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Resumo

Objetivo: O objetivo desta pesquisa foi estudar 6 casos de criancas com dados audi ol 6gicos sugestivos
de Neuropatia Auditiva (NA), de diferentes etiologias. Métodos: Inicialmente foi feita uma caracterizacdo
em relagdo a época da suspeita da perda auditiva e a aspectos de comunicacao; posteriormente, foram
realizadostestes audiol 6gicos subjetivos e objetivos. Resultados: A partir dosresultadosobtidos, quaissgam,
alteracdo da funcéo neural em contraste coma preservacao da funcéo coclear, pdde-se diagnosticar NAem
todos os casos. Notou-se umatraso significativo no processo diagnéstico, cominterval o de, aproximadamente,
dois anos entre a suspeita da perda auditiva pel os familiares até a finalizacdo do diagnostico. Conclusdes:
Foi possivel concluir que o atraso na identificacéo da NA, assim como em outras alter ages na audi¢cao,
deu-se por desval orizaco das suspeitasfamiliarese pela falta da bateria compl eta de exames audiol 6gicos,
eletrofisiol 6gicos e clinicos, sendo que, neste estudo, a realizagéo desses exames possibilitou o diagnostico
diferencial. Os resultados das avaliagdes expressaram a heterogeneidade das manifestacoes clinicas,
assim como das possivei s hipoteses etiol dgicas nos casos de NA.
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Abstract

Objective: The goal of this research was to study 6 children with suspected Auditory Neuropathy
(AN) of distinct etiologies. Methods: In each case, we determined the time of the first manifestations of
the auditory loss and communication disorders, and submitted the patients to audiological subjective
and objective tests. Results: The diagnostic of AN was madein all patients by the alteration of the neural
function in contrast with the preservation of the cochlear function. A striking delay between the first
manifestation of the disease and thefinal clinical diagnosiswasobservedin all cases. Conclusion: It was
possible that the cause of the delay of the identification of the AN be the absence of audiological,
eletrophysiological and clinical tests, responsible for the differential diagnosis. The clinical signs and
symptoms of the children were heterogeneous as well as the possible etiologies of the AN in the studied
cases.
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Resumen

Objetivo: El objetivo de esta investigacion fue estudiar seis nifios con datos sugestivos de Neuropatia
Auditiva (NA) dediferentes etiologias. Método: I nicialmente serealiz6 caracterizacion respeto ala época
de sospecha de |a perdida auditiva y a respeto de la comunicacion. Posteriormente se realizaron testes
audiol 6gicos subjetivos y objetivos. Resultados: A partir del resultado obtenido, cual sea: alteracion de
lafuncion neural en constraste con la preservacion de la funcién coclear, fue posible diagnosticar NAen
todos los casos. Se notd un retrazo significativo en el proceso de diagndstico, con un intervalo de
aproximadamente dos afios entre la sospecha de perdida auditiva por losfamiliares, hastalafinalizacion
del diagnostico. Conclusiones: Fue posible concluir que €l retrazo en la identificacion de la NA, asi
como en otras alteraciones de audicion, se devio a la desval orizacion de las sospechas familiaresy a la
falta de bateria completa de examenes audiol 6gicos, eletrofisiolégicos y clinicos. En este estudio, la
realizacion de estos examenes posibilité el diagndstico diferencial. Los resultados de las evaluaciones
expresaron la heterogenidad de las manifestaciones clinicas, asi como delasposibles hipétesis etiol 6gicas

en los casos de NA.

Palabras clave: audiologia, neuropatia auditiva, eletrafisiologia, nifio, audicion.

Introducao

Esta pesquisa surgiu no espaco clinico, navi-
véncia com criangas que apresentavam sinais su-
gestivos de Neuropatia Auditiva (NA). As mani-
festacbes clinicas, audiol 6gicas e eletrofisiol égicas,
assim como 0s aspectos rel ativos a comunicacdo e
as relagdes sociais desses pacientes levaram aos
guestionamentos que norteiam este trabal ho.

A interpretagdo do sistema auditivo a partir de
avdiagbes audiol 6gicas em conjunto com e etrafisolé-
gicaspossibilitou estudosde casosd inicosaiéhaver um
consenso cientifico em relagdo a denominagéo e a
identificacdo de mais uma alteracéo auditiva.

Assim, aterminologia NA foi criada para ca-
racterizar um grupo de pacientes que apresentavam
comportamento auditivo e resultados nos exames
eletrofisiol 6gi cosincompativeis com osresultados
daavaliagdo audiol6gica (Starr et a., 1996, Hood,
1998b, Sininger e Abdala, 1998, Hood, 1999,
Sininger e Starr, 2001, Kraus, 2001, Sininger, 2002,
Hood, 2002, Rapin e Gravel, 2003), mais especifi-
camente no que diz respeito asincroniado sistema
auditivo.

M uitas pesquisas descreveram casos de crian-
cascom NA, o quereforgou abuscade maisinfor-
macOes nessa populacdo. De fato, ha relatos de
maior ocorrénciadaNA napopulacéo infantil, com
surgimento dos sintomas antes do dez anos de ida-
de (Starr et al., 2000; Sininger, Starr, 2001).

O diagndstico precoce daNA também preocu-
pa os estudiosos, e as possibilidades de investiga-

¢80 do sistemaauditivo de umaformamais ampla,
ou sgja, a partir de exames clinicos, audioldgicos e
eletrofisioldgicos, tém permitido atingir tal objetivo,
0 que colabora com o desenvolvimento de lingua-
gem, social e educacional, das criangas investigadas
(Abeet d., 2000; Cdazanset d., 2001, OgedaeMatas,
2002, Madden et a., 2002, Dunkley et al., 2003).
Em relacdo as caracteristicas audiolégicas e
eletrofisiologicas, observa-se que, na NA, a fun-
¢80 coclear apresenta-se preservada, em contraste
com aalteracéo dafuncdo neural. A funcéo coclear
€ observada por meio das respostas das Emissdes
Otoacusticas (EOA), que podem estar presentes e
com amplitudes grandes, e da presenca na pesqui-
sa do Microfonismo Coclear (MC). Ja 0 compro-
metimento da fungdo neural pode ser identificado
por meio da pesquisa do Potencial Evocado Audi-
tivo de Tronco Encefédlico (PEATE), cujas respos-
tas podem se encontrar ausentes ou severamente
alteradas, e por meio dapesquisadosreflexosacls-
ticos, que podem estar ausentes ou elevados. Os
limiares tonais podem estar préximos a normali-
dadeou alterados (Doyleet al., 1998, Berlin, 1999b,
Mesquita Neto, 2001, Mesquita Neto et al., 2001).
Em alguns casos séo verificados resultados
incompativeis, também referentes ao grau de per-
dasauditivas que podem n&o estar condizentescom
as possibilidades de discriminagéo de fala e com
as observaces clinicas. Um indicio de ateracdo
da via eferente auditiva é a auséncia ou minima
atenuacdo das respostas das EOAS no exame de
supresséo das mesmas, naintrodugéo de um ruido
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contralateral, ispilateral ou binaural (Berlin, 2001;
Kraus, 2001; Hood e Berlin, 2001; Sininger e Starr,
2001; Sininger, 2002).

Encontram-se aindarelatos de casos arespeito
de dificuldades de percepcéo auditiva em outras
habilidades de fala que ndo a detec¢éo e daimpor-
téncia da sincronizagdo para a percepcao dos as-
pectos temporais da fala necessérios para a com-
preensdo (Zeng et ., 1999; Simmons, Beauchaine,
2000; Zeng et al., 2001a; Zeng et a ., 2001b; Kaga
et a., 2002; Hood, 2003).

AsprincipaisetiologiasrelacionadasaNA sdo:
a hereditariedade, em funcdo de sua presenca em
muitos casos em umamesmafamilia (Fabry, 2000,
Hood, 2001, Harrison, 2001, Rogers et a., 2001,
Wang et a., 2003); mutacdes genéticas, uma vez
quejafoi identificadaamutacdo de um gene asso-
ciado apresencadaNA (Vargaet a., 2003); dtera
¢Besneonatai s, como hiperbilirrubinemiaeandxia,
0 que, segundo estudos, acarreta perdaseletivadas
fibrasmielinizadasno V1l par craniano, levando a
desincronizac&o do impulso nervoso (Krauset a.,
1984, Hood et .., 1998b, Rheeet al., 1999, Deltenre
et al., 1999, Sininger, Oba, 2001, Nadol, 2001,
Shapiro e Nakamura, 2001, Sininger, 2002, Marti-
nho, 2002), e etiologias idiopaticas, visto que al-
guns casos ndo apresentam nenhum achado clini-
€0 ou no histérico que possa justificar a ateracdo
(Hood, 1998b; Starr et al., 2000; Gravel e Hood,
2001, Starr, 2001, Sininger, 2002, Hood, 2002).

Os processos fisiopatol 6gicos séo heterogé-
neos, em fungéo das possibilidades de localizacdo
das lesdes nos pacientes diagnosticados com NA.
AsalteracBes podem acontecer nas célulasciliadas
internas (CCl) ou nas sinapses entre elas e 0 ramo
coclear do VI par craniano; namembranatectorial;
no ganglio espiral do nervo; nasfibrasdo nervo ou
ainda em combinagdes de todas possibilida-
des(Abdalaet a., 2000; Starr et al., 2001; Spinelli
et a., 2001; Hood, 2002).

