisco George
Diretor-Geral da Saude
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TEXTO DE APOIO

Conceitos, defini¢cdes e orientacdes

A. Atabela de niveis de evidéncia e graus de recomendacdo da presente Norma é a definida pelo Oxford
Centre for Evidence-based Medicine®.

B. A surdez é uma entidade clinica muito complexa em termos clinicos e etiolégicos, que exige

reabilitacdo precoce'.

C. A surdez ou hipoacusia traduz uma perda de percepcdo dos sons e da palavra falada. Esta perda é
quantificada através de exames audioldgicos realizados em condi¢8es acusticas perfeitas. Traduz-se

por uma perda em decibeis (dB HL), com referéncia as Normas ISO.
D. Classificacdo de surdez, usando a classificacdo do BIAP>":

1) Calcula-se uma perda total média a partir da perda em dB nas frequéncias de 500 Hz, 1000 Hz,

2000 Hz e 4000 Hz;

2) As frequéncias ndo percebidas sdo notadas a 120 dB. Somam-se estes valores de limiar e
divide-se posteriormente por quatro obtendo-se um limiar médio em dB arredondado a

unidade superior, partir do qual se procede a classificacdo do grau de surdez;

3) Se houver uma surdez assimétrica o nivel médio de perda em dB do melhor ouvido é

multiplicado por 7 e do pior ouvido é multiplicado por 3, sendo a soma dividida por 10.
4) Audicdo normal :a perda tonal média ndo ultrapassa 20dB.
5) De acordo com o grau, a perda auditiva pode classificar-se em:
a) Hipoacusia ligeira:
i. perdatonal média é entre 20-25dB e 40dB;
b) Hipoacusia moderada:
i. Grau l: perda tonal média entre 41 et 55 dB;

ii. Grau ll: perda tonal média entre 56 e 70 dB;

¢) Hipoacusia severa:
Norma n° 018/2015 de 11/12/2015 12/27

Alameda D. Afonso Henriques, 45 | 1049-005 Lisboa - Portugal | Tel: +351 21 8430500 | Fax: +351 21 843 05 30 | E-mail: geral@dgs.pt | www.dgs.pt



EM DISCUSSAO PUBLICA

NORMA |

da Direcdo-Geral da Saude

desde
1899

Direcao-Geral da Sadde

i. Grau l: perda tonal média entre 71 e 80 dB;
ii. Graull: perda tonal média entre 81 et 90 dB.
d) Hipoacusia profunda:
i. Grau l: perda tonal média entre 91 e 100 dB;
ii. Graull: perda tonal média entre 101 e 110 dB.
e) Défice auditivo total - cofose: perda média de 120 dB ou superior.
6) Quanto a idade de instalacdo, a surdez infantil pode classificar-se em:
a) Pré-natal; ou
b) Peri-natal; ou
c) Pods-natal.
7) Quanto a relagdo com a aquisicao linguistica, a surdez infantil pode ainda classificar-se em:
a) Pré-lingual;
b) Peri-lingual;
c) Pés-lingual.
8) A surdez infantil pode ainda classificar-se em:
a) Clinicamente isolada;
b) Sindromica;
c) Congénita;
d) Adquirida;
e) Genética.

E. Avigilancia médica da gravidez e a prevencdo de fatores de risco pré, peri e neonatais, contribuiram

para uma maior prevaléncia identificada da surdez de etiologia genética®.
F. Grupo com fatores de risco para a surdez*>*:

1) Infe¢Bes virais no periodo pré-natal, nomeadamente citomegalovirus, herpes, rubéola,

toxoplasmose;

Norma n°®018/2015 de 11/12/2015 13/27

Alameda D. Afonso Henriques, 45 | 1049-005 Lisboa - Portugal | Tel: +351 21 8430500 | Fax: +351 21 843 05 30 | E-mail: geral@dgs.pt | www.dgs.pt



EM DISCUSSAO PUBLICA

NORMA |

da Direcdo-Geral da Saude

desde
1899

Direcao-Geral da Sadde

2) Internamento com duracdo superior a 48 horas e ventilagdo mecéanica em unidades de

cuidados intensivos neonatais;
3) Prematuridade;
4) Sofrimento neonatal com indice de Apgar 0-4-1" ou 0 a 6-5';
5) Muito baixo peso a nascenca (inferior a 1500 gr);

6) Indicadores de sofrimento neonatal, nomeadamente hipoxia e hiper bilirrubinemia (em valores

que obrigam a Ex sanguineo transfusao;
7) Infe¢bes no periodo neonatal;
8) Antecedentes familiares de surdez;

