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Resumo 

Objetivo: Alertar os pediatras sobre a neuropatia auditiva, 
doença descrita recentemente e ainda desconhecida por mui-
tos médicos. Descrever seus fatores de risco, características 
clínicas e diagnósticas, com a finalidade de possibilitar uma 
intervenção terapêutica precoce e eficaz.

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

Síntese dos dados: A neuropatia auditiva, também 
conhecida como dessincronia auditiva, descrita em 1996, 
caracteriza-se clinicamente pela dificuldade na compreensão 
das palavras, mesmo em casos de perdas auditivas leves ou 
moderadas. Foi relacionada a diversas neuropatias generaliza-
das e fatores de risco neonatais, como internação em terapia 
intensiva, hiperbilirrubinemia, sepse e hipóxia. Após suspeita 
clínica, o diagnóstico é confirmado pela presença das emis-
sões otoacústicas associada a um potencial evocado auditivo 
de tronco encefálico ausente ou alterado. Sua terapêutica 
permanece controversa, tendo como opções a protetização 
auditiva, o acompanhamento fonoterápico para habilitação 
ou reabilitação da linguagem e, em casos de insucesso, há 
relatos de resultados satisfatórios com o implante coclear.

Conclusões: Enfatiza-se a importância do reconhecimento 
pelo pediatra da neuropatia auditiva, entidade ainda pouco 
citada na literatura latino-americana da especialidade. 

Palavras-chave: perda auditiva neurossensorial; testes 
auditivos; triagem neonatal. 

Abstract

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

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

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

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

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

A neuropatia auditiva (NA) foi descrita inicialmente em 
1996 por Starr et al, sendo caracterizada clinicamente pela 
dificuldade de compreensão das palavras, principalmente em 
ambientes ruidosos, apesar de o paciente, na maioria dos ca-
sos, responder a estímulos sonoros(1). Esse quadro tem especial 
importância na infância por comprometer o desenvolvimento 
da linguagem(2-5). A suspeita dessa entidade por parte dos 
pais ou profissionais de saúde deve considerar a presença de 
fatores de risco e o quadro clínico compatível.

Após a suspeita clínica, a confirmação diagnóstica é feita 
por meio de exames audiométricos e eletrofisiológicos, 
sendo encontradas, no quadro típico, otoemissões acústicas 
(OEA) presentes e potencial evocado de tronco encefálico 
(PEATE) ausente ou alterado, fato que sugere preservação 
da função das células ciliadas externas associada a distúrbio 
da condução neural(1,2,6-8).

Em revisão bibliográfica realizada na literatura latino-
americana, encontraram-se poucos artigos referentes ao 
assunto. Mesmo na literatura mundial, é tema que recebeu 
relevância apenas nos últimos anos, em especial nas revistas 
de Pediatria. Assim, o objetivo deste trabalho foi alertar 
quanto a uma doença descrita recentemente e ainda pouco 
divulgada entre os pediatras, discutir seus principais fatores 
de risco e características clínico-audiológicas, com intuito de 
incluí-la entre os diagnósticos diferenciais dos transtornos de 
aquisição ou desenvolvimento da linguagem, considerando 
as possibilidades terapêuticas. 

Revisão

A NA foi descrita pela primeira vez em 1996, em um 
trabalho de Starr et al, que investigou dez pacientes com 
queixa de dificuldade de entendimento da fala, princi-
palmente em ambientes ruidosos, com suspeita inicial de 
comprometimento de sistema nervoso central. Tal suspei-
ta foi levantada pelo aparente paradoxo da presença das 
OEA associada à ausência ou a alterações significativas no 
PEATE(1). As OEA consistem em sons emitidos pela cóclea, 
gerados pela contração das células ciliadas externas e, desse 
modo, antecedem a formação do PEATE. Este, por sua vez, 
reflete a condução de potenciais de ação gerados pela cóclea, 
e transmitidos pelo VIII par craniano ao tronco encefálico. 
Assim, a presença das OEA com ausência do PEATE é suges-
tiva de algum distúrbio na transmissão do estímulo elétrico 
da cóclea para o nervo auditivo, no próprio nervo ou, então, 

no tronco encefálico e vias auditivas centrais, pois uma vez 
geradas as OEA, este seria o caminho esperado a ser seguido 
pelo estímulo sonoro(1,6,7,9-12). 

