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Definições

• Distúrbios auditivos relacionados à disfunção na
sinapse entre as CCI e o Nervo Auditivo, ou no próprio
nervo;

• Evidências clínicas de funcionamento normal das CCE;

• Dificuldades na compreensão da fala;

• Limiares auditivos para tons puros e de detecção da 
fala que podem variar entre a normalidade e similares
às perdas auditivas severas;

• Dificuldades no processamento auditivo temporal
(mudanças rápidas em um período de tempo)



Características

• Sem dificuldades auditivas aparentes, porém
com testes audiológicos alterados;

• Sem queixas auditivas, porém com queixa na
compreensão da fala;

• Dificuldades na presença de ruído;

• As habilidades auditivas podem se mostrar
flutuantes ou transitórias;

• Em crianças pode afetar o desenvolvimento
da linguagem e acadêmico;



 Pesquisadores apresentam um 
grupo de 10 pacientes com

resultados audiológicos compatíveis
com um distúrbio do VIII Par Craniano

 Evidências de células ciliadas externas
com funcionalidade normal;

Presença de EOA e 
Microfonismo Coclear

 PEATE com evidências de 
anormalidade nas vias auditivas;

Respostas ausentes ou muito
alteradas

 Audiometria tonal de
normal a profunda

com diferentes configurações

 Inteligibilidade de fala imompatível
com os resultados da audiometria tonal



1988, estudo com 8 crianças



Ear & Hearing, 1999

• Estudo com 20 crianças de maior risco
mostra uma prevalência maior do que

a esperada em crianças
0,23%

• Resultados variados de 
audiometria

e percepção de fala;

• Algumas crianças com resultados
aceitáveis nos testes de 

percepção de fala,
se beneficiaram do uso de AASI



 ENA afeta a sincronia neuronal, sem afetar a função de amplificação da orelha interna.
 Relatam ouvir, porém não conseguem compreender a fala.

 Testes psicofísicos mostram que o reconhecimento de fala pobre está relacionado a uma
Importante alteração no processamento temporal.
 Importância da sincronia neuronal para a percepção auditiva, 
incluindo o reconhecimento da fala.



 Estudo com 67 pacientes;
 Grande variação

 Habilidades para identificar
mudanças temporais;
 Idade de início;
 Presença de patologias periféricas;
 Etiologia;
 Nas respostas fisiológicas;
 Nas respostas à Av. Comportamental;

 Locais afetados:
 Disfunção das CCE;
 Sinapses da CC e Nervo Auditivo;
 Fibras do Nervo Auditivo;
 Mielinização e Axônios;

2000



 22 crianças
 Etiologias do ENA
 Fatores Genéticos; História Familiar de DA
 Hiperbilirrubinemia; Prematuridade;Drogas ototóxicas; Ventilação Mecânica; 
 Paralisia Cerebral;



2003, DESCRIÇÃO OTOF
4 famílias com 2 ou mais filhos



2003, TERMINOLOGIA
NEUROPATIA AUDITIVA/
DESSINCRONIA AUDITIVA



Terminologia

• Neuropatia Auditiva, Starr – 1996

• Dessincronia Auditiva, Berlin et al. – 2001; Rapin
e Gravel – 2003

• Espectro da Neuropatia Auditiva (ENA) ou
Distúrbios do Espectro da Neuropatia Auditiva
(DENA), Como, NHS – 2008

• Diretrizes (Guidelines for Identification and 
management of Infants and Young Children with 
Auditory Neuropaty Spectrum Disorder, 
Northern, J - editor) – Hayes e Sininger (2008)



Northern, J - editor – Hayes e Sininger (2008)



Tipos

• Tipo I – Pré-sinaptico
• Tipo II – Pós-sinaptico
• Starr et al. – 2004

• Local de lesão
• Nervo auditivo ou CCI e sinapses
• Distúrbio do Nervo Auditivo
• Distúrbio Auditivo sináptico
• Starr et al. - 2008