9) Estigmas ou malformacdo que possa incluir-se em sindrome que associe surdez sensorineural

ou de condugado;

10) Anomalias do desenvolvimento craniofacial com anomalias do ouvido externo ou médio, ou

anomalias dos derivados do 1° e 2° arcos branquiais;
11) Infe¢Bes pbds-natais, nomeadamente meningite bacteriana;

12) Sindromes que podem acompanhar-se de surdez e ndo foram diagnosticadas no periodo

neonatal, como a neurofibromatose, sindrome de Usher;
13) Traumatismo cranio encefalico grave;
14) Exposicdo a farmacos (ex: aminoglicosidos, diuréticos de ansa, tuberculostaticos, citostaticos);
15) Indicagdes clinicas que justificam exame audiolégico:
a) Otite média aguda recorrente ou persistente durante pelo menos 3 meses;
b) Preocupacdo parental;
¢) Atraso de linguagem;

d) Atraso de desenvolvimento;

Norma n°®018/2015 de 11/12/2015 14/27

Alameda D. Afonso Henriques, 45 | 1049-005 Lisboa - Portugal | Tel: +351 21 8430500 | Fax: +351 21 843 05 30 | E-mail: geral@dgs.pt | www.dgs.pt



EM DISCUSSAO PUBLICA

NORMA |

da Direcdo-Geral da Saude

desde
1899

Direcao-Geral da Sadde

Fundamentagao

A. A surdez é a alteracdo congénita mais frequentemente identificavel no recém-nascido, e a sua
prevaléncia aumenta ainda mais na infancia devido a surdez genética de instalacdo mais tardia, a

surdez progressiva e a surdez adquirida®.

B. Apesar da auséncia de dados epidemiolégicos em muitos paises, e concretamente em Portugal, a
Organizacdo Mundial de Saude estima que a prevaléncia da surdez sensorineural congénita ou
precocemente adquirida, de grau severo ou profundo, seja de 0,5 a 5 por cada mil recém-nascidos ou

criancas™.

C. A surdez congénita ou precocemente adquirida tem consequéncias dramaticas no desenvolvimento
da fala e da linguagem, no aproveitamento escolar, na capacidade de comunicag¢do, na cognicdo, na
leitura e no desenvolvimento sécio-emocional, com consequéncias inevitaveis na educacdo e na
empregabilidade, pelo que a deteccdo e intervengdo precoce da surdez é determinante para evitar

estas consequéncias e permitir as criancas com surdez desenvolver o seu maximo potencial®?',

D. O rastreio auditivo neonatal universal é essencial para identificar as criancas com perda auditiva e
permitir a intervencdo terapéutica precoce, de forma a melhorar decisivamente o progndstico do

desenvolvimento linguistico, cognitivo e social da crianca surda®.

E. Em Portugal a implementacdo de um programa nacional de detec¢do e intervenc¢ao auditiva precoce

foi desenvolvida pelo Grupo de Rastreio e Intervencdo da Surdez Infantil que produziram, em 2005,

um conjunto de recomendacdes para o Rastreio Auditivo Neonatal Universal (RANU)>*'.

F. Essas recomendacdes, alinhadas com as recomendacdes das agéncias internacionais'**,
determinam que:

1) Todos os recém-nascidos devem ser submetidos ao rastreio auditivo até ao final do primeiro

més de vida;
2) Deve confirmar-se o diagndstico da surdez até aos 3 meses de idade; e
3) Deve iniciar-se a intervencdo precoce e adequada até aos 6 meses de idade’.

G. O implante coclear (IC) é um dispositivo cirurgicamente implantavel para tratamento e reabilitacao de

doentes com hipoacusia sensorioneural de grau severo a profundo. Apresenta elevado grau de
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eficacia (avaliada através de testes eletrofisiolégicos e de discriminag¢do verbal em ruido) e

seguranca”***®,

H. A implantacdo coclear tem um impacto para o desenvolvimento psicomotor, intelectual, social e

escolar da crianca com surdez profunda, sobretudo se realizado precocemente™.

|. Atualmente, a maior parte dos autores e agéncias internacionais defendem que sdo candidatos ao
tratamento com implantes cocleares as criancas com surdez sensorineural bilateral de grau profundo
ou de grau severo. Neste Ultimo caso (surdez sensorioneural de grau severo) deve ser avaliado o
resultado da reabilitacdo auditiva com adaptacdo protética com préteses auditivas convencionais,

por um periodo de 3 a 6 meses, antes da decisdo da implantacdo coclear '%*,

J. Plasticidade neuronal: a importancia da rapidez de intervencéo (implantacdo precoce)®.

1) O atraso na realizacdo de implante coclear tem um impacto importante no sentido de uma

diminui¢cdo da aquisicdo de maturidade auditiva central que por vezes é irreversivel;