Estudos posteriores relataram a associação da NA com 
as seguintes condições: ataxia de Friedreich, neuropatia 
isquêmica-hipóxica, hidrocefalia, degeneração espino-
cerebelar, neuropatia de Charcot Marie Tooth e outras 
neuropatias hereditárias sensório-motoras. Desse modo, 
acredita-se que a NA possa fazer parte do espectro da 
neuropatia generalizada, embora também se descrevam 
casos isolados(1,6,7,11,13-15). Há relatos de que o acometimento 
auditivo pode preceder em muitos anos o aparecimento da 
neuropatia periférica(16).

Questiona-se se os casos isolados corresponderiam a ape-
nas NA em si ou à primeira manifestação de um quadro de 
neuropatia sistêmica. Identificou-se um local possível de 
mutação relacionado à ocorrência da NA, o gene MPZ. Esse 
gene defeituoso levaria a uma doença axonal e consequente 
dessincronia na transmissão do impulso nervoso(7,17). Há 
descrição de outro possível sítio genético responsável pela 
NA, o gene OTOF, que codifica a proteína otoferina, cuja 
mutação ocasionaria defeito na fusão de vesículas sinápticas 
nas células ciliadas internas(17,18).

A literatura sugere que as doenças do período neonatal, 
especialmente associadas ao parto pré-termo (hipóxia, 
sepse, necessidade de ventilação mecânica, hiperbilirru-
binemia e hemorragia intracraniana) têm papel causal na 
NA(2,6,8,12,19,20).

Para o diagnóstico da NA, observa-se, além da presença 
de OEA e a ausência ou alterações significativas no PEATE, a 
ausência do reflexo estapédico ou acústico durante a realização 
da imitanciometria(1,6-8). Em crianças maiores, na audiome-
tria tonal e vocal, o mais característico é a perda auditiva 
neurossensorial bilateral, de graus variáveis, sendo o mais 
importante nesses casos a incompatibilidade do limiar tonal 
com a inteligibilidade das palavras, já que esta, em geral, 
encontra-se bastante comprometida(1,6,8,11,13,21). Isso significa 
que, apesar de muitas vezes ouvirem os sons, as crianças po-
dem ser incapazes de compreender seu significado(7).

Dessa forma, ao surgir a suspeita da NA, deve ser feito 
o diagnóstico diferencial com outras doenças neurológicas, 
malformações de orelha interna ou regiões retrococleares e 
agenesia de VIII par craniano, uma vez que podem cursar 
com as mesmas características clínicas. Dessa maneira, a 
avaliação multidisciplinar da criança, incluindo ao menos o 
neuropediatra e o otorrinolaringologista, deve ser considerada 
para a elucidação diagnóstica(22).
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Trata-se de doença bilateral, porém há relatos de unilate-
ralidade de NA em alguns estudos(8,12,15,23). Apesar de ter sido 
considerada inicialmente bastante rara, estima-se, hoje em dia, 
que a NA compreenda 7 a 17% de todas as crianças com perda 
auditiva permanente(12,14,17,22). É possível ainda que tal prevalên-
cia esteja subestimada, uma vez que as OEA podem desaparecer 
ao longo do tempo devido à falta de estímulo trófico pelo nervo 
auditivo ou ao uso de próteses amplificadoras. Nesse último 
caso, as OEA desparecem por mecanismo de trauma acústico, 
impossibilitando o diagnóstico clínico da NA(22,24).

Deve-se prestar atenção a algumas condições que podem 
prejudicar o diagnóstico correto. As doenças da orelha externa 
ou média podem impedir a detecção das OEA e do reflexo 
estapédico(6,10,14). Para verificar a integridade dessas estruturas, 
deve ser realizada otoscopia minuciosa e teste da imitancio-
metria, sendo tais exames fundamentais antes da realização da 
OEA e do PEATE, uma vez que os resultados dos dois últimos 
não são confiáveis se houverem alterações localizadas na orelha 
externa ou média, podendo gerar resultados falsos(10).

Os primeiros anos de vida são fundamentais para o desen-
volvimento da linguagem, devendo-se priorizar o diagnóstico 
precoce da deficiência auditiva(2-5). Os benefícios do diagnóstico 
precoce incluem melhor aceitação da prótese pela criança, no 
caso de indicação de aparelho de amplificação sonora; manu-
tenção da integridade das vias auditivas periféricas e centrais, 
evitando degeneração pelo desuso; estimulação diferenciada 
durante o período crítico para o desenvolvimento da lingua-
gem; estímulo às habilidades da comunicação(25,26).

