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RESUMO

Objetivo: Alertar os pediatras sobre a neuropatia auditiva,
doenga descrita recentemente e ainda desconhecida por mui-
tos médicos. Descrever seus fatores de risco, caracteristicas
clinicas e diagndsticas, com a finalidade de possibilitar uma
intervencdo terapéutica precoce e eficaz.

Fontes de dados: Realizada pesquisa nas bases de dados
PubMed, Lilacs e SciELO utilizando os descritores “neuropa-
tia auditiva” e “auditory neuropathy”, entre os anos de 1996
e 2010.

Sintese dos dados: A neuropatia auditiva, também
conhecida como dessincronia auditiva, descrita em 1996,
caracteriza-se clinicamente pela dificuldade na compreensio
das palavras, mesmo em casos de perdas auditivas leves ou
moderadas. Foi relacionada a diversas neuropatias generaliza-
das e fatores de risco neonatais, como interna¢do em terapia
intensiva, hiperbilirrubinemia, sepse e hipéxia. Apds suspeita
clinica, o diagndstico é confirmado pela presenca das emis-
sOes otoacusticas associada a um potencial evocado auditivo
de tronco encefdlico ausente ou alterado. Sua terapéutica
permanece controversa, tendo como opgdes a protetizagiao
auditiva, o acompanhamento fonoterdpico para habilitagdo
ou reabilitacdo da linguagem e, em casos de insucesso, hd
relatos de resultados satisfatérios com o implante coclear.

Conclusdes: Enfatiza-se a importincia do reconhecimento
pelo pediatra da neuropatia auditiva, entidade ainda pouco

citada na literatura latino-americana da especialidade.

Palavras-chave: perda auditiva neurossensorial; testes

auditivos; triagem neonatal.

ABSTRACT

Objective: To alert pediatricians about the auditory neu-
ropathy, a disease that has been only recently described and
is still unknown by many physicians, and to describe its risk
factors, clinical and diagnostic features in order to enable an
early and effective therapeutic intervention.

Data source: A literature search using terms such as
“auditory neuropathy” and “newropatia anditiva” has been
conducted in the PubMed, Lilacs and SciELO databases
between 1996 and 2010.

Data synthesis: Described in 1996, the auditory neu-
ropathy, or auditory dyssynchrony is clinically character-
ized by a disorder in understanding words, even in patients
with light or moderate hearing loss. It has been related to
generalized neuropathies and neonatal risk factors, such as
intensive care admission, hyperbilirubinemia, sepsis and
hypoxia. After clinical suspicion, the diagnosis is confirmed
by the presence of otoacoustic emissions associated with
the absence of waves in auditory brainstem responses. The
therapy remains controversial, with the following options:
hearing aids fitting and follow-up therapy for the habilita-
tion/rehabilitation of language. In cases of failure there are
also reports of satisfactory results with cochlear implants.

Conclusions: This study emphasizes the importance of
the recognition of auditory neuropathy by pediatricians,
which is yet an underreported problem in Latin America.

Key-words: hearing loss, sensorineural; hearing tests;
neonatal screening.
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Introducao

A neuropatia auditiva (NA) foi descrita inicialmente em
1996 por Starr er 2/, sendo caracterizada clinicamente pela
dificuldade de compreensio das palavras, principalmente em
ambientes ruidosos, apesar de o paciente, na maioria dos ca-
sos, responder a estimulos sonoros™”. Esse quadro tem especial
importincia na infincia por comprometer o desenvolvimento

-9 A suspeita dessa entidade por parte dos

da linguagem
pais ou profissionais de satide deve considerar a presenca de
fatores de risco e o quadro clinico compativel.

