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O Projeto Diretrizes, iniciativa da Associagao Médica Brasileira, tem por objetivo conciliar informagoes
da drea médica a fim de padronizar condutas que auxiliem o raciocinio e a tomada de decisdo do médico.
As informagoes contidas neste projeto devem ser submetidas a avaliagdo e a critica do médico,
responsavel pela conduta a ser seguida, frente a realidade e ao estado clinico de cada paciente.
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DESCRIGAO DO METODO DE COLETA DE EVIDENCIA:

Arrevisdo bibliografica de artigos cientificos dessa diretriz foi realizada
na base de dados MEDLINE, Cochrane e SciELO. A busca de evidéncias
partiu de cenarios clinicos reais, e utilizou palavras-chaves (MeSH terms)
agrupadas nas sequintes sintaxes: universal newborn hearing scree-
ning, deafness, hearing loss, newborn, hearing impairment, language,
speech, infant, hearing loss, Connexins, Gap Junction Channel Proteins.

GRAU DE RECOMENDAGAO E FORGA DE EVIDENCIA:

A: Estudos experimentais ou observacionais de melhor consisténcia.

B: Estudos experimentais ou observacionais de menor consisténcia.

C: Relatos de casos (estudos ndo controlados).

D: Opinido desprovida de avaliagdo critica, baseada em consensos,
estudos fisiologicos ou modelos animais.

OBJETIVOS:

Orientar pediatras otorrinologistas e demais especialistas quanto &
perda auditiva no recém-nascido incluindo indicagdes para avaliagcao
auditiva, tipos de exames e evidéncias de beneficios que justificam,
bem como reabilitagdo da crianga portadora de deficiéncia auditiva.

CONFLITO DE INTERESSE:
0Os conflitos de interesse declarados pelos participantes da elaboracao
desta diretriz estdo detalhados na pagina 7.
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Perda Auditiva na Infancia

INTRODUCAO

Perda auditiva 6 a diminuigéo da audigéo em qualquer grau que
reduza a inteligikilidade da mensagem falada para a interpretagao
apura(].a ou para a aprendizagem. A deficiéncia auditiva ocorre em
1 a3 para cada 1000 nascimentos'3(D). Essa prevaléncia pode ser
ainda maior em determinadas condigées, poden&o cllegar a8 para
cada 1000 nascimentos. De etiologia complexa, a per(la auditiva
apresenta como causas tanto de origem genética como aclquirida,

sendo que, no Brasil, as causas adquiri&as ainda sio maioria 4HO).

Criangas com perda auditiva tém dificuldades com as habilida-
des de comunicagao verbal e néo—ver]:»al, aumento dos pro})lemas
de comportamento, climinuigé.o do bem-estar psicossocial e menor

escolaridade em comparagao com criangas as audigéo normal.

Na crianga, a perda auditiva tem peculiari&ac].es quanto a
causas, c[iagnéstico, e tratamento, que variam de acordo com a
faixa etaria. Isso deve ser do conhecimento dos pe(liatras, para
que se possam suspeitar e diagnosticar o quadro 0 mais rapi(la—
mente possivel. A atengdo desses proﬁssionais deve estender-se
desde o nascimento, em que predomina a surdez neurossensorial
pro£un(1a, até o periodo escolar, quando as criangas apresentam
aléf;'cits leves ou moderados, determinados por inﬂamag(’)es da

orelha média.

1. HA uM MOMENTO IDEAL PARA A AVALIACAO AUDITIVA DO
RECEM-NASCIDO?

Os seis primeiros meses de vida do recém-nascido sio decisi-
VOs para o seu desenvolvimento futuro e, por essa razao, fonoau-
diélogos, otorrinolaringologistas e pediatras tém se preocupaclo
com a promogao de campanhas de conscientizagao da populagéo
e dos proﬁssionais da satide sobre a importancia da i&entiﬁcagéo
e diagnéstico precoce da deficiéncia auditiva, seguido imedia-
tamente de medidas de intervengao médica e fonoaudiolégica.
A i(lentiﬁcagéo precoce das alteragées auditivas possibilita a
intervengao ainda no “perio&o critico” e ideal de estimulagio da

linguagem eda audigéo.
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Criangas portatloras de deficiéncia auditiva
submetidas precocemente aos servigos de in-
tervengao (ocorren(lo antes do primeiro ano de
Vida) apresentam resultados signi{'icativamente
melhores no voca})ulério, nas habilidades de
linguagem em geral, na inteligibilidacle da fala
e dos repertorios de fonemas, na sintaxe medida
pelo comprimento médio do enunciado e no

desenvolvimento socioemocional5(B)6(C)7(D).

A época ideal para a realizagé.o da avaliagé.o
auditiva no recém-nascido é, preferencialmente,
antes da alta hospitalar, composta pela triagem
auditiva neonatal (TAN)®9(D). A TAN permite
a &etecgéo de possiveis alteragées auditivas em
neonatos e lactentes, possiljilitanclo o cliagnés—
tico da perda auditiva antes do terceiro més de

vida e intervengao antes dos seis meses de idade.