A melhor compreenséo das manifestagdes cli-
nicas, audiolégicas e eletrofisiol égicas, principal-
mente no que diz respeito as possibilidades de es-
tabel ecimento das rel aces comunicativas e socials,
impulsionou o aprofundamento da NA.

Nesse sentido a presente pesquisa teve por
objetivo realizar o estudo de umasérie de casos de
criangas com dados audiol 6gicos sugestivosde NA,
dediferentesetiologias. Iniciamente, foi feitauma
caracterizacgo dos casos em relagdo a época da
suspeita da perda auditiva, ao processo diagndsti-

CO € aos aspectos de comunicagdo; posteriormen-
te, foram estudados os resultados das manifesta-
¢oes clinicas e dos exames audiolégicos, a partir
detestes subjetivos e objetivos, afim de contribuir
para melhor compreensdo desse distarbio.

Métodos
Casuistica

A pesquisafoi elaboradaapartir do estudo de
casos clinicos sugestivos de Neuropatia Auditiva.

Osseiscasosclinicosaqui selecionadosforam
encaminhados para processo diagnéstico no Setor
de Audiologia Clinica da Divisdo de Educacdo e
Reabilitacdo dos Disturbios da Comunicagéo (Der-
dic), no periodo de margo de 2002 a abril de 2003,
em funcdo da suspeita da presenca da NA, sendo
entdo convidados a participar da pesquisa. Nesse
sentido, as diferentes hipdteses etiol bgicas apare-
ceram ao acaso e ndo foram determinantes nasele-
¢80 dos casos.

Osresponsaveispelas criancasforam informa-
dos por escrito e oralmente sobre os procedimen-
tosaserem realizados e autorizaram a participagéo
por meio do termo de consentimento informado a
respeito da pesquisa.

A idade dospacientes, a0 inicio das avaliacOes,
variou entre 3 meses e 10 anos de idade. Os casos
selecionados puderam ser caracterizados segundo
aidade da suspeita da perda auditiva, género e hi-
potese etiol bgica.

Procedimento de coleta de dados
e material

ApOs consentimento autorizado dos pais €/ou
responsdveis legais pelos pacientes foram utiliza-
dos os seguintes procedimentos:

1 — Entrevistas com familiares afim de se ob-
terem dados da histériagestacional e médica, infor-
magBes sobre desenvolvimento motor, socia edelin-
guagem, histéria audiolégica e educaciona desses
pacientes e, principamente, informagdes desde a
suspeita da perda auditiva até o processo diagnds-
tico, como forma de caracterizar aqueixae as difi-
culdades auditivasdo filho (Russo e Santos, 1994);

2 — Levantamento dos dados do prontudrio das
criancas nalngtituicao paraverificagdo deresultados
dosexamesaudiol 6gicos, médicosedeimagem, rea
lizados interna e externamente para o diagndstico;
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3— Contato com profissionais envolvidos nos
€asos paramaior esclarecimento arespeito dos as-
pectos médicos, educacionais, de desenvolvimen-
to de linguagem e de intervencdes fonoaudiol ogi-
cas redlizadas, como complementacdo dos dados
obtidos nas entrevistas e nos prontuarios;

4 — L evantamento de informagdes relaciona-
das aos aspectos de comunicacdo e derelagco socidl,
as quais foram inicialmente obtidas por meio da
entrevista com os pais e das observacdes clinicas,
desde o primeiro contato com o paciente, assim
como em todos o0s encontros para a realizag@o dos
exames (Russo e Santos, 1994). Foram priorizadas
as observacOes referentes ao contato com o outro,
como forma de caracterizago das relagdes comu-
nicativas,

5 — Inspecdo do MAE para a verificagdo da
presenca de corpos estranhos ou cerdmen que pu-
dessem impossibilitar os procedimentos audiol 6-
gicos, com o otoscopio Heine;

6 — Realizagdo de timpanometria para verifi-
car amudanca na complacéncia decorrente da va-
riag30 de pressio do ar no MAE. E véido expor
que aclassificacdo dos resultados seguiu os critérios
propostos por Jerger (1970), ou sgja, timpanogra-
mas do tipo A (encontrados em pacientes com fun-
¢80 de orelhamédianormal) etipos B e C (indicati-
vosdedteracao do funcionamento daorelhamédia),
semprerealizados antecedendo o registro dasEOAS.
Foi utilizado o Analisador da func&o da Orelha
Média, modelo DANPLEX ZA 28, com frequén-
ciade sondade 226 Hz e GS| 33 com freqiiénciade
sonda de 220 e 660 Hz, pararealizac&o datimpano-
metria e pesquisa dos reflexos acusticos;

7 — Pesquisa do reflexo acustico do musculo
estapédio, no modo contralateral, nas intensida-
des até 110 dBNA, nas fregiiéncias de 500, 1Kk,
2k e 4kHz e no modo ipsilateral nas intensida-
desaté 100dBNPS, nasfrequénciasde 1 e2 kHz.
Em trés casos também foram pesquisados osre-
flexos acusticos com sensibilidade maior do
equipamento para captacdo do fenébmeno (modo
denominado x15) e a realizacdo da pesquisa a
partir de diferentes tipos de estimulos, ou seja,
com ruido de Banda Larga (BB) e ruidos com fil-
tros Passa-Alto (HP) e Passa-Baixo (LP) (Northern
e Gabbard, 1994);

8 —Avaliagdo Comportamental :

—Avaliac&o Instrumental, utilizando osinstru-
mentos tambor, reco-reco, black-black e agogd
(campénula pequena), afim de observar-se o com-

portamento auditivo para inferéncia das possibili-
dades de audi¢do dos pacientes, frente a sons ndo-
calibrados e ndo-verbais. Esses instrumentos foram
selecionados a partir de estudos que indicaram as
bandas de freqiiéncia e as intensidades médias atin-
gidas por cadaum deles, segundo um estudo redliza-
do por Novaes e Ficker (1979). Nessaavaliacdo um
examinador distraiaacriancacomum objeto eo outro
gpresentava 0 estimulo sonoro, em intensidade for-
te, de forma a néo oferecer pista visual, numa dis-
téncia de dez cm da orelha do paciente;

— Audiometria tonal utilizando as técnicas de
Audiometria do Reforco Visua (VRA) ou de Au-
diometria Ludica Condicionada (ALC), com fo-
nes, conforme o desenvolvimento e a faixa etéria
de cadacrianca, paraaobtencdo doslimiaresaudi-
tivos. Foi utilizada a técnica descendente de apre-
sentacdo dos estimul os. Para o paciente do caso 1,
que faziauso de AASI, o ganho funcional foi rea-
lizado em campo livre, a partir das mesmas técni-
cas|udicas realizadas naaudiometria. Foram utili-
zados os audidmetros da marca Interacoustics,
modelosAC 30 e AC 33, com fone de ouvido mo-
delo TDH 39, pararealizago da audiometria, lo-
goaudiometria e ganho funcional;

9—Nalogoaudiometriafoi realizado apenas o
teste de Limiar de Deteccéo de Fala (SDT), uma
vez que nenhuma crianga possuia linguagem oral
suficiente pararesponder aos demais testes. A téc-
nica utilizada foi a mesma para cada paciente na
obtenc&o dos limiares tonais;

10 — emissdes Otoacusticas:

— Evocadas por Estimulo Transente (EOAT) —
oestimulo utilizadofoi o click ndo-linear, no modo
Full Menu e Quickscreen. A intensidade do esti-
mulo teve uma variacdo de 78 a 85 dBNPS. As
respostas foram obtidas num total de, no minimo,
260 clicks e 1000 clicks, no méximo. O critério
utilizado para registro presente foi a obtencdo de
valores narelacdo sinal/ruido maiores ou iguais a
3 dBNPS nasbandasdefreqiénciade1el, 5kHz
evaloresmaioresou iguais a6 dBNPS nas bandas
de frequéncia de 2, 3 e 4 kHz, com reprodutibili-
dade total maior ou igual a 70% e estabilidade do
estimulo maior ou igua a 75% (Hall e Muller,
1997h; Starr et al., 1998; Hall, 2000);

— Evocadas — Produto de Distor¢éo (EOA-PD)
—foi realizado o teste DP gram, com intervalos de
trés pontos por oitava. Os estimulos utilizados fo-
ram dois tons puros (f1 e f2) numarazéo fixa, en-
treelesdef2/f1=1,22. Asintensidadesforam man-
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tidas fixas em 65 e 55 dBNPS (L1 e L 2), para ob-
tencdo do produto de distor¢éo na equacdo 2 f1 —
f2. Asfrequéncias de f2 foram 1001, 1257, 1587,
2002, 2515, 3174, 4004, 5042 e 6348 Hz. Fai in-
terpretado como presencade respostas nasfrequén-
cias onde a emissdo esteve, pelo menos, 6 dBNPS
acima do ruido de fundo do segundo desvio pa
drdo (Hall e Muller, 1997b);

—Esponténeas (EOAES) —foi utilizado o tes-
te Spontaneous, com um numero de estimulos
sonoros para sincronizagdo das EOAEs de 260
clicks néo-lineares, com variacéo da intensida-
de do estimulo entre 78 a 80 dBNPS. Esse exa-
me foi realizado em trés pacientes da pesquisa,
sendo observados os picos estreitos no espec-
tro, acima do ruido, encontrados visualmente
(Ejnisman, 2001);

