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Resumo

A neuropatia auditiva consiste no acometimento do
nervo auditivo, que gera uma dessincronia na conducdo
nervosa, provavelmente relacionada com alteracdes de
mielinizacdo dessas fibras. Clinicamente, hd uma perda
auditiva e alteracao na discriminacao vocal. As otoemissoes
acusticas se apresentam normais com BERA nio
responsivo. Pode haver correlacao com algumas patologias
que cursam com neuropatia periférica. Os autores fazem
uma revisdo da literatura e relatam um caso de uma
paciente portadora de neuropatia auditiva associada a
retinose pigmentar com discussao das possiveis etiologias.

Auditory
neuropathy: clinical,
diagnostic and
therapeutic aspects
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Summary

Auditory neuropathy consists of an exclusive aggression
of the auditory nerve, that causes a desynchrony in the
nervous conduction, probably related to myelinization
alterations of these fibers. Clinically, there is hearing loss
and abnormal vocal discrimination. Otoacoustic emissions
are normal with non-responsive ABR. It may be associated
with some diseases that happen with peripheral
neuropathy. The authors reviewed the literature and
present a case of a patient with auditory neuropathy
associated with pigmentar retinosis, with discussion of
possible etiologies.
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INTRODUCAO

Em anos recentes surgiram publicacoes colocando
em cheque a ideia, prevalente anteriormente, de que as
queixas de surdez apontavam apenas para a presenca de
falhas cocleares. De fato essas publicacoes nao sao originais
pois, ja no século XIX, autores apresentavam indicacoes
clinicas da existéncia de sintomas auditivos causados por
doencas externas as estruturas estritamente sensoriais. Mais
ainda, na primeira metade do século XX e nos anos 60,
trabalhos de autores conceituados mostravam quadros
clinicos auditivos que nao deviam ser cocleares mas que
poderiam ser confundidos com deficiéncia auditiva
sensorial>®891,

No inicio dos anos 80, com aprimoramento das
técnicas de estudo sobre a eletrofisiologia do nervo auditivo
e principalmente com a descoberta das Emissoes
Otoacusticas (EOAs), feita por Kemp em 1978, ficou mais
facil a analise da fisiologia auditiva e a separacao das lesoes
que atingem a coclea das que incidem sobre os outros
pontos do sistema auditivo.

A NEUROPATIA AUDITIVA

A neuropatia auditiva resume-se anatomicamente
em um acometimento exclusivo do nervo auditivo, que
gera o que parece ser uma perda da sincronia na conducao
nervosa, muito provavelmente relacionada com uma
alteracao da mielinizacao dessas fibras. A localizacio
precisa da alteracao nao estd definida e pode diferir nos
diversos casos, mas deve estar nas células ciliadas internas,
nas sinapses entre as células ciliadas internas e o 8° par,
no 8° par propriamente dito, ou ainda, em varias dessas
estruturas®.

Provavelmente o termo neuropatia surgiu da
frequente associacdo, nesses pacientes, dos sintomas
auditivos com os de outras neuropatias, como a neuropatia
hereditaria de Charcot-Marie-Tooth tipo II, a ataxia de
Friedreich, as neuropatias do nervo 6ptico, a neuropatia
de Guillan Barré e as neuropatias periféricas acompanhan-
do os quadros de uremia, diabetes, exposicio a cisplatina
e kernicterus. O acometimento auditivo pode preceder
em muitos anos o aparecimento da neuropatia periférica’?.

Clinicamente pode haver perda auditiva e alteracao
da discriminacao vocal, que é, normalmente, a principal
queixa desses pacientes. Quando ha associacao do quadro
com neuropatias periféricas, ha alteracdoes motoras e da
marcha, além de reduciao de reflexos e da sensibilidade
tatil.

A audiometria tonal revela uma perda bilateral,
simétrica ou ndo. A alteracao dos limiares auditivos pode
variar quanto ao grau, indo de leve a profunda; as
frequéncias mais afetadas podem dar um tracado plano,
curvas ascendentes e descendentes. A discriminacao vocal

estd, muitas vezes, desproporcionalmente mais baixa em
relacio ao limiar auditivo tonal e pode haver alteracao
dos reflexos estapedianos.

