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Em 1996, Amnold Starr e colaboradores publicaram um trabalho sobre 10
pacientes com dificuldades de comunicagdo e que, apesar de ndo apresentarem
potenciais evocados auditivos de tronco encefalico (BERA/ABR/PEATE), possuiam
evidéncias de uma fungdo normal das células ciliadas externas, quer por meio do
estudo das otoemissdes acusticas ou pela presenga do microfonismo coclear. Esse
tipo de alteracdo foi denominada neuropatia auditiva que atualmente esta sendo
também chamada de dissincronia auditiva. Com o passar dos anos, varios outros
autores publicaram trabalhos sobre pacientes, com este mesmo perfil de exames ¢
associaram outras caracteristicas como graus variados de perda auditiva, com uma
tendéncia de ser pior em sons graves, reflexos estapedianos ausentes, teste de
supressdo eferente das otoemissdes acusticas ausente, diversos graus de intolerancia
a ruidos (Tabela 1). Aparentemente ha uma alteragdo do processamento neural do
estimulo auditivo, afetando a habilidade da deteccdo de sons e de se entender a fala.
Isto é bem percebido em pacientes maiores, onde o teste de discriminagdo vocal
mostra uma discrimina¢do muito baixa, principalmente em ambientes onde ha
ruidos de fundo ou competi¢ao auditiva (festas, bares, etc.) e essa ma discriminaggo
¢ desproporcional aos limiares que o paciente muitas vezes apresenta na audiometria,
ou seja, muitas vezes os limiares sdo bons, mas a discriminagdo é péssima. Os
pacientes mais velhos e portadores de perdas auditivas referem que apresentam
pouco ou nenhum beneficio para sua audi¢do, com a utilizacdo de aparelhos de
amplificag@o sonora individual.

Tabela 1. Caracteristicas da Neuropatia / Dissincronia auditiva

* Graus variados de perda auditiva (pior em graves)
+ Otoemissdes acusticas normais

* Microfonismo coclear presente

+ BERA ausente ou com muita dissincronia

» Reflexos estapedianos ausentes

 Teste de supressdo eferente das emissdes

* Intolerancia a ruidos

* Pode acometer qualquer idade, de bebés a adultos
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Os bebés apresentam otoemissOes acuUsticas robustas, microfonismo coclear
exuberante, auséncia de reflexos estapedianos, € um exame de BERA com ondas
ausentes ou com morfologia muito comprometida. Ja as criangas mais velhas,
quando testadas com audiometria tonal liminar, apresentam limiares auditivos
variados, desde a normalidade até perdas profundas, geralmente tendo as freqiiéncias
graves mais comumente afetadas, e um SRT bem pior do que se esperaria. Além
disso, os limiares auditivos podem se alterar de teste para teste, quando realizados
em dias diferentes, mas parecem ser mais confidveis, quando realizados no
mesmo dia. O reflexo estapediano também se encontra ausente, o mesmo
ocorrendo com o reflexo cocleo-palpebral que, mesmo com limiares normais, ndo
se consegue elicia-lo.

Desde que a presenca de otoemissdes acusticas ¢ utilizada como triagem auditiva,
em diversos ber¢arios no mundo inteiro, comegou-se a questionar se as criangas
portadoras de neuropatia auditiva ndo seriam vistas como criangas que passaram
como normais no exame de triagem e, somente mais tarde, o diagndstico seria
estabelecido. Alguns trabalhos sugerem que a prevaléncia da neuropatia auditiva
em bergarios de risco seja de 20-40 por 1000 criangas. Outros trabalhos sugerem
que de 10-15% das criancas sem BERA, catalogadas como deficientes auditivas
profundas seriam, na verdade, portadoras de neuropatia auditiva.

Muitas podem ser as causas da neuropatia auditiva. Uma das mais aceitas ¢ a
dissincronia, ou seja, a falta de sincronia da passagem do estimulo elétrico pelas
vias auditivas. Especula-se que existam vdrias possibilidades para os sitios de
les@o, que podem ser resumidas na Tabela 2.

