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Neuropatia auditiva:
estudo clínico em seis crianças*
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Resumo

Objetivo: O objetivo desta pesquisa foi estudar 6 casos de crianças com dados audiológicos sugestivos
de Neuropatia Auditiva (NA), de diferentes etiologias. Métodos: Inicialmente foi feita uma caracterização
em relação à época da suspeita da perda auditiva e a aspectos de comunicação; posteriormente, foram
realizados testes audiológicos subjetivos e objetivos. Resultados: A partir dos resultados obtidos, quais sejam,
alteração da função neural em contraste com a preservação da função coclear, pôde-se diagnosticar NA em
todos os casos. Notou-se um atraso significativo no processo diagnóstico, com intervalo de, aproximadamente,
dois anos entre a suspeita da perda auditiva pelos familiares até a finalização do diagnóstico. Conclusões:
Foi possível concluir que o atraso na identificação da NA, assim como em outras alterações na audição,
deu-se por desvalorização das suspeitas familiares e pela falta da bateria completa de exames audiológicos,
eletrofisiológicos e clínicos, sendo que, neste estudo, a realização desses exames possibilitou o diagnóstico
diferencial. Os resultados das avaliações expressaram a heterogeneidade das manifestações clínicas,
assim como das possíveis hipóteses etiológicas 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 made in 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 the final clinical diagnosis was observed in 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 investigación fue estudiar seis niños con datos sugestivos de Neuropatía
Auditiva (NA) de diferentes etiologias. Método: Inicialmente se realizó caracterización respeto a la época
de sospecha de la perdida auditiva y a respeto de la comunicación.  Posteriormente se realizaron testes
audiológicos subjetivos y objetivos.  Resultados: A partir del resultado obtenido, cual sea: alteración de
la función neural en constraste con la preservación de la función coclear, fue posible  diagnosticar NA en
todos los casos.  Se notó un retrazo significativo en el proceso de diagnóstico, con un intervalo de
aproximadamente dos años entre la sospecha de perdida auditiva por los familiares, hasta la finalización
del diagnóstico.  Conclusiones: Fue posible concluir que el retrazo en la identificación de la NA, asi
como en otras alteraciones de audición, se devió a la desvalorización de las sospechas familiares y a la
falta de bateria completa de examenes audiológicos, eletrofisiológicos y clínicos.  En este estudio, la
realización de estos examenes posibilitó el diagnóstico diferencial.  Los resultados de las evaluaciones
expresaron la heterogenidad de las manifestaciones clínicas, asi como de las posibles hipótesis etiológicas
en los casos de NA.

Palabras clave: audiologia, neuropatía auditiva, eletrafisiologia, niño, audición.

Introdução

Esta pesquisa surgiu no espaço clínico, na vi-
vência com crianças que apresentavam sinais su-
gestivos de Neuropatia Auditiva (NA). As mani-
festações clínicas, audiológicas e eletrofisiológicas,
assim como os aspectos relativos à comunicação e
às relações sociais desses pacientes levaram aos
questionamentos que norteiam este trabalho.

A interpretação do sistema auditivo a partir de
avaliações audiológicas em conjunto com eletrofisioló-
gicas possibilitou estudos de casos clínicos até haver um
consenso científico em relação à denominação e a
identificação de mais uma alteração auditiva.

Assim, a terminologia NA foi criada para ca-
racterizar um grupo de pacientes que apresentavam
comportamento auditivo e resultados nos exames
eletrofisiológicos incompatíveis com os resultados
da avaliação audiológica (Starr et al., 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 à sincronia do sistema
auditivo.

Muitas pesquisas descreveram casos de crian-
ças com NA, o que reforçou a busca de mais infor-
mações nessa população. De fato, há relatos de
maior ocorrência da NA na população infantil, com
surgimento dos sintomas antes do dez anos de ida-
de (Starr et al., 2000; Sininger, Starr, 2001).

O diagnóstico precoce da NA também preocu-
pa os estudiosos, e as possibilidades de investiga-

ção do sistema auditivo de uma forma mais ampla,
ou seja, a partir de exames clínicos, audiológicos e
eletrofisiológicos, têm permitido atingir tal objetivo,
o que colabora com o desenvolvimento de lingua-
gem, social e educacional, das crianças investigadas
(Abe et al., 2000; Calazans et al., 2001, Ogeda e Matas,
2002, Madden et al., 2002, Dunkley et al., 2003).

Em relação às características audiológicas e
eletrofisiológicas, observa-se que, na NA, a fun-
ção coclear apresenta-se preservada, em contraste
com a alteração da função neural. A função coclear
é observada por meio das respostas das Emissões
Otoacústicas (EOA), que podem estar presentes e
com amplitudes grandes, e da presença na pesqui-
sa do Microfonismo Coclear (MC). Já o compro-
metimento da função neural pode ser identificado
por meio da pesquisa do Potencial Evocado Audi-
tivo de Tronco Encefálico (PEATE), cujas respos-
tas podem se encontrar ausentes ou severamente
alteradas, e por meio da pesquisa dos reflexos acús-
ticos, que podem estar ausentes ou elevados. Os
limiares tonais podem estar próximos à normali-
dade ou alterados (Doyle et al., 1998, Berlin, 1999b,
Mesquita Neto, 2001, Mesquita Neto et al., 2001).

Em alguns casos são verificados resultados
incompatíveis, também referentes ao grau de per-
das auditivas que podem não estar condizentes com
as possibilidades de discriminação de fala e com
as observações clínicas. Um indício de alteração
da via eferente auditiva é a ausência ou mínima
atenuação das respostas das EOAs no exame de
supressão das mesmas, na introdução de um ruído
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contralateral, ispilateral ou binaural (Berlin, 2001;
Kraus, 2001; Hood e Berlin, 2001; Sininger e Starr,
2001; Sininger, 2002).

Encontram-se ainda relatos de casos a respeito
de dificuldades de percepção auditiva em outras
habilidades de fala que não a detecção e da impor-
tância da sincronização para a percepção dos as-
pectos temporais da fala necessários para a com-
preensão (Zeng et al., 1999; Simmons, Beauchaine,
2000; Zeng et al., 2001a; Zeng et al., 2001b; Kaga
et al., 2002; Hood, 2003).