— Pesguisada Supressdo das EOAs hapresenca
deruido contralateral. O aparelho de EOAsfoi gjus-
tado no modo linear para o registro das EOAT, com
estimulo click, variando entreasintensidadesde57 a
60 dBNPS, na presenca de ruido branco a 65 dB-
NPS. As respostas foram obtidas num total de 260
clicks, iniciamente, sem aintroducéo de ruido con-
tralateral, intercalando com a pesguisa na presenca
do ruido, numtotal de duasrepeti¢desde cadamodo,
em cada orelha (Hood et al., 1999; Hood e Berlin,
2001). O ruidofoi obtido por meio deum gerador de
ruido branco, devidamente calibrado. Esse examefoi
realizado em todos os pacientes, exceto no caso 4,
devido aoretorno dafamiliaparaaregido deorigem.
Foi utilizado o Analisador de Emissdes Cocleares,
modelo OTODYNAMICS ILO 92, para redlizacéo
das EOAT, EOA-PD, EOAEs. Ainda para a pesqui-
sa da supressdo das EOAT utilizou-se o gerador de
ruido branco, produzido pelaAcustica Orlandi;

11 — registro do Potencial Evocado Auditi-
vo de Tronco Encefélico — pesquisa dos tempos

delaténcias absolutasdasondasl|, |11, V einter-
picosI-1I1, I11-V e |-V, com apresentacdo de até
4000 estimulos click (sendo utilizados, no mi-
nimo, 1024 estimulos), inicialmente na intensi-
dade de 100 dBnNA, com frequéncia equiva-
lente a 11,2 e 27,7 estimulos por segundo, sen-
do dois registros com polaridade do estimulo
rarefeitae dois com polaridade do estimulo con-
densada. O critério para considerar respostas
presentes foi o registro das ondas na menor in-
tensidadeidentificada (Hood, 1998a; Starr et al .,
2000). Esse exame foi realizado, da forma des-
crita, em todos 0s casos, exceto no caso 4, no
qual realizou-se a pesquisa desse potencial com
taxa de freqiiéncia do estimulo de 27,7 e 9,0,
nas intensidades de 100 e 90 dBnNA. Em al-
guns casos, como procedimento do setor médi-
co, foi utilizada a sedac&o com hidrato de clo-
ral. O equipamento utilizado foi o Smart EP—IHS
Intelligent Hearing Systems, para realizac8o da
pesquisado PEATE e MC;

— Microfonismo Coclear — durante a realizagéo
do PEATE foi realizado o registro do MC, utilizan-
do-se clickscom polaridadesinvertidas (condensada
erarefeita). Napresengado MC, inicialmente nain-
tensidade de 100 dBnNA, foi pesguisada a mesma
resposta decrescendo-se a intensidade de 20 em 20
dB, a¢é o nive minimo de intensdade que o potencid
pudesse ser verificado (Starr et al ., 2000). Parao caso
4, observou-seapresencado M C, sem quetenhasido
analisado com a diminuicdo da intensidade. Em al-
guns casos, como procedimento do setor médico,
foi utilizada a sedagdo com hidrato de cloral.

Todos os aparelhos foram calibrados de acor-
do com os padrfes da norma ISO (International
Standard Organization) 8253-1 (1989) de calibra-
¢ao, assim como as cahinas acusticas para a reali-
zac80 dos exames.
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Quadro de apresentacao dos casos (1)

CASO 1 CASO 2 CASO 3 CASO 4 CASO 5 CASO 6
Género masculino feminino feminino Feminino feminino feminino
Idade do 2 anos e 8 3 anose 4 4 anos e 10 5 meses 10 anos 8 anos
diagnéstico meses meses meses
Hipotese Idiopatica Mutagao Alteragao nos Hereditariedade | Hereditariedade | Hereditariedade
etioldgica genética - niveis da
gene OTOF bilirrubina
neonatal

Idade da 1anoe4 9 meses 6 meses 3 meses lanoe6 1 ano
suspeita da meses meses
perda
auditiva
Epoca do 1anoe8 1anoe2 Por volta de 1 | 3 meses 10 anos 8 anos
inicio do meses meses ano
diagnéstico
Aspectos de | Linguagem | Linguagem Linguagem Gestos Gestos
comunicagdo | sinais, sinais, gestos | oral e de sinais indicativos indicativos

gestos indicativos e e LOF

indicativos LOF

e LOF

Resultados e discussao

A NA éumaalteragdo nasincroniado sistema
auditivo que acarreta dificul dades nacompreensdo
de fala e, consequentemente, no desenvolvimento
de linguagem.

A denominacdo NA tem sido encontrada em
estudos com paci entes que apresentam contradi¢coes
nos resultados das avaliagdes audiol6gicas e ele-
trofisiol 6gicas, como funcao coclear norma em con-
traste com a ateragdo da funcdo neura, conforme
referem inUmeros autores, como Hood (1998b),
Sininger e Abdala (1998), Hood (1999), Berlin
(2001), Sininger e Starr (2001), Kraus (2001), Ber-
lin et al. (2001), Sininger (2002), Hood (2002).

Defato, em todos os casos estudados nestadis-
sertacéo também foram encontradas contradicoes
nos exames da avaliagdo da funcéo coclear e da
funcdo neural para o diagnostico daNA.

A partir do estudo de todos os casos aqui
selecionados, pode-se afirmar, ainda, que a uti-
lizac8o da bateria completa de exames subjeti-
VoS e objetivos acrescida da observacdo das
manifestacBes clinicas possibilitaram a confir-
magao do diagndstico da NA.

A bateria recomendada para o diagnéstico di-
ferencial daNA inclui aavaliaggo audiol 6gicacon-
vencional (audiometria, logoaudiometria, medidas
de imitancia acUstica), a pesquisa das EOAs e su-
pressdo das mesmas, a pesquisa do PEATE e do
MC (Hood, 1998b; Hood e Berlin, 2001).

Nos casos aqui estudados, o diagnostico daNA
ocorreu de maneiradiferente. Deformageral, des-
de a época da suspeita familiar até a confirmacao
do diagndstico, exames foram realizados, com re-
sultados controversos, ndo sendo, porém utilizada
uma bateria completa, como ent&o ocorreu no pre-
sente estudo.

Assim, paraacriangadescritano caso 1, asus-
peitadaNA ocorreu frente adiscordancia dos exa-
mes audiol 6gi cos, el etrofisiol 6gicos e do compor-
tamento auditivo, principal mente quando se obser-
vou presenca de respostas no potencia do MC, em
umadaspesquisasdo PEATE. Paraacriancado caso
2, asuspeitasurgiu com apresencadasrespostas das
EOAS, mais uma vez representativas da funcéo co-
clear ndo esperadafrente asrespostas comportamen-
tals aos sons, aos limiares tonais e aauséncia de re-
flexosactigticos, queindicavam tratar-sedeumaperda
auditiva profunda. Ja no caso 3, houve suspeita da
NA, poisacriangaapresentou respostas para0os sons
incompativeis com as respostas tonais, embora os
exames audiométricos até entdo realizados fossem
controversos. Por suavez, as criangas dos casos 4, 5
€6, que 80 irmas, foram submetidas atodos os exa-
mes referidos para o diagnostico pela primeira vez
em funcdo de terem Sdo sdecionadas na presente pes-
quisa, comojafoi relatado anteriormente. Sendo assm,
nessestréscasos, medianteasuspeitadeNA, apartir dos
resultados das primeiras avdiagOes na irma menor, a
bateria completa de exames possibilitou o diagnéstico
também nas outras criancas dafamilia
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Tabela de resultados (2)

CASO 1 CASO 2 CASO 3 CASO 4 CASO 5 CASO 6

AUDIOMETRIA grau severo grau profundo diferentes graus e grau profundo grau severo OD- severo
a profundo configuragdes OE- profundo- severo

TIMPANOMETRIA tipo A tipo A tipo A tipo A tipo A tipo A

bilateral bilateral bilateral bilateral bilateral bilateral
REFLEXO ausente ausente ausente af. E. contra- 500 Hz ausente
ACUSTICO bilateral bilateral bilateral 105 dBNA- demais bilateral

frequiéncias ausentes
EOAT presente em presente em presente em todas | presente em todas presente em presente em
Quickscreen e todas as freqiiéncias todas as freqiiéncias as freqiiéncias as freqiiéncias | todas as freqiiéncias | todas as freqiiéncias
Full Menu (quick) (quick)
EOA-PD presente em presente, exceto na OE | presente a partir de | OE- presente em presente em OD-ausente em 4 e 5KHz
todas freqiiéncias na frequéncia de 2 KHz 2 KHz todas freqiiéncias todas freqtiiéncias OD e OE presente

SUPRESSAO OD - minima supressdo OE - ausente ausente ausente OD- ausente
DAS EOAT OE - ausente bilateral OE- minima supress&o
PEATE ausente ausente ausente ausente ausente ausente

bilateral bilateral bilateral bilateral bilateral bilateral
MC presente a 100 e presente a 100 e presente a 100 e presente OD- a 100 dBNA OD- a 100 e 80 dBNA

80 dBNA bilateral

80 dBNA bilateral

80 dBNA bilateral

bilateral

OE- a 100 e 80dBNA

OE- a 100 dBNA

Em relacdo afisiopatologiadaNA, aateracdo
dasincroniaacarretaem alteragbes em diversos pon-
tos do sistema e influencia no aparecimento de uma
heterogeneidade nas manifestagdes clinicas, o que
pbde ser observado nos casos aqui estudados.