TABELA 2. Possiveis sitios de lesdo da neuropatia auditiva

* Lesdes ao nivel de membrana tectorial

» Lesdes ao nivel da célula ciliada interna

* Alteragdes na liberagdo de neuro-transmissores (Glutamato, GABA, etc.)
na sinapses entre a célula ciliada interna e as fibras dos neurénios do ganglio
espiral

» AlteracOes na transmissdo elétrica nas fibras do nervo coclear

* Problemas axonais ou relacionados a mieliniza¢do do nervo coclear

O Newborn Hearing Screening Programme (http://www.nhsp.info) da Inglaterra
propde um protocolo de investigacdo e tratamento de pacientes com neuropatia
auditiva. Esse protocolo, que sera revisto em Novembro de 2005, tenta padronizar
o conceito, avaliagdo e diagndstico de pacientes com neuropatia auditiva. Como
ainda ndo conseguimos na maioria das vezes diagnosticar a causa, os tratamentos
s30 inespecificos e muitas vezes ndo se consegue obter os resultados desejados.
Existem também casos de neuropatia auditiva associadas a outras neuropatias
periféricas como, por exemplo, a ataxia de Friedreich e a sindrome de
Charcot-Marie-Tooth, onde varios pacientes portadores destas doencas
desenvolvem dificuldades de audi¢do e os testes sdo compativeis com
neuropatia auditiva.

Na verdade, hoje estdo incluidas sob o termo “neuropatia auditiva” diversas
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doengas (Tabela 3) que tém em comum uma alteragdo auditiva associada a
alteragdes nos testes fisioldgicos e eletrofisiologicos da audicao. Provavelmente,
no futuro, entendendo-se melhor a fisiopatologia da doenga, esta serd classificada
em subtipos ou até em outro tipo de patologia.

Tabela 3. Tipos de patologias que podem estar associadas a neuropatia auditiva

Sem histéria clinica Genéticas e Sindromicas Permanentes / Transitérias Intermitente|
Anoxia Neuropatia sensorio-motora hereditaria ~ Anoxia Febre
Hiperbilirrubinemia Déficits de enzimas mitocondriais Hiperbilirrubinemia

Processos infecciosos Degeneragdo olivo-pontino-cerebelar

(ex.:Caxumba) Ataxia de Freiderich

Doengas S. Stevens-Johnson

imunomediadas (ex.: S. S. Ehrlers-Danlos

de Guillain-Barr¢) S. Charcot-Marie-Tooth

Muitos trabalhos tém mostrado a participagdo de alteragdes genéticas em
pacientes com neuropatia auditiva, como por exemplo, a pesquisa de genes como
o GJB2 (producdo de Conexina 26) e o gene DFNB9 (OTOF — produtor da
otoferlina). Starr (2004) mostrou um estudo realizado em 7 geragdes de uma
mesma familia onde um problema auditivo estava presente e a neuropatia
auditiva foi identificada nas ltimas geragdes. Nesta familia, as pessoas afetadas
pela doenca comegavam a apresentar sintomas auditivos precocemente, ¢ havia
uma rapida piora da audi¢gdo em poucos anos, quer no limiar auditivo, quer na
discriminagdo vocal.

Os limiares tonais podem ir da normalidade a perdas profundas, havendo uma
tendéncia dos pacientes apresentarem maior acometimento dos limiares nos tons
graves, com uma curva ascendente, em dire¢do aos tons médios e agudos.

O tratamento ¢ controverso. Os pacientes adultos relatam pouco ou nenhum
beneficio com o uso de aparelho de amplificacdo sonora individual (AASI). Em
criangas pequenas, temos que nos preocupar para que a protetizagio com AASI
ndo cause lesdo nas células ciliadas externas, em decorréncia de uma amplificaggo
exagerada. Estas criangas devem ser seguidas de perto, com otoemissdes
acusticas, para identificar precocemente lesdes induzidas por ruido.

O implante coclear ¢ utilizado, na esperanga que o nervo auditivo e vias auditivas
de tronco cerebral estejam integras, como por exemplo, em patologias que
acometem as células ciliadas internas e/ou na sinapse entre a célula ciliada
linterna e o ganglio espiral, deixando a fung¢do neural intacta.

E uma patologia de descoberta recente e que, com certeza, por ser cada vez mais
intrigante, sera extensivamente estudada nos anos vindouros.
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