As principais etiologias relacionadas à NA são:
a hereditariedade, em função de sua presença em
muitos casos em uma mesma família (Fabry, 2000,
Hood, 2001, Harrison, 2001, Rogers et al., 2001,
Wang et al., 2003); mutações genéticas, uma vez
que já foi identificada a mutação de um gene asso-
ciado à presença da NA (Varga et al., 2003); altera-
ções neonatais, como hiperbilirrubinemia e anóxia,
o que, segundo estudos, acarreta perda seletiva das
fibras mielinizadas no VIII par craniano, levando à
desincronização do impulso nervoso (Kraus et al.,
1984, Hood et al., 1998b, Rhee et al., 1999, Deltenre
et al., 1999, Sininger, Oba, 2001, Nadol, 2001,
Shapiro e Nakamura, 2001, Sininger, 2002, Marti-
nho, 2002), e etiologias idiopáticas, visto que al-
guns casos não apresentam nenhum achado clíni-
co ou no histórico que possa justificar a alteração
(Hood, 1998b; Starr et al., 2000; Gravel e Hood,
2001, Starr, 2001, Sininger, 2002, Hood, 2002).

Os processos fisiopatológicos são heterogê-
neos, em função das possibilidades de localização
das lesões nos pacientes diagnosticados com NA.
As alterações podem acontecer nas células ciliadas
internas (CCI) ou nas sinapses entre elas e o ramo
coclear do VIII par craniano; na membrana tectorial;
no gânglio espiral do nervo; nas fibras do nervo ou
ainda em combinações de todas essas possibilida-
des (Abdala et al., 2000; Starr et al., 2001; Spinelli
et al., 2001; Hood, 2002).

A melhor compreensão das manifestações clí-
nicas, audiológicas e eletrofisiológicas, principal-
mente no que diz respeito às possibilidades de es-
tabelecimento das relações comunicativas e sociais,
impulsionou o aprofundamento da NA.

Nesse sentido a presente pesquisa teve por
objetivo realizar o estudo de uma série de casos de
crianças com dados audiológicos sugestivos de NA,
de diferentes etiologias. Inicialmente, foi feita uma
caracterização dos casos em relação à época da
suspeita da perda auditiva, ao processo diagnósti-

co e aos aspectos de comunicação; posteriormen-
te, foram estudados os resultados das manifesta-
ções clínicas e dos exames audiológicos, a partir
de testes subjetivos e objetivos, a fim de contribuir
para melhor compreensão desse distúrbio.

Métodos

Casuística

A pesquisa foi elaborada a partir do estudo de
casos clínicos sugestivos de Neuropatia Auditiva.

Os seis casos clínicos aqui selecionados foram
encaminhados para processo diagnóstico no Setor
de Audiologia Clínica da Divisão de Educação e
Reabilitação dos Distúrbios da Comunicação (Der-
dic), no período de março de 2002 a abril de 2003,
em função da suspeita da presença da NA, sendo
então convidados a participar da pesquisa. Nesse
sentido, as diferentes hipóteses etiológicas apare-
ceram ao acaso e não foram determinantes na sele-
ção dos casos.

Os responsáveis pelas crianças foram informa-
dos por escrito e oralmente sobre os procedimen-
tos a serem realizados e autorizaram a participação
por meio do termo de consentimento informado a
respeito da pesquisa.

A idade dos pacientes, ao início das avaliações,
variou entre 3 meses e 10 anos de idade. Os casos
selecionados puderam ser caracterizados segundo
a idade da suspeita da perda auditiva, gênero e hi-
pótese etiológica.

Procedimento de coleta de dados

e material

Após consentimento autorizado dos pais e/ou
responsáveis legais pelos pacientes foram utiliza-
dos os seguintes procedimentos:

1 – Entrevistas com familiares a fim de se ob-
terem dados da história gestacional e médica, infor-
mações sobre desenvolvimento motor, social e de lin-
guagem, história audiológica e educacional desses
pacientes e, principalmente, informações desde a
suspeita da perda auditiva até o processo diagnós-
tico, como forma de caracterizar a queixa e as difi-
culdades auditivas do filho (Russo e Santos, 1994);

2 – Levantamento dos dados do prontuário das
crianças na Instituição para verificação de resultados
dos exames audiológicos, médicos e de imagem, rea-
lizados interna e externamente para o diagnóstico;
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3 –  Contato com profissionais envolvidos nos
casos para maior esclarecimento a respeito dos as-
pectos médicos, educacionais, de desenvolvimen-
to de linguagem e de intervenções fonoaudiológi-
cas realizadas, como complementação dos dados
obtidos nas entrevistas e nos prontuários;

4 – Levantamento de informações relaciona-
das aos aspectos de comunicação e de relação social,
as quais foram inicialmente obtidas por meio da
entrevista com os pais e das observações clínicas,
desde o primeiro contato com o paciente, assim
como em todos os encontros para a realização dos
exames (Russo e Santos, 1994). Foram priorizadas
as observações referentes ao contato com o outro,
como forma de caracterização das relações comu-
nicativas;

5 – Inspeção do MAE para a verificação da
presença de corpos estranhos ou cerúmen que pu-
dessem impossibilitar os procedimentos audioló-
gicos, com o otoscópio Heine;

6 – Realização de timpanometria para verifi-
car a mudança na complacência decorrente da va-
riação de pressão do ar no MAE. É válido expor
que a classificação dos resultados seguiu os critérios
propostos por Jerger (1970), ou seja, timpanogra-
mas do tipo A (encontrados em pacientes com fun-
ção de orelha média normal) e tipos B e C (indicati-
vos de alteração do funcionamento da orelha média),
sempre realizados antecedendo o registro das EOAs.
Foi utilizado o Analisador da função da Orelha
Média, modelo DANPLEX ZA 28, com freqüên-
cia de sonda de 226 Hz e GSI 33 com freqüência de
sonda de 220 e 660 Hz, para realização da timpano-
metria e pesquisa dos reflexos acústicos;