2) O atraso na estimulacdo bilateral leva a uma alteracao nos circuitos sinapticos neuronais por
alteracdo que interfere no processamento binaural, ao atrasar o processamento da diferenca

inter-aural®®:

3) As células de regides de cértex auditivo que ndo é estimulado estdo sujeitas a uma
transformacdo progressiva em células de cértex visual, situacdo ja com algum grau de

irreversibilidade.
K. Importancia da implantacdo bilateral na plasticidade neuronal:

1) Melhor processamento da linguagem, sobretudo no ruido, determinado de modo objetivo e
por apreciacdo parental’"*"*;

2) Melhor localizacdo do som>**’;

3) A implantacdo bilateral tdo precocemente quanto possivel, em criancas com surdez profunda
congénita, leva a resultados escolares muito préximos dos obtidos por criancas normo-

ouvintes*®*2,

L. Ndo sdo ainda consensuais ou estdo em evolucdo alguns aspetos tais como a idade minima aceite
para a implantacdo coclear ou o critério audiolégico minimo para indicar a implantacao coclear.

Todavia, é consensual que nos casos de surdez profunda a implantacdo deve ser mais precoce do
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gue nos casos de surdez severa, e que 0s maiores beneficios da implanta¢do se registam nos casos

em que a demora entre a surdez e a implantacdo é menor'°.

. As criancas com meningite bacteriana podem desenvolver surdez sensorineural em até 35% dos

casos e a surdez pode ser profunda e bilateral em 4% dos casos. Uma vez que nesta situa¢do se
verifica uma fibrose e ossificacao rapidas da coclea, a oportunidade de tratamento com o implante
coclear depende do diagndstico e da intervencdo urgentes (antes da ossificacdo coclear)’. Por essa
razao, todas as criancas com meningite bacteriana devem ter a sua audi¢do avaliada antes da alta
hospitalar, e nos casos em que se identifique uma surdez, devem ser encaminhadas para um centro

com capacidade para o tratamento dentro dos 15 dias ap6s a alta.

. Além da surdez causada por meningite bacteriana, outras causas de surdez que devem ser

consideradas prioritdrias no tratamento com implante coclear, sdo as que tém outros défices

sensoriais associados, como a sindrome de Usher tipo 3 ou a cegueira ou o risco de desenvolver

cegueira™'*",

. As contraindicacBes absolutas para a implantacdo coclear sdo as situacdes em que ndo exista a

coclea (agenesia), as situacbes em que ndo exista nervo auditivo ou existam lesGes severas da via
auditiva central, e as situa¢des em que a ossificacdo completa da coclea impeca a possibilidade de

insercdo do implante na céclea ossificada™.

Outras situacdes, como a surdez congénita em doente com idade com superior a 4 anos, a crianca
com outras comorbilidades graves, ou o enquadramento sociofamiliar indicador de risco de ndo
adesdo ao plano de tratamento e reabilitacdo com implante coclear, entre outras, podem ser
consideradas contraindica¢des relativas para a implantacao coclear, pelo que nestes casos deve ser
feita uma avaliacdo individualizada da situagdo clinica, do contexto sociofamiliar e da relagao

beneficio/risco do procedimento'®"®.

. O conceito de periodo critico, definido como a idade a partir da qual a crianca deixa de ter um

beneficio significativo com a implantacao coclear, tem sido muitas vezes utilizado na discussao dos
critérios para a indicacdo ou contraindicacdo cirdrgica. E necessario contudo ter em consideracdo
que nunca foi possivel a determinacao de um periodo critico universal, isto €, de uma idade limite a
partir da qual a implantagao coclear deixe de apresentar qualquer beneficio a crianca implantada. O
que se verifica € que o periodo critico que foi determinado nos diferentes estudos depende dos

testes que sdo utilizados para avaliar o beneficio do tratamento, verificando-se um periodo critico
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menor (menor oportunidade de tratamento) quando se utilizam testes auditivos mais simples e um

periodo critico maior (maior oportunidade de tratamento) quando se utilizam testes auditivos mais

complexos®.

R. A implantagdo coclear simultdnea tem beneficios comparativamente com a implantagdo coclear

sequencial®®*. Nos casos em que se realize a implantacdo coclear sequencial, esta deve respeitar o

menor intervalo de tempo possive

55
.

S. Custo-efetividade da implantacdo coclear:

1

2)

3)

4)

A implantacdo coclear bilateral tem-se revelado cost-efective®®’.