Tais manifestagBes clinicasreferem-se agraus
diversos de perdas auditivas; arespostas com dife-
rentes amplitudes nas EOASs, sendo que as mes-
mas podem estar ausentes; a supressao minima ou
auséncia na pesquisa das EOAs; a limiares de lo-
goaudiometriaque podem estar incompativeiscom
oslimiarestonais; areflexos acusticos el evados ou
ausentes e a alteracdo severa ou auséncia de res-
postas napesquisado PEATE (Hood, 1999; Kraus,
2001; Sininger, 2002; Hood, 2002).

Assim, pdde-se observar no presente estudo
que manifestagtes clinicas corroboram afisio-
patologiareferida, umavez que oslocais de acome-
timento dalesonaNA —CCl, Sngpseentredasegan-
glioespird, VIII par craniano e combinagdo dessas pos-
shilidades — podem determinar os achados audiol 6gi-
cos e detrofisologicos, a partir da preservagdo dafun-
G20 coclear, observada pelos exames de EOA e MC,
contratando com a alteracdo da sincronia neural,
observada pelo PEATE, pelasupressdo dasEOAs e
pela mensuragéo do reflexo acUstico.

Em relacdo as hipoteses etiol 6gicas dos casos
descritos, autores descreveram que, muitas vezes,
nao € encontrada nenhumajustificativanahistéria
clinica dos pacientes que explique a alteracao
(Hood, 1998b; Starr et al., 2000; Gravel e Hood,
2001; Sininger, 2002; Hood, 2002). Essainforma-
¢ao esta de acordo com a interpretacdo dos acha
dosclinicosdacriancado caso 1. Emtodasasava
liagbes médicas e entrevistas com os pais ndo foi

encontrado nenhum dado clinico, o que possibilitou,
até o momento de conclusdo da presente pesquisa, a
afirmac&o de tratar-se de uma etiologiaidiopética.

Nacriancado caso 2, ainformac&o que levan-
tou a suspeita em relacdo a hipotese etiol égica diz
respeito a consanguinidade. A paciente foi subme-
tidaaavaliagdo genéticae aconclusdo apontou para
uma alteracdo de homozigose, ou sgja, ateracdo
em genesidénticos pareados o cromossomo, para
trés regides de um gene denominado OTOF. Esse
dado reforga, nesse caso, a probabilidade genética
paraaNA. Segundo Vargaet a. (2003), amutacdo
do gene OTOF pode ser causadora de um tipo de
NA recessiva ndo-sindrémica. Os autores relacio-
naram o aparecimento dessa mutacdo aos casos de
consangliinidade e a presenca de estados de homo-
Zigose, 0 que pdde ser conferido na presente pes-
quisa nos achados da crianca do caso 2. A impor-
téncia desses achados reside no acompanhamento
genético dessa familia, assim como nas possibili-
dades de acometimento em futurosfilhos da crian-
caidentificada.

Janasirmasdoscasos4, 5 e 6, ahipttese etiol 6-
gicafoi ahereditariedade, eaavaliacao genéticacon-
cluiu tratar-se de uma alteracéo hereditaria autossd-
micarecessiva. O estudo genético ndo apontou para
amutagéo de nenhum gene conhecido identificado.

A associacdo dahereditariedade com aNA foi,
de fato, descrita na literatura, visto a presenca de
muitos casos em uma mesma familia nos estudos
realizados. Os autores relacionaram os fatores ge-
néticos aos fatores etiolégicos e a fisiopatol o-
giadaNA e referiram que os padrdes de heran-
¢a podem ser autossdmicos dominantes, reces-
sivos e ligados ao cromossomo X (Fabry, 2000;
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Hood, 2001; Harrison, 2001; Rogerset al., 2001;
Hood, 2002; Wang et al., 2003). Nos casos 4, 5 e 6
deste estudo, houve concordancia com esses auto-
res, umavez gque as criancas sdo irmas e apresenta-
ram, apartir do estudo genético, padrao de heranca
autossdmica recessiva.

Napresencade alteracdo genéticaou heredita-
riedade, quando os pai s ndo sdo afetados, como nos
casos das criangas 2, 4, 5 e 6, 0 padréo genético é
consistente com heranca autossdmica recessiva e,
normalmente, 0s pacientes apresentam dificulda-
desauditivasdegrau profundo (Rogerset d., 2001).
Os achados nas criangas 2 e 4 estavam de acordo
comaliteratura, no quediz respeito ao grau daperda
auditiva. Paraascriangas dos casos5 e 6, o grau da
perdaauditivando confirmou as descri¢desdalite-
ratura, apesar das mesmas possuirem dificuldade
auditiva de grau severo (o quadro audiolégico é
analisado maisadiante). Os paisdacriancado caso
2 ndo foram submetidos a exames audiol dgicos,
uma vez que ndo apresentaram nenhuma queixa
ou sintomas clinicos, apesar de terem sido encami-
nhados para avaliagdo genética, a partir da confir-
magdo da alteracdo do gene OTOF em suafilha. A
mé&e das criancas dos casos 4, 5 e 6 foi submetida
as avaliagOes audiol 6gicas, mas os resultados ndo
apontaram nenhuma alteracéo significativa. O pai
dessas criangas ndo se encontravaem So Paulo, o
gue impossibilitou que realizasse exames.

Confirmando aheterogeneidade etiol 6gicados
casos com diagndéstico de NA descritos naliteratu-
ra, a crianga do caso 3 apresentou como hipotese
etiolégicaaalteracdo nosniveisde bilirrubinaneo-
natal, o que, segundo Shapiro e Nakamura (2001),
acarreta em efeitos significativos no sistema audi-
tivo. A partir da suspeita etiolégica e das descri-
¢Oes dos estudos com criangas com 0 mesmo his-
térico ao nascimento e diagndstico de NA, poderia
se suspeitar que alocalizag@o dalesio no caso 3 en-
contrava-se no ganglio espiral ou no nervo auditivo.
Tal conclusdo foi obtidaapartir dosrelatosdalitera-
tura, quereferiram que adteracdo dabilirrubinaacar-
retaem perdaseletivadasfibrasmielinizadasno V111
par craniano, levando a dessincronizagéo do im-
pulso nervoso (Krauset al., 1984; Rheeet al., 1999,
Deltenreetal., 1999; Simmons e Beauchaine, 2000;
Abe et al., 2000; Sininger e Oba, 2001; Nadal,
2001; Shapiro e Nakamura, 2001; Martinho, 2002).

A partir do conhecimento dos efeitos neuroto-
xicos dabilirrubinano sistema auditivo e da espe-
cificac8o da localizacdo da alteracéo, pdde-se su-

gerir que acrianga do caso 3 possui NA. Segundo
Rapin e Gravel (2003), a NA associa-se aos casos
nos quais a alteracéo encontra-se no ganglio espi-
ral e no VIII par craniano, conforme observado
nesse caso.

Nas demais criancas aqui estudadas, porém,
apenas em funcdo das hipbteses etiol dgicas, ndo se
pode inferir sobre os processos fisiopatol 6gicos e
a localizac&o da lesdo. Os resultados das avalia-
¢oes audiologicas e eletrofisiologicas possibilita
ram a concordancia com as afirmages daliteratu-
raem relacdo afisiopatologia, a partir do funcio-
namento coclear normal, evidenciado pelas EOAs
e pela pesquisa do MC, com alteracdo da funcéo
neural, pelaateracdo nasrespostasdo PEATE ena
pesquisadosreflexosaclsticos (Doyleet a., 1998;
Hood, 1998b; Abdalaet al., 2000; Starr et al., 2001;
Spinelli et a., 2001; Madden et al., 2002).

No que se refere as manifestacOes clinicas e
aos exames audiol 6gi cos, especificamenteaosacha
dos tonais da audiometria, os resultados encontra-
dos no presente estudo estdo em concordanciacom
aliteratura pesguisada. De fato, foram aqui obser-
vadas configuracfes de perdas auditivas planas,
ascendentes, descendenteseirregulares, egrausde
perda que variavam de leve a profundo, sendo que
alguns casos apresentavam limiares tonais dentro
dos limites da normalidade (Doyle et al., 1998;
Hood, 1999; Mesquita Neto, 2001; Mesquita Neto
et al., 2001), justificando a heterogeneidade das
manifestagdes clinicas nos casos de NA.

Ascriangasdos casos 1, 2, 4, 5 e 6 apresenta-
ram respostas aos sons, tanto na avaliagao instru-
mental comportamental, quanto na audiometria,
gue corresponderam a perdas auditivas de grau se-
vero ou profundo, com configuracdo levemente
descendente ou ascendente.