7 – Pesquisa do reflexo acústico do músculo
estapédio, no modo contralateral, nas intensida-
des até 110 dBNA, nas freqüências de 500, 1k,
2k e 4kHz e no modo ipsilateral nas intensida-
des até 100dBNPS, nas freqüências de 1 e 2 kHz.
Em três casos também foram pesquisados os re-
flexos acústicos com sensibilidade maior do
equipamento para captação do fenômeno (modo
denominado x15) e a realização da pesquisa a
partir de diferentes tipos de estímulos, ou seja,
com ruído de Banda Larga (BB) e ruídos com fil-
tros Passa-Alto (HP) e Passa-Baixo (LP) (Northern
e Gabbard, 1994);

8 – Avaliação Comportamental:
– Avaliação Instrumental, utilizando os instru-

mentos tambor, reco-reco, black-black e agogô
(campânula pequena), a fim de observar-se o com-

portamento auditivo para inferência das possibili-
dades de audição dos pacientes, frente a sons não-
calibrados e não-verbais. Esses instrumentos foram
selecionados a partir de estudos que indicaram as
bandas de freqüência e as intensidades médias atin-
gidas por cada um deles, segundo um estudo realiza-
do por Novaes e Ficker (1979). Nessa avaliação um
examinador distraía a criança com um objeto e o outro
apresentava o estímulo sonoro, em intensidade for-
te, de forma a não oferecer pista visual, numa dis-
tância de dez cm da orelha do paciente;

– Audiometria tonal utilizando as técnicas de
Audiometria do Reforço Visual (VRA) ou de Au-
diometria Lúdica Condicionada (ALC), com fo-
nes, conforme o desenvolvimento e a faixa etária
de cada criança, para a obtenção dos limiares audi-
tivos. Foi utilizada a técnica descendente de apre-
sentação dos estímulos. Para o paciente do caso 1,
que fazia uso de AASI, o ganho funcional foi rea-
lizado em campo livre, a partir das mesmas técni-
cas lúdicas realizadas na audiometria. Foram utili-
zados os audiômetros da marca Interacoustics,
modelos AC 30 e AC 33, com fone de ouvido mo-
delo TDH 39, para realização da audiometria, lo-
goaudiometria e ganho funcional;

9 – Na logoaudiometria foi realizado apenas o
teste de Limiar de Detecção de Fala (SDT), uma
vez que nenhuma criança possuía linguagem oral
suficiente para responder aos demais testes. A téc-
nica utilizada foi a mesma para cada paciente na
obtenção dos limiares tonais;

10 – emissões Otoacústicas:
– Evocadas por Estímulo Transiente (EOAT) –

o estímulo utilizado foi o click não-linear, no modo
Full Menu e Quickscreen. A intensidade do estí-
mulo teve uma variação de 78 a 85 dBNPS. As
respostas foram obtidas num total de, no mínimo,
260 clicks e 1000 clicks, no máximo. O critério
utilizado para registro presente foi a obtenção de
valores na relação sinal/ruído maiores ou iguais a
3 dBNPS nas bandas de freqüência de 1 e 1, 5 kHz
e valores maiores ou iguais a 6 dBNPS nas bandas
de freqüência de 2, 3 e 4 kHz, com reprodutibili-
dade total maior ou igual a 70% e estabilidade do
estímulo maior ou igual a 75% (Hall e Muller,
1997b; Starr et al., 1998; Hall, 2000);

– Evocadas – Produto de Distorção (EOA-PD)
– foi realizado o teste DP gram, com intervalos de
três pontos por oitava. Os estímulos utilizados fo-
ram dois tons puros (f1 e f2) numa razão fixa, en-
tre eles de f2/f1 = 1,22. As intensidades foram man-
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tidas fixas em 65 e 55 dBNPS (L1 e L2), para ob-
tenção do produto de distorção na equação 2 f1 –
f2. As freqüências de f2 foram 1001, 1257, 1587,
2002, 2515, 3174, 4004, 5042 e 6348 Hz. Foi in-
terpretado como presença de respostas nas freqüên-
cias onde a emissão esteve, pelo menos, 6 dBNPS
acima do ruído de fundo do segundo desvio pa-
drão (Hall e Muller, 1997b);

– Espontâneas (EOAEs) – foi utilizado o tes-
te Spontaneous, com um número de estímulos
sonoros para sincronização das EOAEs de 260
clicks não-lineares, com variação da intensida-
de do estímulo entre 78 a 80 dBNPS. Esse exa-
me foi realizado em três pacientes da pesquisa,
sendo observados os picos estreitos no espec-
tro, acima do ruído, encontrados visualmente
(Ejnisman, 2001);

– Pesquisa da Supressão das EOAs na presença
de ruído contralateral. O aparelho de EOAs foi ajus-
tado no modo linear para o registro das EOAT, com
estímulo click, variando entre as intensidades de 57 a
60 dBNPS, na presença de ruído branco a 65 dB-
NPS. As respostas foram obtidas num total de 260
clicks, inicialmente, sem a introdução de ruído con-
tralateral, intercalando com a pesquisa na presença
do ruído, num total de duas repetições de cada modo,
em cada orelha (Hood et al., 1999; Hood e Berlin,
2001). O ruído foi obtido por meio de um gerador de
ruído branco, devidamente calibrado. Esse exame foi
realizado em todos os pacientes, exceto no caso 4,
devido ao retorno da família para a região de origem.
Foi utilizado o Analisador de Emissões Cocleares,
modelo OTODYNAMICS ILO 92, para realização
das EOAT, EOA-PD, EOAEs. Ainda para a pesqui-
sa da supressão das EOAT utilizou-se o gerador de
ruído branco, produzido pela Acústica Orlandi;

11 – registro do Potencial Evocado Auditi-
vo de Tronco Encefálico – pesquisa dos tempos

de latências absolutas das ondas I, III, V e inter-
picos I-III, III-V e I-V, com apresentação de até
4000 estímulos click (sendo utilizados, no mí-
nimo, 1024 estímulos), inicialmente na intensi-
dade de 100 dBnNA, com freqüência equiva-
lente a 11,2 e 27,7 estímulos por segundo, sen-
do dois registros com polaridade do estímulo
rarefeita e dois com polaridade do estímulo con-
densada. O critério para considerar respostas
presentes foi o registro das ondas na menor in-
tensidade identificada (Hood, 1998a; Starr et al.,
2000). Esse exame foi realizado, da forma des-
crita, em todos os casos, exceto no caso 4, no
qual realizou-se a pesquisa desse potencial com
taxa de freqüência do estímulo 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 sedação com hidrato de clo-
ral. O equipamento utilizado foi o Smart EP – IHS
Intelligent Hearing Systems, para realização da
pesquisa do PEATE e MC;

– Microfonismo Coclear – durante a realização
do PEATE foi realizado o registro do MC, utilizan-
do-se clicks com polaridades invertidas (condensada
e rarefeita). Na presença do MC, inicialmente na in-
tensidade de 100 dBnNA, foi pesquisada a mesma
resposta decrescendo-se a intensidade de 20 em 20
dB, até o nível mínimo de intensidade que o potencial
pudesse ser verificado (Starr et al., 2000). Para o caso
4, observou-se a presença do MC, sem que tenha sido
analisado com a diminuição da intensidade. Em al-
guns casos, como procedimento do setor médico,
foi utilizada a sedação com hidrato de cloral.