As EOAs sio normais, nao havendo, no entanto,
sinais de diminuicao da amplitude das respostas com o
uso de um ruido contralateral, binaural ou ipislateral, o
que indica uma alteracio do efeito supressor das vias
auditivas eferentes'. Ha auséncia ou alteragcao de respostas
na audiometria de tronco cerebral (BERA) a partir da onda
I, sugerindo comprometimento das porcdes laterais do
nervo auditivo e diferenciando a neuropatia auditiva das
afeccodes do tronco cerebral, onde a onda I esta presente.
E possivel ver, durante a realizacio da BERA, um
microfonismo coclear amplo, se estendendo até 4 a 6 ms,
que pode ser confundido, a principio, com atividade
elétrica do tronco cerebral, a nao ser pelo fato de ele nao
se alterar com a diminuic¢io da intensidade, mas sim com
a inversao da polaridade do estimulo dado, ou seja, com
a mudanca de um clique condensado para um clique
rarefeito.

APRESENTACAO DE CASO CLINICO

R.A.M.G., sexo feminino, 17 anos de idade, solteira,
natural e procedente de S.P., portadora de Retinose
Pigmentar diagnosticada aos 11 anos de idade que
progrediu com rapida perda visual ha aproximadamente
2 anos. Procurou o ambulatério de Zumbido da Clinica
de Otorrinolaringologia do Hospital do Servidor Publico
Municipal de Sao Paulo, com queixa de zumbido bilateral,
constante, agudo, de fraca intensidade e dificuldade de
discriminac¢ao da fala humana de carater progressivo desde
ha aproximadamente seis meses, principalmente ao falar
ao telefone e em ambientes ruidosos. Negava distirbios
do equilibrio, alteracoes de locomoc¢ao e qualquer outra
queixa otorrinolaringologica. De antecedentes familiares
referia uma irma, dois anos mais nova, com Retinose
Pigmentar de evolugido lenta e sem queixas auditivas. O
exame otorrinolaringolégico era normal. Clinicamente
testamos a audicao da paciente, durante a consulta, através
da apresentacdo de palavras aleatérias e do pedido para
que ela repetisse cada palavra dada. Apesar do
acometimento ocular tomamos o cuidado de nio fornecer
pistas visuais durante o teste, que foi realizado a principio
com a sala em siléncio e posteriormente com o uso de um
ruido competitivo. A paciente apresentou grandes
dificuldades na realizagao da prova somente apos a
introducio do ruido de fundo. O exame audiométrico,
realizado 8 meses antes da consulta, mostrava limiares
dentro da normalidade (Figura 1), SRT a direita de 10 dB
e a esquerda de 20 dB, discriminagao de 92% bilateralmen-
te, auséncia de reflexos e curva timpanométrica sem
alteracoes. Foi solicitada uma nova avaliacio audiologica
composta de exame audiométrico, de uma BERA e de
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EOA. Essa nova audiometria evidenciou perda auditiva
tipo neurossensorial mais acentuada em graves,
bilateralmente, moderada a esquerda e leve a direita (Figura
2). A discriminacdo 2a direita foi de 80% a 60 dB para
monossilabos e a esquerda de 72% a 80 dB, com
rebaixamento para 48% em 80 dB, quando em dissilabos
na orelha esquerda. A direita nao foi testada a discrimina¢io
para dissilabos em funciao do valor inicial de 80% para
monossilabos. SRT a 25dB a direita e a 40dB a esquerda.
Reflexos estapedianos estavam ausentes. A BERA, feita
com estimulos na frequéncia de 8 estimulos por segundo,
com um espectro de 1000 a 4000 Hz, com cliques
condensados e rarefeitos com fins de sensibilizacao do
exame, mostrou auséncia total de respostas desde a onda
I bilateralmente, tendo sido repetido o exame,
confirmando-se os resultados. Nao notamos alargamento
do microfonismo coclear no tracado da BERA. As emissoes
otoacusticas transientes e por produtos de distor¢ao
estavam presentes e consistentes bilateralmente, exceto
por uma queda em 6 e 8KHz nas emissdes por produto
de distor¢ao a esquerda.