Terminologia

• Continuar utilizando “Neuropatia Auditiva” já
reconhecido por pacientes, familiares e 
profissionais;

• Habilidades auditivas e de linguagem com 
grande variação de sintomas;

• O termo "Espectro” poderia expandir o 
conceito do distúrbio em termos de locais
acometidos, além do próprio nervo auditivo;



Desafios

• Cada indivíduo com o ENA deve ser
considerado de forma única, devido à grande
variação de dificuldades relatadas;

• Os testes audiológicos não podem predizer o
grau de dificuldade apresentado por cada
indivíduo;

• A intervenção aplicada às PANS nem sempre
se adequa ao indivíduo com ENA;



DIAGNÓSTICO
Bateria de Testes

• Emissões Otoacústicas Evocadas (EOA)
• EOA-T e/ou EOA-PD –
• EOA podem estar ausentes pela presença de alterações de 

orelha média, principalmente em crianças;

• Pesquisa de presença/ausência de Microfonismo Coclear
(MC)

• PEATE/BERA com cliques em 80-90 dBnNA
• Estímulos com polaridade invertidas (condensado e 

rarefeito)
• Comparar com os resultados obtidos com os tubos do fone

de inserção clipados.











PEATE/BERA

• Ausência de respostas; sem registro de ondas
I, III e V;

• Presença de ondas com tempo de latência
precoces (ondas I ou III); MC?

• Sincronia pobre com atraso de tempo de 
latência da onda V;



ENA x Perda Descendentes

• Diagnóstico diferencial

• Ambos podem ter MC;

• Ambos podem ter EOA alteradas ou
parcialmente presentes;

• PEATE/BERA alterado

• Complementar PEATE com FE









Testes Adicionais

• Pesquisa dos Reflexos Acústicos;

• Ausentes ou alterados;

• Para crianças abaixo de 6 meses de idade, tom 
teste de 1000Hz;



Testes Adicionais

• Pesquisa da Supressão das EOA;

• Pequena aplicação na clínica audiológica;

• Pode ser um complemeno em indivíduos com 
EOA presentes;



Supressão EOA

• Pesquisa em 60 dBNPS

• Cliques lineares

• Com e sem presença de ruído (white noise)

• Ruído de 60 dB

• Sistema Olivo-Coclear Medial (OCM)



Avaliações Necessárias

• Avaliação ORL

• Avaliação Audiológica

• Avaliação de Desenvolvimento

• Estudo Genético

• Avaliação Oftalmológica

• Avaliação Neurológica

• Avaliação de Linguagem



Amplificação

• O PEATE/BERA não deve ser o parâmetro para
a amplificação;

• Resultados da Audiometria Tonal, Detecção e 
Reconhecimento de Fala, e Observação do 
Comportamento Auditivo devem dar suporte
aos ajustes da  amplificação;

• Monitoramento devido à flutuação;

• Uso do FM pode contribuir;



2002, Ear & Hearing

 18 crianças – ENA
 Habilidades de percepção da fala com sem AASI;
 Cortical Event Related Potentials (ERPs) em ENA;

 50% das crianças – ASSI e ERPs



1999, 1 criança IC

2001, 5 crianças IC



2006,

 AUSÊNCIA OU DEFICIÊNCIA 
NO NERVO COCLEAR



2007



• 260 PACIENTES;
• 85 AASI
• 49 IC
• 5% AUDIÇÃO NORMAL
• 15% RELATARAM BENEFÍCIOS 

COM AASI
• 85% RELATARAM BENEFÍCIOS NA 
• PERCEPÇÃO DA FALA COM IC





TANU

• Protocolos diferenciados para neonatos com e 
sem IRDA;

• EOA para crianças sem IRDA;

• PEATE/BERA para crianças com IRDA;

• IRDA – Maior probabiidade de ENA

• Reinternação – nova triagem
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