Todos os aparelhos foram calibrados de acor-
do com os padrões da norma ISO (International
Standard Organization) 8253-1 (1989) de calibra-
ção, assim como as cabinas acústicas para a reali-
zação dos exames.
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 Resultados e discussão

A NA é uma alteração na sincronia do sistema
auditivo que acarreta dificuldades na compreensão
de fala e, conseqüentemente, no desenvolvimento
de linguagem.

A denominação NA tem sido encontrada em
estudos com pacientes que apresentam contradições
nos resultados das avaliações audiológicas e ele-
trofisiológicas, como função coclear normal em con-
traste com a alteração da função neural, conforme
referem inúmeros 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).

De fato, em todos os casos estudados nesta dis-
sertação também foram encontradas contradições
nos exames da avaliação da função coclear e da
função neural para o diagnóstico da NA.

A partir do estudo de todos os casos aqui
selecionados, pode-se afirmar, ainda, que a uti-
lização da bateria completa de exames subjeti-
vos e objetivos acrescida da observação das
manifestações clínicas possibilitaram a confir-
mação do diagnóstico da NA.

A bateria recomendada para o diagnóstico di-
ferencial da NA inclui a avaliação audiológica con-
vencional (audiometria, logoaudiometria, medidas
de imitância acústica), a pesquisa das EOAs e su-
pressão das mesmas, a pesquisa do PEATE e do
MC (Hood, 1998b; Hood e Berlin, 2001).

Nos casos aqui estudados, o diagnóstico da NA
ocorreu de maneira diferente. De forma geral, des-
de a época da suspeita familiar até a confirmação
do diagnóstico, exames foram realizados, com re-
sultados controversos, não sendo, porém utilizada
uma bateria completa, como então ocorreu no pre-
sente estudo.

Assim, para a criança descrita no caso 1, a sus-
peita da NA ocorreu frente à discordância dos exa-
mes audiológicos, eletrofisiológicos e do compor-
tamento auditivo, principalmente quando se obser-
vou presença de respostas no potencial do MC, em
uma das pesquisas do PEATE. Para a criança do caso
2, a suspeita surgiu com a presença das respostas das
EOAs, mais uma vez representativas da função co-
clear não esperada frente às respostas comportamen-
tais aos sons, aos limiares tonais e à ausência de re-
flexos acústicos, que indicavam tratar-se de uma perda
auditiva profunda. Já no caso 3, houve suspeita da
NA, pois a criança apresentou respostas para os sons
incompatíveis com as respostas tonais, embora os
exames audiométricos até então realizados fossem
controversos. Por sua vez, as crianças dos casos 4, 5
e 6, que são irmãs, foram submetidas a todos os exa-
mes referidos para o diagnóstico pela primeira vez
em função de terem sido selecionadas na presente pes-
quisa, como já foi relatado anteriormente. Sendo assim,
nesses três casos, mediante a suspeita de NA, a partir dos
resultados das primeiras avaliações na irmã menor, a
bateria completa de exames possibilitou o diagnóstico
também nas outras crianças da família.

Quadro de apresentação dos casos (1)

CASO 1 CASO 2 CASO 3 CASO 4 CASO 5 CASO 6
Gênero masculino feminino feminino Feminino feminino feminino

Idade do
diagnóstico

2 anos e 8
meses

3 anos e 4
meses

4 anos e 10
meses

5 meses 10 anos 8 anos

Hipótese
etiológica

Idiopática Mutação
genética –
gene OTOF

Alteração nos
níveis da
bilirrubina
neonatal

Hereditariedade Hereditariedade Hereditariedade

Idade da
suspeita da
perda
auditiva

1 ano e 4
meses

9 meses 6 meses 3 meses 1 ano e 6
meses

1 ano

Época do
início do
diagnóstico

1 ano e 8
meses

1 ano e 2
meses

Por volta de 1
ano

3 meses 10 anos 8 anos

Aspectos de
comunicação

Linguagem
sinais,
gestos
indicativos
e LOF

Linguagem
sinais, gestos
indicativos e
LOF

Linguagem
oral e de sinais
e LOF

Gestos
indicativos

Gestos
indicativos
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Em relação à fisiopatologia da NA, a alteração
da sincronia acarreta em alterações em diversos pon-
tos do sistema e influencia no aparecimento de uma
heterogeneidade nas manifestações clínicas, o que
pôde ser observado nos casos aqui estudados.

Tais manifestações clínicas referem-se a graus
diversos de perdas auditivas; a respostas com dife-
rentes amplitudes nas EOAs, sendo que as mes-
mas podem estar ausentes; à supressão mínima ou
ausência na pesquisa das EOAs; a limiares de lo-
goaudiometria que podem estar incompatíveis com
os limiares tonais; a reflexos acústicos elevados ou
ausentes e à alteração severa ou ausência de res-
postas na pesquisa do PEATE (Hood, 1999; Kraus,
2001; Sininger, 2002; Hood, 2002).

Assim, pôde-se observar no presente estudo
que essas manifestações clínicas corroboram a fisio-
patologia referida, uma vez que os locais de acome-
timento da lesão na NA – CCI, sinapse entre elas e gân-
glio espiral, VIII par craniano e combinação dessas pos-
sibilidades – podem determinar os achados audiológi-
cos e eletrofisiológicos, a partir da preservação da fun-
ção coclear, observada pelos exames de EOA e MC,
contrastando com a alteração da sincronia neural,
observada pelo PEATE, pela supressão das EOAs e
pela mensuração do reflexo acústico.