Foi solicitada Ressonancia Nuclear Magnética de
Cranio que nao apresentou alteracoes.

DISCUSSAO

A neuropatia auditiva, até ha pouco tempo
desconhecida, tem sido, nos dias de hoje, cada vez mais
estudada e diagnosticada. Sabe-se que o diagnéstico de
Neuropatia Auditiva se faz através de uma auséncia ou
alteracao importante na BERA desde a onda I, juntamente
com a presenca de EOA normais. Sabe-se também que,
de uma forma geral, nesses pacientes, o reflexo do
estapédio encontra-se alterado e que, invariavelmente a
dificuldade de discriminacao vocal é uma das queixas mais
importantes'?. Todas essas caracteristicas sao encontradas
no caso apresentado. Além disso, os pacientes com
neuropatia auditiva possuem uma alteracao do efeito
supressor das emissdes otoacusticas provocado pelas vias
auditivas eferentes, teste esse que infelizmente nao
pudemos realizar.

A avaliacdo clinica da audicao, feita durante a
consulta, apesar de nao ser baseada em fatores rigidos,
nem tampouco fornecer dados quantitativos, deu-nos uma
idéia de como estava alterada a audicdo e a discriminacao
da paciente, principalmente na presenca de ruido
competitivo, apesar da audiometria trazida estar normal.

Figura 1. Audiometria realizada antes da primeira consulta.

Figura 2. Audiometria realizada apds a primeira consulta.
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A nova audiometria mostrou uma rapida evoluciao
do padrio audiométrico, com elevacio dos limiares,
principalmente em graves, perda assimétrica, maior a
esquerda, e uma piora da porcentagem de discriminacao
vocal quando se passou do teste com monossilabos para
o teste com dissilabos, indicando que a redundincia, que
¢ um fator facilitador na perda coclear, na neuropatia
auditiva leva a uma piora no reconhecimento. Isso ocorre
devido a perda do sincronismo neural das fibras auditivas
que acarreta uma severa alteracdo na habilidade do
processamento temporal prejudicando muito a discrimina-
cao da fala humana.*t

Pacientes com neuropatia auditiva podem apresen-
tar um microfonismo longo que, durante a realizacao da
BERA, pode ser confundido com uma possivel resposta
do nervo auditivo. A inversio da polaridade do estimulo,
por exemplo, a passagem de um estimulo condensado
para um rarefeito, acaba invertendo também a polaridade
das ondas se essas forem produto do microfonismo coclear,
mas ndo altera a polaridade se for resposta do nervo
auditivo. Esse método, de facil realizacao, deve ser sempre
usado como forma de sensibilizacao do exame e deteccao
de respostas mais confidveis. No caso apresentado nao
identificamos esse alargamento do microfonismo coclear.

Da mesma forma que o microfonismo coclear, as
emissdes otoacusticas também sao produto das células
ciliadas externas e por esse motivo encontram-se presentes
€ normais.

A Ressonancia Nuclear Magnética foi pedida para
descartar algum acometimento em tronco cerebral que
pudesse estar causando essa perda auditiva, ja que havia
uma perda com caracteristicas retrococleares. Como seria
de se esperar na neuropatia auditiva, o exame nao
apresentou alteragoes.

A presenca da Retinose Pigmentar, diagnosticada 6
anos antes do inicio dos sintomas auditivos e que nos
altimos 2 anos evoluiu de forma muito rapida, com perda
importante da acuidade visual € um fator agravante nessa
paciente, ja que aumenta a privacdo sensorial e modifica
a terapia convencional, requerendo um maior treinamento
da sensibilidade tatil.