Apenas a crianga do caso 3 apresentou, em di-
versas testagens, perda auditiva de diferentes graus,
quevariaram deleveaprofundo, com configuraces
planas, descendenteseirregulares, o que certamente di-
ficultou aidentificacio da NA. Esses dados audiol 6gi-
cos condizem com as informagBes obtidas por muitos
autores em rel agdo as possiveis configuragdes, mais
umavez demonstrando avasta heterogeneidade das
manifestagbes, embora ndo tenha sido encontrado
na literatura nenhum caso descrito com respostas
em diferentes audiometrias com diversas configu-
ragOes (Hood, 1998a; Starr et al., 2000; Mesquita
Neto et a., 2001; Sininger, Oba, 2001; Mesquita
Neto, 2001).
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E importante ressaltar que ainconsisténcia de
respostas audiomeétricas, com respostas comporta-
mentais para 0s sons ora compativels ora incom-
pativeis com os limiares tonais contribuiu para o
atraso no diagnostico da crianga do caso 3. Hana
literatura (Mesquita Neto et al., 2001) descricdes
de inconsisténcias de respostas em adultos ou
criangas com manifestagdes dos sintomas apos a
aquisicdo de linguagem, o que ndo condiz com os
achados do caso 3.

Observou-se que nas demais criangas do pre-
sente estudo, adificuldade auditiva erasemel hante
em relacdo ao grau da perda auditiva e ao compor-
tamento auditivo, tanto nas situagdes terapéuticas
como nas cotidianas. Os achados clinicos nacrian-
¢a do caso 3 assemelharam-se mais aos casos de
adultos descritos com manifestacfes variadas em
relacdo a audicdo e a compreensdo de fala. Nesse
sentido, a partir da andlise dos casos aqui descri-
tos, ndo foi possivel apontar uma homogeneidade
nas manifestagbes dos achados audiol 6gicos nas
criangas com manifestaces dos sintomas antes do
periodo de aquisi¢ao da linguagem.

Os resultados da logoaudiometria estiveram
compativeis com os limiares tonais em todas as
criangas do presente estudo. Constatou-se na lite-
ratura que em muitos casos pode-se encontrar
uma desproporcionalidade em relacéo aos acha-
dos logoaudiométricos e os audiométricos (Berlin,
2001; Gravel e Hood, 2001; Hood, 2001), po-
rém, mais no que se refere a populagéo adultae
aos testes logoaudiométricos mais especificos,
como Limiar de Recepcdo de Fala (SRT). Nesta
pesquisa, os testes de percepcéo de falando foram
realizados, em fungdo das criancas ndo possuirem
linguagem oral suficiente paratal. Essestestes po-
deriam, de fato, oferecer melhores informacfes a
respeito das dificuldades de compreensdo das cri-
ancas avaliadas.

Estudos realizados no Brasil analisando os li-
miares|ogoaudiométricos, como de MesguitaNeto
et a. (2001), referiram essa desproporcionalidade
guando apresentaram achados clinicos dos limares
de recepcéo de fala e dos indices de recepcdo de
fala. Ainda nesse estudo, os autores demonstraram
adificuldade maior dos pacientesemrelagéo acom-
preensdo de fala e ndo em relagdo a deteccao.

Assim, de acordo com afirmacdes da literatu-
ra, a partir dos testes de deteccdo de fala ndo se
podeinferir se haou ndo desproporcionalidade com
oslimiarestonais.

Naavaliagéo audiol 6gicacomportamental ins-
trumental da crianga do caso 3, aidentificagéo de
sons ndo verbais objetivou ndo somente predizer
os limiares auditivos, mas avaliar a percepcéo e
discriminag&o para sons ndo verbais, como forma
de nortear os processos terapéuticos. Em funcéo
das possibilidades auditivas verificadas por meio
dos limiares audiométricos na Ultima audiometria
— perda auditiva de grau moderado a leve —, espe-
rava-se gque a crianca identificasse todos os sons e
os discriminasse, pelo menos entre faixas de fre-
guéncias graves e agudas. Observou-se, no entan-
to, que eladetectou os sonsinstrumentaisedefala,
apesar de ndo oster diferenciado e ndo oster loca-
lizado, e demonstrou algumas vezes, ter percebido
amelodiadafala

Essas observagtes encontraram apoio nas in-
formacbes da literatura a respeito das dificuldades
em outras habilidades de fala que ndo a deteccéo
(Zeng et d., 1999; Simmons e Beauchaine, 2000;
Hood, 2003).

Defato, acriancado caso 3, ao inicio das sus-
peitas de perda auditiva e antes do diagndstico da
NA, foi encaminhada para avaliacdo de processa-
mento auditivo umavez que, segundo informagoes,
elarespondia aos sons procurando a fonte sonora,
mas parecia ndo compreendé-los.

A partir da andlise das respostas das criangas
deste estudo, principalmente no caso 3, de fato, a
deteccdo, tanto de sons verbais quanto ndo verbais,
pareceu ndo ser tdo dependente da sincronia neu-
ral, o que implica que a dificuldade maior recaia
sobre acompreensdo defala e seus processos, que,
certamente, dependem de uma maior sincroniza-
¢ao e de um tempo especifico para as informacoes
atingirem o sistema auditivo central. Refletindo
sobre as alteracfes funcional e fisiolégicanaNA,
estas parecem concentrar-se nesse tempo de des-
carga das informagdes, o que acarreta em falhana
compreensao.

Nesta pesquisa, encontrou-se concordancia
guanto ao comportamento auditivo da criangca do
caso 3 em um estudo realizado por Kaga et al.
(2002) a respeito da percepcéo auditiva em casos
deNA easimilaridade com osde agnosiaauditiva.
Segundo os autores, adiferenca significativaentre
ambas as alteracBes foi a presenca de respostas no
PEATE na segunda. Os achados de articulagéo
imprecisa e lentificada observados na crianca do
caso 3 da presente dissertacdo também foram des-
critos pelos autores, que sugeriram o diagndstico
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de disartria. Nesse caso, esse diagnostico ndo foi
realizado, pois a crianca ainda ndo haviasido sub-
metida a avaliagdo especifica para tal. Houve se-
melhancga ainda com os relatos da literatura ares-
peito da pobre habilidade verbal e melhor habili-
dade ndo-verbal , também observadas nacriancado
caso 3.

Em relacéo a identificagdo da fungéo coclear
preservada, todos os casos do presente estudo apre-
sentaram respostas na pesquisa das EOAT, das
EOA-PD e do MC, o que colaborou para o diag-
nostico diferencial da NA, o que vai ao encontro
dosachados verificados naliteratura. Ainda segun-
do a literatura, a identificacdo da preservagdo da
funcéo coclear foi considerada um fator importan-
te para o diagnostico diferencial da NA, uma vez
gue evidenciou o contraste com aalteracéo dafun-
¢80 neural. Em alguns casos descritos na literatu-
ra, observou-se perda das EOAs, sendo a funcdo
coclear identificada por meio do potencial do MC
(Hood, 1999; Berlin, 2001; Kraus, 2001; Hood
e Berlin, 2001; Durkel e Moss, 2001; Sininger,
2002; Madden et d., 2002; Hood, 2003).

O diagnostico diferencia por meiodoMC vem
sendo utilizado por ser esse potencial menos sus-
ceptivel aateragdes queinfluenciam respostas das
EOASs, como alteracdes da orelha média. Na pre-
senca de alteracBes nas respostas das EOAS, mui-
tas vezes esse potencial pode ser obtido, levando-
se ao diagnastico.

Segundo relatos da literatura a respeito dos
exames realizados (Hood, 1999; Martinho, 2002),
o registro do potencia do MC, na pesquisa do PE-
ATE, foi significativo para a avaliacdo da funcéo
coclear e parao diagnéstico daNA, em alguns ca
Sos, Visto que as respostas das EOAs podem estar
ausentes em funcdo de alteracéo das CCE ou alte-
racdo da funcdo da orelha média, 0 que acarreta
diretamente em auséncia de respostas. Ressdta-se
que o MC é um potencia elétrico e as EOAs s30
respostas de natureza vibratdria, o que levaainferir
que necessitam da forga advinda da coclea, da con-
duc&o da orelha média e das condic¢bes de vedacao
no MAE (Dallos, Cheatham, 1976; Kemp, 1997).

O exame de supressdo das EOAs fornece in-
formacbes arespeito dasincronianeural, por meio
daavaliacdo do funcionamento daviaeferente. Tal
examefoi relatado naliteratura como parte do diag-
nostico diferencial da sincronia neural, principal-
mente em casosde NA (Berlin, 1999a; Velenovsky,
Glattke, 2000; Hood, Berlin, 2001; Hood, 2002).

Ainda segundo os autores, pdde-se observar, em
casos de NA, auséncia ou minima supresséo das
EOASs, o que confirmou a ateracdo da sincronia
neural.

O exame de supressdo das EOAs constituiu-se
como mais uma prova clinica da sincronia neural,
uma vez que nos casos com diagnostico de NA
pode-se verificar presencade EOA. Ostestes que
avaliam a aferéncia e a eferéncia das vias audi-
tivas contribuem paraabateriade exames nasavae-
liagOes.

Osresultados obtidos nas EOA Es das criangas
dos casos 1, 2 e 3 permitiram avisualizagéo de pi-
cos de respostas bilateral mente parao caso 1, ape-
nas na orelha direita para 0 caso 2 e auséncia de
EOAEs para o caso 3. A andlise desses dados ndo
possibilitou nenhumainferéncia; acredita-se, pois,
gue ha necessidade de mais estudos com uma po-
pulagdo maior, umavez que aliteratura descreveu
gue nem todas as pessoas possuiam respostas para
essetipo de EOA (Hall, 2000).