Em relação às hipóteses etiológicas dos casos
descritos, autores descreveram que, muitas vezes,
não é encontrada nenhuma justificativa na história
clínica dos pacientes que explique a alteração
(Hood, 1998b; Starr et al., 2000; Gravel e Hood,
2001; Sininger, 2002; Hood, 2002). Essa informa-
ção está de acordo com a interpretação dos acha-
dos clínicos da criança do caso 1. Em todas as ava-
liações médicas e entrevistas com os pais não foi

encontrado nenhum dado clínico, o que possibilitou,
até o momento de conclusão da presente pesquisa, a
afirmação de tratar-se de uma etiologia idiopática.

Na criança do caso 2, a informação que levan-
tou a suspeita em relação à hipótese etiológica diz
respeito à consangüinidade. A paciente foi subme-
tida à avaliação genética e a conclusão apontou para
uma alteração de homozigose, ou seja, alteração
em genes idênticos pareados no cromossomo, para
três regiões de um gene denominado OTOF. Esse
dado reforça, nesse caso, a probabilidade genética
para a NA. Segundo Varga et al. (2003), a mutação
do gene OTOF pode ser causadora de um tipo de
NA recessiva não-sindrômica. Os autores relacio-
naram o aparecimento dessa mutação aos casos de
consangüinidade e à presença de estados de homo-
zigose, o que pôde ser conferido na presente pes-
quisa nos achados da criança do caso 2. A impor-
tância desses achados reside no acompanhamento
genético dessa família, assim como nas possibili-
dades de acometimento em futuros filhos da crian-
ça identificada.

Já nas irmãs dos casos 4, 5 e 6, a hipótese etioló-
gica foi a hereditariedade, e a avaliação genética con-
cluiu tratar-se de uma alteração hereditária autossô-
mica recessiva. O estudo genético não apontou para
a mutação de nenhum gene conhecido identificado.

A associação da hereditariedade com a NA foi,
de fato, descrita na literatura, visto a presença de
muitos casos em uma mesma família nos estudos
realizados. Os autores relacionaram os fatores ge-
néticos aos fatores etiológicos e à fisiopatolo-
gia da NA e referiram que os padrões de heran-
ça podem ser autossômicos dominantes, reces-
sivos e ligados ao cromossomo X (Fabry, 2000;

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 configurações 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

ACÚSTICO bilateral bilateral bilateral 105 dBNA- demais
freqüências ausentes

bilateral

EOAT

Quickscreen e
Full Menu

presente em
todas as freqüências

presente em

todas as freqüências

presente em todas
as freqüências

(quick)

presente em todas

as freqüências
(quick)

presente em

todas as freqüências

presente em

todas as freqüências

EOA-PD presente em presente, exceto na OE presente a partir de OE- presente em presente em OD-ausente em 4 e 5KHz

todas freqüências na freqüência de 2 KHz 2 KHz todas freqüências todas freqüências  OD e OE presente

SUPRESSÃO OD - mínima supressão OE - ausente ausente ausente OD- ausente

 DAS EOAT OE - ausente bilateral OE- mínima supressão

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
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Hood, 2001; Harrison, 2001; Rogers et al., 2001;
Hood, 2002; Wang et al., 2003). Nos casos 4, 5 e 6
deste estudo, houve concordância com esses auto-
res, uma vez que as crianças são irmãs e apresenta-
ram, a partir do estudo genético, padrão de herança
autossômica recessiva.

Na presença de alteração genética ou heredita-
riedade, quando os pais não são afetados, como nos
casos das crianças 2, 4, 5 e 6, o padrão genético é
consistente com herança autossômica recessiva e,
normalmente, os pacientes apresentam dificulda-
des auditivas de grau profundo (Rogers et al., 2001).
Os achados nas crianças 2 e 4 estavam de acordo
com a literatura, no que diz respeito ao grau da perda
auditiva. Para as crianças dos casos 5 e 6, o grau da
perda auditiva não confirmou as descrições da lite-
ratura, apesar das mesmas possuírem dificuldade
auditiva de grau severo (o quadro audiológico é
analisado mais adiante). Os pais da criança do caso
2 não foram submetidos a exames audiológicos,
uma vez que não apresentaram nenhuma queixa
ou sintomas clínicos, apesar de terem sido encami-
nhados para avaliação genética, a partir da confir-
mação da alteração do gene OTOF em sua filha. A
mãe das crianças dos casos 4, 5 e 6 foi submetida
às avaliações audiológicas, mas os resultados não
apontaram nenhuma alteração significativa. O pai
dessas crianças não se encontrava em São Paulo, o
que impossibilitou que realizasse exames.

Confirmando a heterogeneidade etiológica dos
casos com diagnóstico de NA descritos na literatu-
ra, a criança do caso 3 apresentou como hipótese
etiológica a alteração nos níveis de bilirrubina neo-
natal, o que, segundo Shapiro e Nakamura (2001),
acarreta em efeitos significativos no sistema audi-
tivo. A partir da suspeita etiológica e das descri-
ções dos estudos com crianças com o mesmo his-
tórico ao nascimento e diagnóstico de NA, poderia
se suspeitar que a localização da lesão no caso 3 en-
contrava-se no gânglio espiral ou no nervo auditivo.
Tal conclusão foi obtida a partir dos relatos da litera-
tura, que referiram que a alteração da bilirrubina acar-
reta em perda seletiva das fibras mielinizadas no VIII
par craniano, levando à dessincronização do im-
pulso nervoso (Kraus et al., 1984; Rhee et al., 1999;
Deltenre et al., 1999; Simmons e Beauchaine, 2000;
Abe et al., 2000; Sininger e Oba, 2001; Nadol,
2001; Shapiro e Nakamura, 2001; Martinho, 2002).

A partir do conhecimento dos efeitos neurotó-
xicos da bilirrubina no sistema auditivo e da espe-
cificação da localização da alteração, pôde-se su-

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

Nas demais crianças aqui estudadas, porém,
apenas em função das hipóteses etiológicas, não se
pôde inferir sobre os processos fisiopatológicos e
a localização da lesão. Os resultados das avalia-
ções audiológicas e eletrofisiológicas possibilita-
ram a concordância com as afirmações da literatu-
ra em relação à fisiopatologia, a partir do funcio-
namento coclear normal, evidenciado pelas EOAs
e pela pesquisa do MC, com alteração da função
neural, pela alteração nas respostas do PEATE e na
pesquisa dos reflexos acústicos (Doyle et al., 1998;
Hood, 1998b; Abdala et al., 2000; Starr et al., 2001;
Spinelli et al., 2001; Madden et al., 2002).