Ap6s a suspeita clinica, a confirmacdo diagnéstica é feita
por meio de exames audiométricos e eletrofisiolégicos,
sendo encontradas, no quadro tipico, otoemissdes actsticas
(OEA) presentes e potencial evocado de tronco encefilico
(PEATE) ausente ou alterado, fato que sugere preservacio
da func¢do das células ciliadas externas associada a distdrbio
da condugio neural 29,

Em revisdo bibliogrifica realizada na literatura latino-
americana, encontraram-se poucos artigos referentes ao
assunto. Mesmo na literatura mundial, é tema que recebeu
relevincia apenas nos dltimos anos, em especial nas revistas
de Pediatria. Assim, o objetivo deste trabalho foi alertar
quanto a uma doenga descrita recentemente e ainda pouco
divulgada entre os pediatras, discutir seus principais fatores
de risco e caracteristicas clinico-audiol6gicas, com intuito de
inclui-la entre os diagndsticos diferenciais dos transtornos de
aquisicdo ou desenvolvimento da linguagem, considerando
as possibilidades terapéuticas.

Revisao

A NA foi descrita pela primeira vez em 1996, em um
trabalho de Starr ¢z /, que investigou dez pacientes com
queixa de dificuldade de entendimento da fala, princi-
palmente em ambientes ruidosos, com suspeita inicial de
comprometimento de sistema nervoso central. Tal suspei-
ta foi levantada pelo aparente paradoxo da presenga das
OEA associada a auséncia ou a alteracdes significativas no
PEATE®. As OEA consistem em sons emitidos pela céclea,
gerados pela contra¢do das células ciliadas externas e, desse
modo, antecedem a formagdo do PEATE. Este, por sua vez,
reflete a condugdo de potenciais de agio gerados pela ciclea,
e transmitidos pelo VIII par craniano ao tronco encefélico.
Assim, a presenga das OEA com auséncia do PEATE é suges-
tiva de algum distdrbio na transmissdo do estimulo elétrico

da céclea para o nervo auditivo, no préprio nervo ou, entdo,
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no tronco encefédlico e vias auditivas centrais, pois uma vez
geradas as OEA, este seria o caminho esperado a ser seguido
pelo estimulo sonoro479-12),

Estudos posteriores relataram a associagio da NA com
as seguintes condic¢des: ataxia de Friedreich, neuropatia
isquémica-hip6xica, hidrocefalia, degeneracio espino-
cerebelar, neuropatia de Charcot Marie Tooth e outras
neuropatias hereditdrias sensério-motoras. Desse modo,
acredita-se que a NA possa fazer parte do espectro da
neuropatia generalizada, embora também se descrevam

casos isolados-0-7-11,13-19)

. Hd relatos de que o acometimento
auditivo pode preceder em muitos anos o aparecimento da
neuropatia periférica’®.

Questiona-se se os casos isolados corresponderiam a ape-
nas NA em si ou a primeira manifestagio de um quadro de
neuropatia sistémica. Identificou-se um local possivel de
mutacdo relacionado a ocorréncia da NA, o gene MPZ. Esse
gene defeituoso levaria a uma doenga axonal e consequente
dessincronia na transmissio do impulso nervoso”'”. Ha
descri¢do de outro possivel sitio genético responsdvel pela
NA, o gene OTOF, que codifica a proteina otoferina, cuja
mutagdo ocasionaria defeito na fusdo de vesiculas sindpticas
nas células ciliadas internas"’”'®.

A literatura sugere que as doengas do periodo neonatal,
especialmente associadas ao parto pré-termo (hipéxia,
sepse, necessidade de ventilagdio mec@nica, hiperbilirru-
binemia e hemorragia intracraniana) tém papel causal na
NA(2,6,8,12,1‘),20).

Para o diagnéstico da NA, observa-se, além da presenga
de OEA e a auséncia ou alteracdes significativas no PEATE, a
auséncia do reflexo estapédico ou acistico durante a realiza¢do

da imitanciometria®

® Em criancas maiores, na audiome-
tria tonal e vocal, o mais caracteristico é a perda auditiva
neurossensorial bilateral, de graus varidveis, sendo o mais
importante nesses casos a incompatibilidade do limiar tonal
com a inteligibilidade das palavras, jd que esta, em geral,
encontra-se bastante comprometida’®5!1132V Tsso significa
que, apesar de muitas vezes ouvirem 0s sons, as crian¢as po-
dem ser incapazes de compreender seu significado"”.