Do ponto de vista do doente, a qualidade de vida e qualidade de vida relacionada coma saude
(health-related quality of life) sdo os pardmetros mais importantes de avaliacdo e constituem
ferramentas fundamentais na analise da relagdo custo/beneficio dos implantes cocleares. O
conceito de custo-beneficio é expresso em funcdo do custo do tratamento e o efeito na
qualidade ajustada aos anos de vida (quality-adjusted life year-QALY) projetada ao longo do

tempo, designada de incremental cost-effectiveness ratio (ICER);

Para avaliacdo da relagcdo custo-eficacia do IC, atualmente estdo disponiveis varios estudos
clinicos internacionais baseados em inquéritos, nomeadamente Health Utilities Index Marck 3

(HUI 3), Time Trade-off (TTO) e Escala Visual Analédgica, sendo o HUI 3 o mais utilizado;

Na crianca, o IC Bilateral apresenta excelente relagdo custo-beneficio. O NICE (National Institute
of Clinical Excellence) desenvolveu o modelo Markov para analisar a relagdo custo-beneficio do
IC bilateral simulténeo ou sequencial (intervalo cirdrgico de 3 anos entre os implantes) em
comparagao com IC unilateral, em adultos e criangas com HSN severa a profunda. De acordo
com esse modelo, o ICER correspondente ao IC bilateral simultaneo e IC bilateral sequencial
nas criancas em comparag¢dao com IC unilateral em criancas, foram de £40.400 e £54.100 por
ganho no QALY, respetivamente. No adulto portador de hipoacusia sensorioneural pds lingual
de grau severo a profundo, o ICER correspondente ao IC bilateral simultéaneo e IC bilateral
sequencial comparado com IC unilateral foram de £ 49600 e 60300 por ganho no QALY,
respetivamente. Estes resultados sugerem que a relagdo custo-beneficio estimada foi sensivel
ao horizonte temporal, mantendo os custos e a rentabilidade. Quando se incluiu os custos de
educacdo ou idade tardia de implantacdo, o impacto na relagao custo/eficacia foi minimo. Nos

casos de IC bilateral simultaneo as anélises foram sensiveis a mudanca do preco do implante'";
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O IC bilateral simultaneo (criancas ou adultos) permite reducdo estimada de ICER na ordem de

30 a 40% em relacdo ao IC bilateral sequencial®®®.

T. Reabilitagao auditivo verbal:

1)

2)

O processo de reabilitagdo auditivo verbal para surdos profundos com implante coclear
desenrola-se ao longo de varias etapas: avaliacao clinica e audioldgica; decisdo terapéutica;
implantacdo cirdrgica; adapta¢do dos componentes tecnolégicos as estruturas biologicas do

individuo (programacao); programa de reabilitacdo dudio-oral”'>'®;

Quanto mais rigoroso for o processo de ajustamento (programacao do processador da fala),
maior o potencial adquirido pelo paciente na capacidade de percecdo dos sons que o rodeiam,

e na producdo de fala'®;

3) As caracteristicas especificas do sistema de implante coclear utilizado implicam diferentes

parametros e estratégias de codificacdo do sinal eletroacustico, exigindo diferentes técnicas de

programacao e conhecimento dos procedimentos de funcionamento dos interfaces de ligagao

as estruturas bioldgicas particulares do individuo*®%;

4) A equipa de programacdo e ajustamento do implante coclear, particularmente na criancga, deve

ser constituida por profissionais (médico otorrinolaringologista, audiologista, terapeuta da fala,

psicélogo) habilitados, com experiéncia e reconhecidos para este procedimento®’;

5) Apds a primeira programacdo do implante coclear, hd necessidade de sessdes de controlo

6)

periodicas para verificacdo dos parametros do programa e para monitoriza¢do da evoluc¢do das
capacidades verbais da crianca. Normalmente ocorrem de 3 em 3 meses durante o primeiro
ano e depois sdo anuais. Ha, no entanto em alguns casos, necessidade de periodos de
readaptacdo mais curtos - pedidos pelos pais ou educadores - pois ha varios fatores que
podem influenciar a evolucdo da reabilitagdo com IC na crianca (funcionamento do dispositivo,

avarias, plasticidade do sistema auditivo, contexto familiar e escolar)**®’;

O processo de reabilitacdo oral com implante coclear nao fica terminado com a adaptacdo da
prétese coclear ao surdo profundo. E um processo que implica uma equipa de profissionais

atentos a evolucdo quer do individuo (da surdez, de outras patologias associadas ou
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adquiridas, dos resultados de reabilitacdo, da personalidade, da conjuntura social e familiar),

quer da biotecnologia (avancos no software, novos equipamentos)®' ®.