No que se refere às manifestações clínicas e
aos exames audiológicos, especificamente aos acha-
dos tonais da audiometria, os resultados encontra-
dos no presente estudo estão em concordância com
a literatura pesquisada. De fato, foram aqui obser-
vadas configurações de perdas auditivas planas,
ascendentes, descendentes e irregulares, e graus de
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
manifestações clínicas nos casos de NA.

As crianças dos casos 1, 2, 4, 5 e 6 apresenta-
ram respostas aos sons, tanto na avaliação instru-
mental comportamental, quanto na audiometria,
que corresponderam a perdas auditivas de grau se-
vero ou profundo, com configuração levemente
descendente ou ascendente.

Apenas a criança do caso 3 apresentou, em di-
versas testagens, perda auditiva de diferentes graus,
que variaram de leve a profundo, com configurações
planas, descendentes e irregulares, o que certamente di-
ficultou a identificação da NA. Esses dados audiológi-
cos condizem com as informações obtidas por muitos
autores em relação às possíveis configurações, mais
uma vez demonstrando a vasta heterogeneidade das
manifestações, embora não tenha sido encontrado
na literatura nenhum caso descrito com respostas
em diferentes audiometrias com diversas configu-
rações (Hood, 1998a; Starr et al., 2000; Mesquita
Neto et al., 2001; Sininger, Oba, 2001; Mesquita
Neto, 2001).
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É importante ressaltar que a inconsistência de
respostas audiométricas, com respostas comporta-
mentais para os sons ora compatíveis ora incom-
patíveis com os limiares tonais contribuiu para o
atraso no diagnóstico da criança do caso 3. Há na
literatura (Mesquita Neto et al., 2001) descrições
de inconsistências de respostas em adultos ou
crianças com manifestações dos sintomas após a
aquisição de linguagem, o que não condiz com os
achados do caso 3.

Observou-se que nas demais crianças do pre-
sente estudo, a dificuldade auditiva era semelhante
em relação ao grau da perda auditiva e ao compor-
tamento auditivo, tanto nas situações terapêuticas
como nas cotidianas. Os achados clínicos na crian-
ça do caso 3 assemelharam-se mais aos casos de
adultos descritos com manifestações variadas em
relação à audição e à compreensão de fala. Nesse
sentido, a partir da análise dos casos aqui descri-
tos, não foi possível apontar uma homogeneidade
nas manifestações dos achados audiológicos nas
crianças com manifestações dos sintomas antes do
período de aquisição da linguagem.

Os resultados da logoaudiometria estiveram
compatíveis com os limiares tonais em todas as
crianças do presente estudo. Constatou-se na lite-
ratura que em muitos casos pode-se encontrar
uma desproporcionalidade em relação aos acha-
dos logoaudiométricos e os audiométricos (Berlin,
2001; Gravel e Hood, 2001; Hood, 2001), po-
rém, mais no que se refere à população adulta e
aos testes logoaudiométricos mais específicos,
como Limiar de Recepção de Fala (SRT). Nesta
pesquisa, os testes de percepção de fala não foram
realizados, em função das crianças não possuírem
linguagem oral suficiente para tal. Esses testes po-
deriam, de fato, oferecer melhores informações a
respeito das dificuldades de compreensão das cri-
anças avaliadas.

Estudos realizados no Brasil analisando os li-
miares logoaudiométricos, como de Mesquita Neto
et al. (2001), referiram essa desproporcionalidade
quando apresentaram achados clínicos dos limares
de recepção de fala e dos índices de recepção de
fala. Ainda nesse estudo, os autores demonstraram
a dificuldade maior dos pacientes em relação à com-
preensão de fala e não em relação à detecção.

Assim, de acordo com afirmações da literatu-
ra, a partir dos testes de detecção de fala não se
pode inferir se há ou não desproporcionalidade com
os limiares tonais.

Na avaliação audiológica comportamental ins-
trumental da criança do caso 3, a identificação de
sons não verbais objetivou não somente predizer
os limiares auditivos, mas avaliar a percepção e
discriminação para sons não verbais, como forma
de nortear os processos terapêuticos. Em função
das possibilidades auditivas verificadas por meio
dos limiares audiométricos na última audiometria
– perda auditiva de grau moderado a leve –, espe-
rava-se que a criança identificasse todos os sons e
os discriminasse, pelo menos entre faixas de fre-
qüências graves e agudas. Observou-se, no entan-
to, que ela detectou os sons instrumentais e de fala,
apesar de não os ter diferenciado e não os ter loca-
lizado, e demonstrou algumas vezes, ter percebido
a melodia da fala.

Essas observações encontraram apoio nas in-
formações da literatura a respeito das dificuldades
em outras habilidades de fala que não a detecção
(Zeng et al., 1999; Simmons e Beauchaine, 2000;
Hood, 2003).

De fato, a criança do caso 3, ao início das sus-
peitas de perda auditiva e antes do diagnóstico da
NA, foi encaminhada para avaliação de processa-
mento auditivo uma vez que, segundo informações,
ela respondia aos sons procurando a fonte sonora,
mas parecia não compreendê-los.

A partir da análise das respostas das crianças
deste estudo, principalmente no caso 3, de fato, a
detecção, tanto de sons verbais quanto não verbais,
pareceu não ser tão dependente da sincronia neu-
ral, o que implica que a dificuldade maior recaia
sobre a compreensão de fala e seus processos, que,
certamente, dependem de uma maior sincroniza-
ção e de um tempo específico para as informações
atingirem o sistema auditivo central. Refletindo
sobre as alterações funcional e fisiológica na NA,
estas parecem concentrar-se nesse tempo de des-
carga das informações, o que acarreta em falha na
compreensão.