Dessa forma, ao surgir a suspeita da NA, deve ser feito
o diagndéstico diferencial com outras doengas neurolégicas,
malformagdes de orelha interna ou regides retrococleares e
agenesia de VIII par craniano, uma vez que podem cursar
com as mesmas caracteristicas clinicas. Dessa maneira, a
avaliacdo multidisciplinar da crianca, incluindo ao menos o
neuropediatra e o otorrinolaringologista, deve ser considerada

para a elucidacdo diagnéstica®?.
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Trata-se de doenca bilateral, porém hd relatos de unilate-
5(8,12,15,23)

ralidade de NA em alguns estudo . Apesar de ter sido
considerada inicialmente bastante rara, estima-se, hoje em dia,
que a NA compreenda 7 a 17% de todas as criangas com perda
auditiva permanente”>'*'7?2 E possivel ainda que tal prevalén-
cia esteja subestimada, uma vez que as OEA podem desaparecer
ao longo do tempo devido a falta de estimulo tréfico pelo nervo
auditivo ou ao uso de préteses amplificadoras. Nesse tltimo
caso, as OEA desparecem por mecanismo de trauma acistico,
impossibilitando o diagnéstico clinico da NA®*?9.

Deve-se prestar atencdo a algumas condi¢Bes que podem
prejudicar o diagndstico correto. As doengas da orelha externa
ou média podem impedir a detec¢gio das OEA e do reflexo
estapédico®' P, Para verificar a integridade dessas estruturas,
deve ser realizada otoscopia minuciosa e teste da imitancio-
metria, sendo tais exames fundamentais antes da realiza¢io da
OEA e do PEATE, uma vez que os resultados dos dois tltimos
ndo sdo confidveis se houverem alteracdes localizadas na orelha
externa ou média, podendo gerar resultados falsos"”.

Os primeiros anos de vida sdo fundamentais para o desen-
volvimento da linguagem, devendo-se priorizar o diagndstico

a®?). Os beneficios do diagnéstico

precoce da deficiéncia auditiv:
precoce incluem melhor aceitagdo da protese pela crianga, no
caso de indicag¢do de aparelho de amplificacdo sonora; manu-
tengdo da integridade das vias auditivas periféricas e centrais,
evitando degenera¢do pelo desuso; estimulagdo diferenciada
durante o perfodo critico para o desenvolvimento da lingua-
gem; estimulo as habilidades da comunicagao®-*®.

Com o objetivo de detectar o mais precocemente possivel
as perdas auditivas, criaram-se os programas de triagem au-
ditiva, que incluem, na maioria das vezes, apenas o teste de
OEA®"??, Foi demonstrado que, apés implementacio de um
programa de triagem neonatal que combinava OEA com PEA-
TE, a incidéncia de NA aumentou de 1,2 para4,1%, e a idade
média ao diagnéstico caiu de 34 para 5,7 meses de idade?.
Dessa forma, deve-se prestar aten¢do, em especial, nas criangas
com fatores de risco, que a combinac¢do desses exames pode
diminuir os resultados falso-negativos para NA®1215:30-32),
Para neonatos com fatores de risco para deficiéncia auditiva
e, principalmente, aqueles que permaneceram em unidades
de terapia intensiva, devido a maior ocorréncia do espectro
da NA, o_Joint Committee on Infant Hearing recomenda a tria-
gem utilizando o PEATE e considera este o Gnico método
apropriado para a triagem auditiva dessa popula¢io®. No
Brasil, essa recomendacdo foi refor¢ada em 2010 pelo Comité
Multiprofissional de Satide Auditiva (COMUSA). Trata-se

de comité multidisciplinar que agrega dreas de estudo da
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fonoaudiologia, otologia, otorrinolaringologia e pediatria,
criado em 2007, com o objetivo de discutir e referendar a¢des
voltadas para a satde auditiva®”. O Comité Brasileiro sobre
Perdas Auditivas na Infincia (CBPAI), desde 1999, orienta
que a triagem auditiva neonatal deva ser realizada preferen-
cialmente antes da alta da maternidade e, para nascidos fora
de ambiente hospitalar, até os trés meses de idade®”.