Em relagdo a alteracdo da fungdo neural, em
todos os casos aqui descritos foi obtida auséncia
de respostas na pesguisado PEATE, evidenciando
aNA, caracterizadapelaateracdo nasincronianeu-
ral, mesmo com a mudanca na taxa de freguiéncia
do estimulo. Esta Ultima sugestdo foi apontada na
literatura por Starr et al. (2000), uma vez que 0s
autores obtiveram em cinco casos estudados uma
maior sincronizagdo daviaauditiva, observadapela
obtenc&o daondaV, cujas respostas estavam ausen-
tescomtaxadefregliénciade estimuloa20clicks/se
presentes utilizando-se uma taxa de frequéncia de
10 clicks/s. Nesse estudo, os autores concluiram
que asrespostas do PEATE s8o dependentes da alte-
rac8o da sincronia em maior ou menor grau, Consi-
derando a presenca ou n&o de respostas.

Asrespostas alteradas na pesquisa do PEATE
obtidas nos casos das criancas aqui descritas estéo
de acordo com estudos relatados na literatura, que
apontaram a sincronia neural como essencial para
acaptacdo das respostas nesse exame. Segundo
0s autores pesquisados, a alteracdo nas respos-
tas desse exame poderiarevelar a pobre sincro-
niado VIl par craniano em casos de NA, desde
asuaporc¢ao inicial, visto que a alteracédo € per-
cebidaapartir daondal, que demonstraa ativi-
dade inicial do nervo auditivo (Hildesheimer et
al., 1985; Hall, 1992; Starr et al., 1996; Hall e
Mueller, 1997a; Abdalaet al., 2000; Gravel eHood,
2001; Berlin et a., 2002).
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Para avaliacdo da fungéo neural também foi
utilizada nesta pesquisaamensuracdo dosreflexos
acusticos. Emtodos as criangasfoi obtidaauséncia
do reflexo acistico, exceto no caso 5, no qual ob-
teve-seolimiar do reflexo a105 dBNA, naaferén-
ciaesquerdacontralateral . Essas caracteristicases-
t&o de acordo com asreferéncias de Hood (1998b),
Hood (2000) e Kraus (2001), que também revela-
ram que em alguns casos pode ocorrer a presenca
de reflexos elevados ou auséncia dos mesmos, o
gue se refere a alteragéo do funcionamento neural
necessario para o arco reflexo acustico e para a
captacdo derespostas. Paraaocorrénciado reflexo
acustico, faz-se necessariaa ativagao das vias cen-
trais por meio do VIl e VIl par craniano, o que
explicaaalteragdo nesse exame, quando ocorre uma
dessincronia neural.

Em todas as testagens realizadas nas criangas
deste estudo, com diferentes estimulos utilizados,
ou sgja, HP, LPe BB, ndo foram obtidas respostas.

A NA acarretadificuldades significativas para
acompreensdo de fala. Segundo sugestéo de Zeng
(2000), a atividade sincrénica propicia a recodifi-
cacdo e a percepcao auditiva, o que contribui para
oreconhecimento defala. Algunsautorestémrela-
tado aimportancia dasincronizag&o paraa percep-
¢&o dos aspectostemporaisdafala, necessariospara
a compreensdo da mesma (Zeng et al., 1999;
Simmons e Beauchaine, 2000; Zeng et al., 2001b;
Sininger, 2002; Hood, 2003).

Entende-se que esses aspectos temporais rela-
cionam-se ao tempo de descargado nervo auditivo
€ a0 caminho necessario para a chegada dasinfor-
macoes as estruturas do cortex responsaveis pela
decodificagdo. A partir desse pressuposto, pode-se
esclarecer a menor dependéncia da sincronia neu-
ral para os aspectos de detec¢do de fala.

Em relacdo ao desenvolvimento de linguagem
€ aos meios de comunicagdo analisados nas crian-
¢as deste estudo, pdde-se observar que todas utili-
zavam gestos indicativos associados a linguagem
oral ou a linguagem de sinais ou ainda a ambas
para se fazerem entender. A utilizag&o da comuni-
cacdo visual associada a linguagem oral, seja por
meio da LOF ou por meio dalinguagem de sinais,
tem sido relatada na literatura como possibilitado-
ra da comunicago desses pacientes, umavez que
facilitam acompreensdo damensagem (Starr et a.,
1996; Doyleet al. 1998; Hood, 2001; Hood, 2002;
Ribeiro, 2002).

Ascriangas dos casos 1, 2 e 3 estavam inseri-
das em métodos de intervencéo que englobavam a
linguagem de sinais como meio de comunicag&o.
Como impressdo clinica, percebeu-se, pelas ob-
servacfes nos contatos com as criangas nas avalia-
¢oes audioldgicas, que 0os meios de comunicagao
utilizados, ou sgja, alinguagem de sinais em con-
junto com as estratégias visuais, estavam propi-
ciando condi¢des de compreenso das situagdes di-
alégicas, em contextos especificos. Essainforma-
¢ao, porém, ndo foi conferida em nenhum exame
clinico ou avaliagéo fonoaudiol 6gica especifica.

Também naliteraturaencontram-serelatos que
enfocam melhores condic¢Bes de comunicacdo em
pacientes que utilizam alinguagem de sinais quan-
do acompreensdo de falaencontra-se prejudicada;
as informagdes visuais podem ent&o auxiliar nas
situacBesdial 6gicas (Hood, 2001; Trautweinet al.,
2001; Cone-Wesson et al., 2001; Hood, 2003).

As manifestacdes clinicas observadas nas
criangas deste estudo néo foram analisadas a partir
de uma metodologia especifica, e sim a partir de
observagdes clinicas nosmomentos das avaliagdes.
Considerou-se ser pertinente apontar tais observa-
¢Oes, 0 que sugere continuidade nas investigactes
afim de se compreender o comportamento au-
ditivo e o desenvolvimento de linguagem desses
pacientes.

Como estratégia de reabilitagdo para os casos
de NA, autores relataram o I1C, e afirmaram que o
mesmo poderia ser uma aternativa efetiva, uma
vez quetranspassariaoslocaisdealteracdo, ousga,
CCl esinapsecom VIl par craniano, e estimularia
0 nervo auditivo.

Para nenhum caso deste estudo foi sugerido
esse método até o momento, embora todas as
criangas estivessem no inicio do processo de rea
bilitaco, 0 que ndo impossibilita a futura indica-
¢do. Um periodo de testes com AASI anterior a
decisdo do IC tem sido descrito por muitos auto-
res, 0 que esta de acordo com 0s processos deter-
minados paraas criangas deste estudo (Zeng et al .,
1999; Trautwein et al., 2000; Shallop et al., 2001,
Zeng et al., 2001a; Trautwein et al., 2001; Buss et
al., 2002; Hood, 2003; Mason et a ., 2003; Vermei-
reet al., 2003).

Os estudos e investigacbes dessas criancgas,
assim com os processos de reabilitacgo determina-
dos ndo finalizam a presente pesguisa. Acredita-
se, como Northern, Downs (1989), Bevilacqua,
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Formigoni (1997) e Sininger et al. (1999), que os
primeiros anos s8o cruciais para o desenvolvimen-
to de uma forma geral, a partir da experimentacdo
auditivano periodo critico paraamaturacdo e plasti-
cidade funcional do sistema auditivo. Dessa forma,
o diagndstico precoce, apartir de exames audiol 6gi-
cos e detrofisolégicos, contribui para o alcance do
objetivo de deteccéo e intervencdo precoces, con-
tribuindo significativamente para o desenvolvimen-
to social, educacional e de linguagem dos pacientes.

Assim, ressalta-se novamente aimportanciada
realizacdo da bateria compl eta de exames audiol 6-
gicos, eletrofisiol 6gicos e das observagdes clinicas
afim de auxiliar no diagnostico diferencial o mais
precocemente possivel, principalmente em casos
com suspeitade NA.