Nesta pesquisa, encontrou-se concordância
quanto ao comportamento auditivo da criança do
caso 3 em um estudo realizado por Kaga et al.
(2002) a respeito da percepção auditiva em casos
de NA e a similaridade com os de agnosia auditiva.
Segundo os autores, a diferença significativa entre
ambas as alterações foi a presença de respostas no
PEATE na segunda. Os achados de articulação
imprecisa e lentificada observados na criança do
caso 3 da presente dissertação também foram des-
critos pelos autores, que sugeriram o diagnóstico
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de disartria. Nesse caso, esse diagnóstico não foi
realizado, pois a criança ainda não havia sido sub-
metida à avaliação específica para tal. Houve se-
melhança ainda com os relatos da literatura a res-
peito da pobre habilidade verbal e melhor habili-
dade não-verbal, também observadas na criança do
caso 3.

Em relação à identificação da função 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-
nóstico diferencial da NA, o que vai ao encontro
dos achados verificados na literatura. Ainda segun-
do a literatura, a identificação da preservação da
função coclear foi considerada um fator importan-
te para o diagnóstico diferencial da NA, uma vez
que evidenciou o contraste com a alteração da fun-
ção neural. Em alguns casos descritos na literatu-
ra, observou-se perda das EOAs, sendo a função
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 al., 2002; Hood, 2003).

O diagnóstico diferencial por meio do MC vem
sendo utilizado por ser esse potencial menos sus-
ceptível a alterações que influenciam respostas das
EOAs, como alterações da orelha média. Na pre-
sença de alterações nas respostas das EOAs, mui-
tas vezes esse potencial pode ser obtido, levando-
se ao diagnóstico.

Segundo relatos da literatura a respeito dos
exames realizados (Hood, 1999; Martinho, 2002),
o registro do potencial do MC, na pesquisa do PE-
ATE, foi significativo para a avaliação da função
coclear e para o diagnóstico da NA, em alguns ca-
sos, visto que as respostas das EOAs podem estar
ausentes em função de alteração das CCE ou alte-
ração da função da orelha média, o que acarreta
diretamente em ausência de respostas. Ressalta-se
que o MC é um potencial elétrico e as EOAs são
respostas de natureza vibratória, o que leva a inferir
que necessitam da força advinda da cóclea, da con-
dução da orelha média e das condições de vedação
no MAE (Dallos, Cheatham, 1976; Kemp, 1997).

O exame de supressão das EOAs fornece in-
formações a respeito da sincronia neural, por meio
da avaliação do funcionamento da via eferente. Tal
exame foi relatado na literatura como parte do diag-
nóstico diferencial da sincronia neural, principal-
mente em casos de NA (Berlin, 1999a; Velenovsky,
Glattke, 2000; Hood, Berlin, 2001; Hood, 2002).

Ainda segundo os autores, pôde-se observar, em
casos de NA, ausência ou mínima supressão das
EOAs, o que confirmou a alteração da sincronia
neural.

O exame de supressão das EOAs constituiu-se
como mais uma prova clínica da sincronia neural,
uma vez que nos casos com diagnóstico de NA
pode-se verificar presença de EOA. Os testes que
avaliam a aferência e a eferência das vias audi-
tivas contribuem para a bateria de exames nas ava-
liações.

Os resultados obtidos nas EOAEs das crianças
dos casos 1, 2 e 3 permitiram a visualização de pi-
cos de respostas bilateralmente para o caso 1, ape-
nas na orelha direita para o caso 2 e ausência de
EOAEs para o caso 3. A análise desses dados não
possibilitou nenhuma inferência; acredita-se, pois,
que há necessidade de mais estudos com uma po-
pulação maior, uma vez que a literatura descreveu
que nem todas as pessoas possuíam respostas para
esse tipo de EOA (Hall, 2000).

Em relação à alteração da função neural, em
todos os casos aqui descritos foi obtida ausência
de respostas na pesquisa do PEATE, evidenciando
a NA, caracterizada pela alteração na sincronia neu-
ral, mesmo com a mudança na taxa de freqüência
do estímulo. Esta última sugestão foi apontada na
literatura por Starr et al. (2000), uma vez que os
autores obtiveram em cinco casos estudados uma
maior sincronização da via auditiva, observada pela
obtenção da onda V, cujas respostas estavam ausen-
tes com taxa de freqüência de estímulo a 20 clicks/s e
presentes utilizando-se uma taxa de freqüência de
10 clicks/s. Nesse estudo, os autores concluíram
que as respostas do PEATE são dependentes da alte-
ração da sincronia em maior ou menor grau, consi-
derando a presença ou não de respostas.

As respostas alteradas na pesquisa do PEATE
obtidas nos casos das crianças aqui descritas estão
de acordo com estudos relatados na literatura, que
apontaram a sincronia neural como essencial para
a captação das respostas nesse exame. Segundo
os autores pesquisados, a alteração nas respos-
tas desse exame poderia revelar a pobre sincro-
nia do VIII par craniano em casos de NA, desde
a sua porção inicial, visto que a alteração é per-
cebida a partir da onda I, que demonstra a ativi-
dade inicial do nervo auditivo (Hildesheimer et
al., 1985; Hall, 1992; Starr et al., 1996; Hall e
Mueller, 1997a; Abdala et al., 2000; Gravel e Hood,
2001; Berlin et al., 2002).
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Para avaliação da função neural também foi
utilizada nesta pesquisa a mensuração dos reflexos
acústicos. Em todos as crianças foi obtida ausência
do reflexo acústico, exceto no caso 5, no qual ob-
teve-se o limiar do reflexo a 105 dBNA, na aferên-
cia esquerda contralateral. Essas características es-
tão de acordo com as referências de Hood (1998b),
Hood (2000) e Kraus (2001), que também revela-
ram que em alguns casos pode ocorrer a presença
de reflexos elevados ou ausência dos mesmos, o
que se refere à alteração do funcionamento neural
necessário para o arco reflexo acústico e para a
captação de respostas. Para a ocorrência do reflexo
acústico, faz-se necessária a ativação das vias cen-
trais por meio do VII e VIII par craniano, o que
explica a alteração nesse exame, quando ocorre uma
dessincronia neural.

Em todas as testagens realizadas nas crianças
deste estudo, com diferentes estímulos utilizados,
ou seja, HP, LP e BB, não foram obtidas respostas.