Avaliacao

A. A avaliacdo da implementacdo da presente Norma é continua, executada a nivel local, regional e

nacional, através de processos de auditoria interna e externa.

B. A parametrizacdo dos sistemas de informagdo para a monitorizacdo e avaliagdo da implementacédo e
impacte da presente Norma é da responsabilidade das administracdes regionais de saude e das

dire¢des dos hospitais.

C. A efetividade da implementacdo da presente Norma nos cuidados hospitalares e a emissdo de
diretivas e instru¢Bes para o seu cumprimento é da responsabilidade dos conselhos clinicos dos

agrupamentos de centros de saude e das dire¢des clinicas dos hospitais.

D. A implementacdo da presente Norma pode ser monitorizada e avaliada através dos seguintes

indicadores:
1) Taxa de cobertura anual de rastreio auditivo neonatal por maternidade:
a) Numerador: NUmero de RN com rastreio;
b) Denominador: Nimero de RN no ano.
2) Taxa de cobertura anual de rastreio de alto risco para surdez por maternidade;
3) Numero de RN com surdez de grau severo bilateral referenciados para diagnéstico;
4) Numero de RN com surdez de grau profundo bilateral referenciados para diagnéstico;
5) Numero de RN com diagnéstico de surdez por unidade de sadde e por ano;

6) Numero de RN com diagndstico de surdez de grau severo bilateral por unidade de saude e por

ano,

7) Numero de RN com diagndstico de surdez de grau profundo bilateral por unidade de saude e

por ano;

8) Taxa de cobertura de rastreio pos meningite bacteriana:
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a) Numerador. Numero de criangas com surdez pés meningite;

b) Denominador: Numero de criancas com diagnostico de meningite.
9) Numero de criancas referenciadas a centro de tratamento para implantacdo coclear;
10) Numero de implantag¢bes cocleares por cada centro de tratamento;

11) Tempo médio e mediana de cada crianca entre referenciacdo e implantacao bilateral por

centro de tratamento;
12) Taxa de implantacdo de IC bilateral simultanea:
a) Numerador: N.° de Doentes com IC
b) Denominador: N.° total de Doentes com indicacdo para implantagao coclear.
1) Taxa de implantacdo de ndo utilizadores de IC:
a) Numerador: NUmero de ndo utilizadores de IC;
b) Denominador: Nimero de doentes com IC.

2) Prevaléncia de surdez severa bilateral (0-3), (4-16).

Comité Cientifico

A. A presente Norma foi elaborada no ambito do Departamento da Qualidade na Saude da Direc¢do-
Geral da Saude, do Programa de Prevencdo e Controlo de InfecBes e Resisténcias aos
Antimicrobianos e do Conselho para Auditoria e Qualidade da Ordem dos Médicos, através dos seus
colégios de especialidade, ao abrigo do protocolo existente entre a Direcdo-Geral da Saude e a

Ordem dos Médicos.

B. A elabora¢do da proposta da presente Norma foi efetuada por Anténio Paiva, Felisberto Maricato,
Assuncdo O’ Neill, Fausto Fernandes (coordenacgdo cientifica), Pedro Escada, Luisa Monteiro, Luis

Silva, Herédio Sousa e Vitor Correia da Silva.

C. Todos os peritos envolvidos na elaboracdo da presente Norma cumpriram o determinado pelo
Decreto-Lei n.° 14/2014 de 22 de janeiro, no que se refere a declaracdo de inexisténcia de
incompatibilidades.
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D. A avaliagdo cientifica do conteldo final da presente Norma foi efetuada no ambito do Departamento

da Qualidade na Saude.

Coordenacdo executiva

A coordenacao executiva da atual versao da presente Norma foi assegurada por Cristina Martins

d”Arrabida.
Comissao Cientifica para as Boas Praticas Clinicas

Pelo Despacho n.° 8468/2015, do Secretario de Estado Adjunto do Ministro da Saude, de 23 de maio,
publicado no Diario da Republica, 2.7 série, n.° 149, de 3 de agosto de 2015, a Comissdo Cientifica para as
Boas Praticas Clinicas tem como missdo a validacdo cientifica do conteddo das Normas de Orienta¢do
Clinica emitidas pela Dire¢do-Geral da Saude. Nesta Comissao, a representacao do Departamento da

Qualidade na Saude é assegurada por Carlos Santos Moreira.

Siglas/Acronimos

Sigla/Acrénimo Designacao

IC Implante coclear

ICER Incremental cost-effectiveness ratio
RN Recém-nascido
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