Com o objetivo de detectar o mais precocemente possível 
as perdas auditivas, criaram-se os programas de triagem au-
ditiva, que incluem, na maioria das vezes, apenas o teste de 
OEA(27-29). Foi demonstrado que, após implementação de um 
programa de triagem neonatal que combinava OEA com PEA-
TE, a incidência de NA aumentou de 1,2 para 4,1%, e a idade 
média ao diagnóstico caiu de 34 para 5,7 meses de idade(14). 
Dessa forma, deve-se prestar atenção, em especial, nas crianças 
com fatores de risco, que a combinação desses exames pode 
diminuir os resultados falso-negativos para NA(6,12,15,30-32). 
Para neonatos com fatores de risco para deficiência auditiva 
e, principalmente, aqueles que permaneceram em unidades 
de terapia intensiva, devido à maior ocorrência do espectro 
da NA, o Joint Committee on Infant Hearing recomenda a tria-
gem utilizando o PEATE e considera este o único método 
apropriado para a triagem auditiva dessa população(33). No 
Brasil, essa recomendação foi reforçada em 2010 pelo Comitê 
Multiprofissional de Saúde Auditiva (COMUSA). Trata-se 
de comitê multidisciplinar que agrega áreas de estudo da 

fonoaudiologia, otologia, otorrinolaringologia e pediatria, 
criado em 2007, com o objetivo de discutir e referendar ações 
voltadas para a saúde auditiva(34). O Comitê Brasileiro sobre 
Perdas Auditivas na Infância (CBPAI), desde 1999, orienta 
que a triagem auditiva neonatal deva ser realizada preferen-
cialmente antes da alta da maternidade e, para nascidos fora 
de ambiente hospitalar, até os três meses de idade(35). 

Ainda não há consenso em relação à abordagem terapêutica 
da NA, por se tratar de entidade descrita recentemente(17). 
Alguns estudos demonstraram que a perda auditiva pode 
melhorar espontaneamente em uma pequena amostra de pa-
cientes portadores da doença(6,23,25). A utilização de aparelhos 
de amplificação sonora é questionável, pois muitos pacientes 
podem não obter nenhum benefício com os mesmos, já que 
o problema, em boa parte das vezes, não está relacionado à 
perda auditiva e, sim, à compreensão das palavras. Assim, 
supõe-se que os aparelhos amplificadores possam até mesmo 
aumentar a lesão coclear(7,8,11,24). Porém, em alguns casos, ape-
nas com o uso de aparelho de amplificação sonora individual 
associado a terapias de reabilitação da linguagem, obtiveram-
se resultados satisfatórios, com razoável entendimento e 
desenvolvimento da linguagem(2,8,23,25,36).

O implante coclear é apontado como uma alternativa 
para reabilitação desses pacientes, observando-se um número 
crescente de publicações sobre o tema. Embora ainda não 
tenham sido publicadas séries extensas de casos, os resulta-
dos demonstraram boa resposta, com melhora dos níveis de 
percepção da fala(6,8,9,11,14,23,25,36). Entretanto, alguns autores 
relatam que crianças com NA submetidas ao implante coclear 
apresentaram pior resultado no que se refere à percepção da 
fala, quando comparadas com crianças implantadas por outra 
indicação clínica(14,23). As crianças implantadas antes dos três 
anos de idade obtiveram melhores resultados(37), o que se 
deve, provavelmente, à plasticidade das vias auditivas, que é 
a habilidade das conexões neurais modificarem-se por cresci-
mento de sinapses, produzindo estimulações adequadas. Tal 
processo limita-se rapidamente a partir dos seis anos, sendo 
este um período crítico para a indicação do implante(2). 

Comentários e recomendações finais

O diagnóstico precoce da perda auditiva na população 
neonatal tem sido objeto de vários estudos e investigações. 
A seleção de um protocolo adequado e específico de triagem 
é difícil, sendo tópico de discussão em muitos centros de 
pesquisa. A pesquisa das OEA faz parte da maioria dos 
protocolos por ser um exame não invasivo, rápido, de fácil 
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