A NA acarreta dificuldades significativas para
a compreensão de fala. Segundo sugestão de Zeng
(2000), a atividade sincrônica propicia a recodifi-
cação e a percepção auditiva, o que contribui para
o reconhecimento de fala. Alguns autores têm rela-
tado a importância da sincronização para a percep-
ção dos aspectos temporais da fala, necessários para
a compreensão 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 descarga do nervo auditivo
e ao caminho necessário para a chegada das infor-
mações às estruturas do córtex responsáveis pela
decodificação. A partir desse pressuposto, pode-se
esclarecer a menor dependência da sincronia neu-
ral para os aspectos de detecção de fala.

Em relação ao desenvolvimento de linguagem
e aos meios de comunicação analisados nas crian-
ças deste estudo, pôde-se observar que todas utili-
zavam gestos indicativos associados à linguagem
oral ou à linguagem de sinais ou ainda à ambas
para se fazerem entender. A utilização da comuni-
cação visual associada à linguagem oral, seja por
meio da LOF ou por meio da linguagem de sinais,
tem sido relatada na literatura como possibilitado-
ra da comunicação desses pacientes, uma vez que
facilitam a compreensão da mensagem (Starr et al.,
1996; Doyle et al. 1998; Hood, 2001; Hood, 2002;
Ribeiro, 2002).

As crianças dos casos 1, 2 e 3 estavam inseri-
das em métodos de intervenção que englobavam a
linguagem de sinais como meio de comunicação.
Como impressão clínica, percebeu-se, pelas ob-
servações nos contatos com as crianças nas avalia-
ções audiológicas, que os meios de comunicação
utilizados, ou seja, a linguagem de sinais em con-
junto com as estratégias visuais, estavam propi-
ciando condições de compreensão das situações di-
alógicas, em contextos específicos. Essa informa-
ção, porém, não foi conferida em nenhum exame
clínico ou avaliação fonoaudiológica específica.

Também na literatura encontram-se relatos que
enfocam melhores condições de comunicação em
pacientes que utilizam a linguagem de sinais quan-
do a compreensão de fala encontra-se prejudicada;
as informações visuais podem então auxiliar nas
situações dialógicas (Hood, 2001; Trautwein et al.,
2001; Cone-Wesson et al., 2001; Hood, 2003).

As manifestações clínicas observadas nas
crianças deste estudo não foram analisadas a partir
de uma metodologia específica, e sim a partir de
observações clínicas nos momentos das avaliações.
Considerou-se ser pertinente apontar tais observa-
ções, o que sugere continuidade nas investigações
a fim de se compreender o comportamento au-
ditivo e o desenvolvimento de linguagem desses
pacientes.

Como estratégia de reabilitação para os casos
de NA, autores relataram o IC, e afirmaram que o
mesmo poderia ser uma alternativa efetiva, uma
vez que transpassaria os locais de alteração, ou seja,
CCI e sinapse com VIII par craniano, e estimularia
o nervo auditivo.

Para nenhum caso deste estudo foi sugerido
esse método até o momento, embora todas as
crianças estivessem no início do processo de rea-
bilitação, o que não impossibilita a futura indica-
ção. Um período de testes com AASI anterior à
decisão do IC tem sido descrito por muitos auto-
res, o que está de acordo com os processos deter-
minados para as crianças 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 al., 2003; Vermei-
re et al., 2003).

Os estudos e investigações dessas crianças,
assim com os processos de reabilitação determina-
dos não finalizam a presente pesquisa. Acredita-
se, como Northern, Downs (1989), Bevilacqua,
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Formigoni (1997) e Sininger et al. (1999), que os
primeiros anos são cruciais para o desenvolvimen-
to de uma forma geral, a partir da experimentação
auditiva no período crítico para a maturação e plasti-
cidade funcional do sistema auditivo. Dessa forma,
o diagnóstico precoce, a partir de exames audiológi-
cos e eletrofisiológicos, contribui para o alcance do
objetivo de detecção e intervenção precoces, con-
tribuindo significativamente para o desenvolvimen-
to social, educacional e de linguagem dos pacientes.

Assim, ressalta-se novamente a importância da
realização da bateria completa de exames audioló-
gicos, eletrofisiológicos e das observações clínicas
a fim de auxiliar no diagnóstico diferencial o mais
precocemente possível, principalmente em casos
com suspeita de NA.

Conclusões

A partir da caracterização e da análise das ma-
nifestações audiológicas, eletrofisiológicas e obser-
vações clínicas dos seis casos de crianças com diag-
nóstico de NA deste estudo, foi possível concluir:

Há um atraso significativo no processo diag-
nóstico da NA, desde a suspeita da perda auditiva
até a finalização dos exames, assim como dos ou-
tros distúrbios auditivos. No presente estudo, o in-
tervalo de tempo entre a suspeita e o diagnóstico
foi de, aproximadamente, dois anos;

No geral, há uma desvalorização das suspeitas
familiares por parte de alguns profissionais, o que
contribuiu para o atraso no diagnóstico da NA;

Com a utilização da bateria completa de exa-
mes audiológicos, eletrofisiológicos e clínicos,
como a audiometria, logoaudiometria, medidas de
imitância acústica, pesquisa das EOAs e supressão
das mesmas, pesquisa do PEATE e do MC, foi
possível identificar e concluir o diagnóstico diferen-
cial da NA em todos os casos aqui estudados;

Presença de heterogeneidade de hipóteses etio-
lógicas nos casos estudados, como idiopática, mu-
tação genética, alteração dos níveis da bilirrubina
neonatal e hereditariedade;

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

Observou-se presença de respostas nas EOAT,
nos modos Quickscreen e Full Menu, e nas EOA-
PD. Na pesquisa da supressão das EOAT, obser-
vou-se ausência ou mínima supressão;

Em relação ao MC, observou-se a presença
desse potencial nas intensidades de 100 e 80 dBNA,
sem modificação da latência com a diminuição da
intensidade;

Os reflexos acústicos encontraram-se ausen-
tes em todos os pacientes, nas diferentes estimula-
ções, exceto em uma criança na qual obteve-se li-
miar de reflexo elevado;

Observou-se ausência de respostas na pesqui-
sa do PEATE, não sendo possível a identificação
de ondas representativas de respostas, nas taxas de
freqüências de 27,7 e 11,2 estímulos por segundo,
em todas as crianças estudadas, evidenciando a al-
teração da sincronia neural.
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