Ha cerca de nove tipos de sindromes hereditarias,
a maioria de transmissio autossOmica recessiva, que
acometem o sistema auditivo e visual nos seus mais
diversos pontos, levando as mais diversas combinacoes
de perda auditiva e deficiéncia visual’.

A associa¢dao mais frequente de retinose pigmentar
e deficiéncia auditiva é encontrada na Sindrome de Usher,
uma doenca autossdmica recessiva, que € classificada em
quatro tipos, dependendo das caracteristicas da perda
auditiva, do acometimento vestibular ou nao, e da época
de inicio dos sintomas''. De uma forma geral, pela analise
histologica de ossos temporais desses pacientes, sabe-se
que o ganglio espiral pode estar envolvido em alguns

casos, mas ha um acometimento das células ciliadas
externas de forma muito frequente®.

A neuropatia auditiva é, em muitos casos, descrita
na literatura, acompanhando quadros de ataxias
hereditarias e de neuropatias periféricas como, por
exemplo, as Sindromes de Refsum, de Charcot-Marie-
Tooth, a Ataxia de Friederich, a Sindrome de Guillan-Barré,
sendo que em todas essas pode ocorrer o acometimento
optico concomitante?. Esses pacientes com neuropatias
periféricas nao-auditivas podem apresentar alteracoes dos
reflexos, alteracdes motoras e sensitivas, alteracoes de
marcha, movimentos coreicos, presenca de nistagmos e
vertigem?®.

Sabe-se, também, que o acometimento auditivo e
ocular pode preceder as outras neuropatias, com ou sem
distarbios do equilibrio e marcha, em muitos anos. Bogaert
& Martin (1974)%, em uma extensa revisao, citam um relato
de 1924 de uma paciente com retinose pigmentosa, que
com 10 anos iniciou um quadro de surdez progressiva e
que, com 34 anos, desenvolveu ataxia cerebelar. Starr e
colaboradores ao descreverem seus pacientes, com
neuropatia auditiva e periférica nao-auditiva, afirmam que
dois deles, com idade de 4 e 16 anos, os mais jovens, s6
apresentavam o acometimento auditivo, mas que muito
provavelmente o quadro periférico apareceria com o passar
dos anos. Essas afirma¢oes nos levam a interrogar se a
nossa paciente nao vird a desenvolver um quadro
semelhante, apesar de ainda nao haver nenhum sinal
clinico que indique isso.

Até esse momento, niao tivemos condicao de
diagnosticar nenhuma das sindromes citadas como
causadora dos sintomas observados, possivelmente por
faltarem dados a serem obtidos em avaliacdes neurologicas,
otoneurologica, eletromiogrifica e genética, que ainda nao
foram realizadas por razoes pessoais da paciente, niao
estando, portanto, descartada, a presenca de neuropatia
periférica extra-auditiva incipiente, na paciente e na sua
irma mais nova, portadora de retinose pigmentar.

COMENTARIOS FINAIS

O diagnéstico de neuropatia tende agora a ser feito
com maior freqiéncia, o que certamente trara beneficios
a inimeros individuos que anteriormente eram atendidos
equivocadamente, mas, ainda estamos distantes de
generalizar os conhecimentos e esclarecer as formas de
diagnoéstico mais completas de patologias auditivas nao
cocleares.

Tais conhecimentos, formas e diagndsticos
envolvem desde a procura de prevaléncias relativas a cada
uma — neuropatia e patologias centrais - até a elaboracao
de sistematicas diagnosticas que contenham a participacao
de dados otolégicos, neurolégicos e foniatricos, devido
as varidveis presentes nesse campo.
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E inegavel que ao lado de incertezas e dificuldades,

o acumulo de conhecimento trazidos por estudos de casos
e refinamentos na avaliacio das respostas auditivas
comportamentais e eletrofisiologicas, de deteccio de
emissoes da coclea, deverdo tornar cada vez mais distante
o tempo de diagnostico equivocados, imprecisos, em
pessoas com sintomas auditivos estranhos, com respostas
incongruentes nas diversas formas de avaliacao.
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