Ainda ndo hé consenso em relacdo a abordagem terapéutica
da NA, por se tratar de entidade descrita recentemente!”.
Alguns estudos demonstraram que a perda auditiva pode
melhorar espontaneamente em uma pequena amostra de pa-
cientes portadores da doenca®***. A utilizacio de aparelhos
de amplificagdo sonora é questiondvel, pois muitos pacientes
podem n@o obter nenhum beneficio com os mesmos, jd que
o problema, em boa parte das vezes, ndo estd relacionado a
perda auditiva e, sim, a compreensdo das palavras. Assim,
supde-se que os aparelhos amplificadores possam até mesmo
aumentar a lesdo coclear” %! Porém, em alguns casos, ape-
nas com o uso de aparelho de amplificacdo sonora individual
associado a terapias de reabilita¢do da linguagem, obtiveram-
se resultados satisfatérios, com razodvel entendimento e

desenvolvimento da linguagem®#2%2-36),

O implante coclear é apontado como uma alternativa
para reabilitagdo desses pacientes, observando-se um niimero
crescente de publicacdes sobre o tema. Embora ainda ndo
tenham sido publicadas séries extensas de casos, os resulta-
dos demonstraram boa resposta, com melhora dos niveis de
a{6,8,9,11,14,23,25,36)

percepg¢do da fal . Entretanto, alguns autores
relatam que criangas com NA submetidas ao implante coclear
apresentaram pior resultado no que se refere a percepgdo da
fala, quando comparadas com criangas implantadas por outra
indicacdo clinica’*??. As criancas implantadas antes dos trés
anos de idade obtiveram melhores resultados®”, o que se
deve, provavelmente, a plasticidade das vias auditivas, que é
a habilidade das conexdes neurais modificarem-se por cresci-
mento de sinapses, produzindo estimula¢des adequadas. Tal
processo limita-se rapidamente a partir dos seis anos, sendo
este um periodo critico para a indicacdo do implante®.

Comentarios e recomendagoes finais

O diagnéstico precoce da perda auditiva na populagio
neonatal tem sido objeto de virios estudos e investigacoes.
A sele¢do de um protocolo adequado e especifico de triagem
é dificil, sendo tépico de discussio em muitos centros de
pesquisa. A pesquisa das OEA faz parte da maioria dos

protocolos por ser um exame nio invasivo, rdpido, de fécil
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aplicagdo e com acurdcia préxima de 100%. Contudo, ao se
utilizar esse teste como tinico método de triagem, apenas a
integridade de parte da céclea é avaliada e, portanto, deixam
de serem diagnosticados os pacientes que apresentam outras
possiveis causas de perda auditiva. Desse modo, apesar de
sua importincia fundamental no diagndstico da NA, a
OEA, como método isolado, ndo é capaz de detectar essa
doenga. Assim, o PEATE assume um papel fundamental
na triagem auditiva, principalmente nas criangas com os
fatores de risco jd identificados como associados 2 NA. Para
resultados mais confidveis, na maioria das vezes, hd neces-
sidade de sedacdo das criangas ndo colaborativas. Devem
ser excluidos, antes de sua realizacdo, os fatores que podem
prejudicar os resultados como, por exemplo, a presenca de
cerume em meato acustico externo ou otite média secretora.
Atencido aos fatores de risco e politicas de triagem baseadas
na realizacdo de PEATE em neonatos com indicadores de
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