Conclusoes

A partir dacaracterizacdo e daandlise das ma-
nifestagdes audiol bgicas, eletrofisiol dgicas e obsar-
vacoes clinicas dos seis casos de criancas com diag-
nostico de NA deste estudo, foi possivel concluir:

Ha um atraso significativo no processo diag-
nostico da NA, desde a suspeita da perda auditiva
até afinalizacdo dos exames, assim como dos ou-
tros distlrbios auditivos. No presente estudo, 0 in-
tervalo de tempo entre a suspeita e o diagndstico
foi de, aproximadamente, dois ancs;

No geral, haumadesval orizagdo das suspeitas
familiares por parte de alguns profissionais, o que
contribuiu para o atraso no diagnostico daNA;

Com a utilizag8o da bateria completa de exa-
mes audiol 6gicos, eletrofisioldgicos e clinicos,
como a audiometria, logoaudiometria, medidas de
imitanciaacustica, pesquisadas EOASs e supressao
das mesmas, pesquisa do PEATE e do MC, foi
possivel identificar e concluir o diagnostico diferen-
cial daNA em todos os casos aqui estudados;

Presencade heterogenel dade de hipGtesesetio-
| 6gicas nos casos estudados, como idiopética, mu-
tacdo genética, alteracdo dos niveis da bilirrubina
neonatal e hereditariedade;

Em relacéo aos achados da audiometria tonal,
foram observadas perdas auditivas de graus leve,
moderado, severo e profundo, com configuragtes
ascendentes, descendentes, planas e irregulares,

Observou-se presencade respostas nas EOAT,
nos modos Quickscreen e Full Menu, e nas EOA-
PD. Na pesquisa da supressdo das EOAT, obser-
VOU-Se auséncia ou minima supressao;

Em relacdo ao MC, observou-se a presenca
dessepotencial nasintensidadesde 100 e 80 dBNA,
sem modificacdo da laténcia com a diminui¢do da
intensidade;

Os reflexos aclsticos encontraram-se ausen-
tes em todos os pacientes, nas diferentes estimula-
¢Oes, exceto em uma crianga na qual obteve-se li-
miar de reflexo elevado;

Observou-se auséncia de respostas na pesgui-
sa do PEATE, ndo sendo possivel a identificacdo
de ondas representativas de respostas, nas taxas de
freqiiéncias de 27,7 e 11,2 estimul os por segundo,
em todas as criancas estudadas, evidenciando a al-
teracdo da sincronia neural.

Referéncias

AbdalaC, Sininger Y S, Starr A. Distortion product otoacoustic
emission suppression in subjectswith auditory neuropathy. Ear
Hear 2000;21(6):542-53.

Abe CRB, Garolla LP, Pinheiro SS, Azevedo MF, De Avila
CRB. Neuropatia auditiva: relato de caso. Rev Bras
Otorrinolaringol 2000;66(6):680-5.

Berlin Cl. The efferent auditory system: basic science and
clinical applications. San Diego (CA): Singular; 1999a. 129p.
Berlin CI. Auditory neuropathy using OAEs and ABRs from
screening to management. Sem Hear 1999b;20(4):307-15.
Berlin CI. Auditory neuropathy (auditory dys-synchrony):
diagnosis via ABR and otoacoustic emissions. [Presented at
American Academy of Audiology 13th Annua Convention;
2001 Apr 19-22; San Diego, (CA). San Diego, (CA): American
Academy of Audiology; 2001].

Berlin Cl, Hood L, Rose K. On renaming auditory neuropathy
as auditory dys-synchrony. Audiol Today 2001;13(6):15-7.
Berlin Cl, Hood LJ, Jeanfreau J, Morlet T, Brashers S, Keats B.
The physiological bases of audiological management. In: Berlin
Cl, Hood LJ, Ricci A, editors. hair cell micromechanics and
otoacoustic emissions. Thomson: Singular; 2002. p.139-54.
BevilacquaM C, Formigoni GMP. Audiol ogiaeducacional: uma
opgao terapéuticaparaacriangadeficiente auditiva. Carapicuiba
(SP): Pré-Fono; 1997. 86p.

Brown DK, Dort JC. Auditory neuropathy: when test results
conflict. J Otolaryngol 2001;30(1):46-51.

Buss E, Labadie RF, Brown CJ, GrossAJ, Grose JH, Pillsbury
HC. Outcome of cochlear implantation in pediatric auditory
neuropathy. Otol Neurotol 2002;23(3):328-32.

Calazans SA, Neves |IF, Matas CG. Achados audiolégicos e
eletrofisiol 6gicos em um caso de neuropatiaauditiva. ActaAwho
2001;20(4):211-5.

Cone-Wesson B, Rance G, Sininger Y. Amplification and
rehabilitation strategies for patients with auditory
neuropathy. In: Sininger Y, Starr A, editors. Auditory
neuropathy: a new perspective on hearing disorders. Canada:
Singular; 2001. p.233-49.

Dallos P, Cheatham MA. Production of cochlear potentias by
inner and outer hair cells. JAcoustic Soc Am 1976;60(2):510-2.
Deltenre P, Mansbach AL, Bozet C, Christiaens F, Barthelemy
P, Paulissen D, Renglet T. Auditory neuropathy with preserved
cochlear microphonics and secondary loss of otoacoustic
emissions. Audiology 1999;38:187-95.

@ Disturbios da Comunicacdo, Sdo Paulo, 16(2): 215-228, agosto, 2004



Neuropatia auditiva: estudo clinico em seis criangas

Doyle KJ, Sininger Y, Starr A. Auditory neuropathy in
childhood. Laryngoscope 1998;108:1374-7.

Dunkley C, Farnsworth A, Mason S, Dodd M, Gibbin K.
Screening and follow up assessment in three cases of auditory
neuropathy. Arch Dis Child 2003;88(1):25-6.

Durkel J, Moss KI. Central auditory processing disorder and
auditory neuropathy. Titulo do peri6dico [serial onlineg] 2001
[cited 2002 Mai 25];v.(n.): [6 telas]. Available from: http:/
10.65.20.10/outreach/seehear/winter01/capd.htm.

Ejnisman AC. Emissdes otoaclsticas espontaneas. estudo em
individuos adultos com audigdo normal [tese]. Sdo Paulo:
Universidade de Sao Paulo; 2001.

Fabry LB. Identification and management of auditory
neuropathy: case study. In: Seewald RC, editor. A sound
foundation through early amplification: proceedings of an
international conference. Chicago: Phonak; 2000. p.237-45.
Gravel JS, Hood LJ. Avaliacgo audiol dgicainfantil. In: Musiek
FE, Rintelmann WF, editors. Perspectivas atuais em avaiagdo
auditiva. Sao Paulo: Manole; 2001. p.301-22.

Hall JW. I11. Handbook of auditory evoked responses. Boston
(US): Allyn and Bacon; 1992.

Hall JW, Mueller HG. Auditory brainstem response. In: Hall
JW, Mueller HG. Audiologists desk reference. San Diego (CA):
Singular; 1997a. p.319-88.

Hall JW, Mueller HG. Otoacoustic emissions. In: Hall Jw,
Mueller HG. Audiologists desk reference. San Diego (CA):
Singular; 1997b. p.235-88.

Hall JW. Handbook of otoacoustic emissions. San Diego (CA):
Singular; 2000.

Harrison RV. Model s of auditory neuropathy based ininner hair
cell damage. In: Sininger Y, Starr A, editors. Auditory
neuropathy: a new perspective on hearing disordes. Canada:
Singular; 2001. p.51-66.

Hildesheimer M, Muchnick C, Rubinstein M. Problems in
interpretation of brainstem-evoked response audiometry results.
Audiology 1985;24:374-9.

Hood LJ. Clinical applications of the auditory brainstem
response. San Diego (CA): Singular; 1998a.

Hood LJ. Auditory neuropathy: what is it and what can we do
about it?. Hear J 1998b;51(8):10-8.

Hood LJ. A review of objective methods of evaluating auditory
neural pathways. Laryngoscope 1999;109:1745-8.

Hood LJ, Berlin Cl, Goforth-Barter L, Bordelon J, Wen H.
Recording and analyzing efferent suppression of transient-
evoked otoacoustic emissions. In: Berlin Cl, editor. The efferent
auditory system basic science and clinical applications. San
Diego (CA): Singular; 1999. p.87-103.

Hood LJ. Suppression of otoacoustic emissions in normal
individualsand in patientswith auditory disorders. In: Robinette
MS, Glattke TJ, editors. Otoacoustic emissions: clinical
applications 2nd ed. New York: Thieme; 2000. p.325-47.
Hood L. Evaluation of auditory neuropathy. Seminario
Internacional AudiologiaNeonata: triagem auditiva, diagndstico
audiolégico, ABR e EOA, neuropatiaauditiva; 2001; Séo Paulo,
Brasil: S8o Paulo: Instituicéo/Editora; 2001]. pags

Hood LJ, Berlin CI. Auditory neuropathy (auditory dys-
synchrony) disables efferent suppression of otoacoustic
emissions. In: Sininger Y, Starr A, editors. Auditory neuropathy:
anew perspective on hearing disorders. Canada: Singular; 2001.
p.183-202.

Hood LJ. Auditory neuropathy/ auditory dys-synchrony: new
insights. Hear J 2002;55(2):10-8.

Hood LJ. Update on the eval uation and management of auditory
neuropathy/dys-synchrony [abstract]. In: Anais do XVIII
Encontro Internaciona deAudiologia; 2003 Abr 11-13; Curitiba
(PN): Local: Instituico/Editora; 2003.

KagaM, KonK, UnoA, Horiguchi T, YoneyamaH, Inagaki M.
Auditory perception in auditory neuropathy: clinical similaryty
with auditory verbal agnosia. Brain 2002;24:197-202.

Kemp DT. Otoacoustic emissions in perspective. In: Robinette
MS, Glattke TJ, editors. Otoacoustic Emissions: clinical
applications. New York: Thieme; 1997. p.1-21.

Kraus N, Ozdamar O, Stein L, Reed N. Absent auditory brain
stem response: peripheral hearing loss or brain stem
dysfunction?. Laryngoscope 1984;94:400-6.

Kraus N. Auditory neuropathy: an historical and current
perspective. In: Sininger Y, Starr A, editors. Auditory
neuropathy: a new perspective on hearing disorders. Canada:
Singular; 2001. p.1-14.

Madden C, Rutter M, Hilbert L, Greinwlad JHJ, Choo D.
Clinical and audiological featuresin auditory neuropathy. Arch
Otolaryngol Head Neck Surg 2002;128(9):1026-30.
Martinho ACF. Achados audiol6gicos em criancas com
hiperbilirrubinemianeonatal : um enfoque naneuropatiaauditiva
[dissertacdo]. Sdo Paulo: PontificiaUniversidade Catdlica; 2002.
Mason JC, De Michele AMEd, Stevens C, Ruth RA, Hashisaki
GT. Cochlear implantation in patientswith auditory neuropathy
of varied etiologies. Laryngoscope 2003;113(1):45-9.
Mesquita Neto OMS. Aspectos clinicos no diagnéstico da
neuropatia auditiva [dissertagdo]. S&o Paulo: Faculdade de
Ciéncias Médicas da Santa Casa de S&o Paulo; 2001.
Mesquita Neto OMS, Redondo MC, Carlos RC, Lopes Filho
OC. Neuropatia auditiva: aspectos relevantes na investigacao
clinica. Rev Bras Otorrinolaringol 2001;65(5):636-42.

Nadol JBJr. Primary cochlear neurona degeneration. In: Sininger
Y, Starr A, editors. In: Auditory neuropathy: anew perspective
on hearing disorders. Canada: Singular; 2001. p.99-140.
Northern JL, Downs MP. Audi¢do em criancas.[trad. Maria
LuciaMaciel Franca Madeiraet a]. 3.ed. Sao Paulo: Manole;
1989. 421p.

Northern JL, Gabbard SA. The acoustic reflex. In: Katz J.
Handbook of clinical audiology. Batimore (US): Williams &
Wilkins; 1994. p.300-16.

NovaesBCAC, Ficker LB. A importanciado conhecimento dos
espectros dos sons grosseiros utilizados no trabalho com
deficientes auditivos e suas aplicagdes préticas. Atual Otol
Foniatr 1979;1:53-8.

Ogeda ECM, Matas CG. Neuropatia auditiva por kernicterus:
estudo de caso. Pré-fono 2002;14(2):247-52.

Rapin |, Gravel J. “Auditory neuropathy”: physiologic and
pathologic evidence calls for more diagnostic specificity. Int J
Pediatric Otorhinolaryngol [serial online] 2003 [cited 2003 Jul
31];67:707-28. Available from: www.el sevier.com/locatelijporl.
Rhee C, Park H, Jang Y. Audiologic eval ution of neonates with
severe hyperbilirubinemiausing transiently evoked otoacoustic
emissions and auditory brainstem responses. Laryngoscope
1999;109:2005-8.

Ribeiro CL. Estudo clinico da neuropatia auditiva de carater
familiar [dissertagdo]. S&o Paulo: Pontificia Universidade
Catdlica; 2002.

RogersR, Kimberling WJ, Starr A, Kirschhofer K, Cohn E, Kenyon
JB, Kests BJ. The genetics of auditory neuropathy. In: Sininger Y,
SarA, editors. In: Auditory neuropathy: anew perspectiveon hearing
disorders. Canada: Singular; 2001. p.165-82.

Russo ICP, Santos TMM. Audiologia infantil. 4.ed rev ampl.
S&o Paulo: Cortez; 1994.

@ Disturbios da Comunicacdo, Sdo Paulo, 16(2): 215-228, agosto, 2004

ARTIGOS @

227



ARTIGOS @

228

Fernanda Stavale Nicastro, Doris R. Lewis

Shallop JK, Peterson A, Facer GW, Fabry LB, Driscoll CL.
Cochlear implants in five cases of auditory neuropathy:
postoperative findings and progress. Laryngoscope
2001;111(4):555-62.

Shapiro SM, NakamuraH. Bilirubin and the auditory system. J
Perinatol 2001;21:52-5.

SimmonsJL, Beauchaine KL. Auditory neuropathy: case study
with hyperbilirubinemia. JAm Acad Audiol 2000;11:337-47.
Sininger Y, Abdala C. Otoacoustic emissions for the study of
auditory function in infants and children. In: Berlin Cl, editor.
Otoacoustic emissions basic science and clinica applications.
San Diego (CA): Singular; 1998. p.105-26.

Sininger YS, Doyle KJ, Moore JK. The case for early
identification of hearing loss in children. Auditory system
development, experimental auditory deprivation and
development of speech perception and hearing. Pediatr Clin
North Am 1999;46:1-14.

Sininger Y, Starr A. Auditory neuropathy: anew perspective on
hearing disorders. Canad& Singular; 2001.

Sininger Y, Oba S. Patients with auditory neuropathy; who are
they and what can they hear?. In: Sininger Y, Starr A, editors.
Auditory neuropathy: a new perspective on hearing disorders.
Canad& Singular; 2001. p.15-36.

Sininger Y. Auditory neuropathy in infants and children:
implications for early hearing detection and intervention
programs. In: Anais da Seconda Conferenza Sullo Screening
Uditivo, Diagnosi e Intervento; 2002 Maio-Jun 30-01; Itdlia.
Itdlia: Instituicdo/Editora; 2002. p.25.

Spinelli M, Breuel MLF, Silva CMS. Neuropatia auditiva:
aspectos clinicos, diagndsticos e terapéuticos. Rev Bras
Otorrinolaringol 2001;67(6):863-7.

Starr A, Picton TW, Sininger Y, Hood LJ, Berlin Cl. Auditory
neuropathy. Brain 1996;119:741-53.

Starr A, Sininger Y, Winter M, Dereberv MJ, Oba S,
Michalewski HJ. Transient deafness due to temperature-
sengitive auditory neuropathy. Ear Hear 1998;19(3):169-79.
SarrA, Sininger Y, Pratt H. Thevarieties of auditory neuropathy.
JBasic Clin Physiol Pharmacol 2000;11(3):215-27.

Starr A. The neurology of auditory neuropathy. In: Sininger Y,
Starr A, editors. Auditory neuropathy: a new perspective on
hearing disorders. Canada: Singular; 2001. p.37-50.

Starr A, Sininger Y, Nguyen T, Michalewski HJ, Oba S, Abdala
C. Cochlear receptor (microphonic and summating potentials,
otoacoustic emissions) and auditory pathway (auditory brain
stem potentials) activity in auditory neuropathy. Ear Hear
2001;22(2):91-9.

Trautwein P, Shallop J, Fabry L, Friedman R. Cochlear
implantation of patients with auditory neuropathy. In: Sininger
Y, Starr A, editors. Auditory neuropathy: a new perspective on
hearing disorders. Canada: Singular; 2001. p.203-31.

Varga R, Kelley PM, Keats BJ, Starr A, Leal SM, Cohn E,
Kimberling WJ. Non-syndromic recessive auditory neuropathy
is the result of mutations in the otoferlin (OTOF) gene. JMed
Genet [serial online] 2003 [cited 2003 Jul 10];40:45-50.
Avaliable from: www.jmedgenet.com

Velenovsky DS, Glattke TJ. Contralateral and binaural
suppression of otoacoustic emissions. In: Robinette M S, Glattke
TJ, editors. Otoacoustic emissions: clinical applications. 2.ed.
New York: Thieme; 2000. p.163-89.

Vermeire K, Brokx JPL, Van de Heyning PH, Cochet E,
Carpentier H. Bilateral cochlear implantation in children. Int J
Pediatric Otorhinolaryngol 2003;67:67-70.

Wang Q, Gu R, Han D, Yang W. Familial auditory neuropathy.
Laryngoscope [serial online] 2003 [cited 2003 Sept
22];113(9):1623-9 [9 telas]. Availabel from: file://
C:\WINDOWS\TEM P\neuropatia%e20familiard20fantastica.htm
Zeng F, Oba S, Garde S, Sininger Y, Starr A. Tempora and
speech processing déficitsin auditory neuropathy. Neuro Report
1999;10:3429-435.

Zeng F. Auditory neuropathy: why some hearing-impaired
listeners can hear but do not understand and how can DSP
technology help them?. |IEEE Signal Processing Society —Ninth
DSP (titulo periodico?) [seria online] 2000 [cited 2002 Nov
11];vol.(n.):pags/n.telas. Available from: http://
www.ucihs.uci.edu/com/hesp/res pubs.html.

Zeng F, Oba S, Garde S, Sininger Y, Starr A. Pychoacoustics
and speech perception in auditory neuropathy. In: Sininger Y,
Starr A, editors. Auditory neuropathy: a new perspective on
hearing disorders. Canada: Singular; 2001a. p.141-64.

Zeng F, Oba S, Starr A. Suprathreshold processing deficits due
to desynchronous neural activities in auditory neuropathy. In:
Breebaart DJ, Houstma AJM, Kohlrausch A, Prijs VF,
Schoonhoven R, editors. In: Physiological and psychophysical
bases of auditory function. Netherlands: Shaker BV; 2001b.
p.365-72.

Recebido em mar¢o/04; aprovado em agosto/04.
Endereco para correspondéncia

Fernanda Stévale Nicastro

Rua Capitéo Otavio Machado, 1210, apto. 33-B,
Chécara S0. Antdnio, Sio Paulo, CEP 04718-002

E-mail:_fersn@uol.com.br

@ Disturbios da Comunicacdo, Sdo Paulo, 16(2): 215-228, agosto, 2004