E consenso estabelecido pelo National Insti-
tute o][Hea/t]fz (NIH) que a TAN seja feita com
as emissdes otoactisticas evocadas (EQAE),
método simples, de répicla realizagéio, que po&e
ser aplicado durante o sono {:isiolégico e nao
requer seclagéo, e os casos negativos sejam sub-
metidos a segun&a triagem confirmatéria com
o teste de Potencial Auditivo (BERA), teste
de alta sensibilidade que nado requer resposta
voluntaria. O modelo recomendado da triagem
auditiva neonatal universal inicia-se com as
EOAE e as conclusdes ou desfechos possiveis
sio: todos os recém-nascidos com resultados
positivos recebem alta, todos a.queles com re-
sultados negativos passam por outra triagem
no BERA; os casos nao confirmados no BERA
serdo agen&a&os para novo exame dentro dos seis
primeiros meses; e os casos confirmados serdo
agendados para ratificar a existéncia da surclez,

tipo e grau de comprometimento auditivow(B).

Estudo retrospectivo de dados coletados de
nascidos-vivos, no perioclo de quatro anos, de-
monstra o impacto positivo da implantagéo da
triagem auditiva neonatal universal, com queda
de 8,7 meses para 3,5 meses da média de idade
da conﬁrmagéo da perc].a auc].itiva, bem como
redugao de 13,3 para 5,7 meses para a idade da
adaptag&o do apareﬂlo de ampliﬁcagéo sonora

individual"! (B).

Recomenclagéio

Todos os recém-nascidos devem ser subme-
tidos & TAN até um més apés o nascimento e
todas as criangas com deficiéncia auditiva devem

ser identificadas antes dos trés meses.

2. QUAL RECEM-NASCIDO NECESSITA SER
AVALIADO AUDITIVAMENTE?

No recém-nascido e no lactente, a perda
auditiva pode se originar de causas pré, peri
ou pés-natais. Os principais fatores pré-natais
sao: heranga genética, malformag(‘)es da orelha
interna, infecgc‘)es congénitas (ruhéola, citome-
galovirus, herpes simples, toxoplasmose e sifilis),
uso gestaciona] de substancias teratogénicas
(talidomi(la, alcool e cocaina) e medicamentos
ototéxicos. Com relagéo aos fatores genéticos,
cabe aqui salientar que metade dos casos de surdez
congénita é origindria dessa causa, sendo que
desses, 77% sio herdados de modo autossdmico
recessivo, 15 a 22% herdados de modo autosso-

mico &ominante, 1% 1iga&os ao cromossomo X e
menos de 1% de heranga mitocondriallz(C) B(D).

Os fatores perinatais associados a perda audi-
tiva abrangem: anoxia; prematun'clade com peso
abaixo de 1.500 gramas; hiperl)i]irrul)inemia;
traumatismo craniano e trauma sonoro. Por ﬁm,

os fatores pés-natais relacionados a per(la auditiva
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compreentlem causas metabolicas (hipo’cireoidis—
mo, &ial)etes), infecgées virais (ml)éola, varicela-
zoster, inﬂuenza, virus da caxuml)a, citomega-
lovims), meningite l)acteriana, encefalite e otite
média cronica. Outras causas menos frequentes,
como Aoengas autoimunes, acidose tubular renal

e neoplasias, também estio relacionadas.

Em torno de 40% a 50% dos neonatos nao
apresentam critério de risco para deficiéncia
auditiva. Por essa razdo, a TAN, realizada so-
mente nas criangas que apresentem tais carac-
teristicas, identifica apenas 50% dos deficientes
aucli’civos”(A)lS(D). Estudo realizado no Brasﬂ,
incluindo criangas e adolescentes, com o intuito
de analisar as principais causas de per&a auditi-
va, nao pocle determinar em 36,6% dos casos a

etiologia da deﬁciéncia‘L(C).

Nas TAN, estudos epitlemiolégicos demons-
tram predorninéncia das perdas neurossensoriais,
responsaveis por 87,3% dos diagnésticos de perda
auditiva. H4 boas evidéncias de que os testes de
TAN sio altamente precisos e levam a iclen’cificagéo
e ao tratamento precoce de criangas com pertla
auditiva. Comparando-se a TAN universal com
a triagem auditiva seletiva (criangas de risco para
a deficiencia auclitiva), para cada 10.000 recém-
nascidos Jcriados, a triagem universal identificaria 7
casos diagnosticados aos 3 meses de idade (1 com
fatores de risco e 6 sem fator de risco), enquanto que

a triagem seletiva identificaria apenas 1 caso’(D).

Recomendag&o

@) &iagnéstico de per&a auditiva, assim
como estabelecimento do grau e tipo, baseia-
se, sohretuclo, na histéria atual e pregressa
enfocada na pesquisa de fatores de risco
gestacionais, peri e pés-natais, no histérico

de doengas infecciosas, avaliagéo otorrinola-
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ringolégica e nos testes au(liolégicos. A reali-
zagao da triagem auditiva de forma universal,
ou seja, de todos os recém-nascidos (com ou
sem risco para deficiencia auditiva), seguida
da reabilitagéo precoce, constitui-se como
forma icleal, sendo preconizacla por todos os

pro{'issionais da rea.

Nos casos de per(la auditiva ndo-sindrémica de
etiologia indeterminada, em que exista ou ndo his-
téria familiar de deficiencia auditiva permanente
na infﬁncia, consanguiniclacle parental, anomalias
cranio—)taciais, sinais ou sfndromes associadas a
deficiencia auditiva condutiva ou neurossensorial,
doenga neurodegenerativa ou neuropatia sensério-
motora orienta-se proceder a realizag&o da avalia-
Gdo genética. Apesar da imensa heterogeneidade
genética, o teste de escolha seria a iclentificagio da
mutagao 35delG no gene da conexina 26 (GJB2
-Cx26), em virtude da elevada frequéncia de por-
tadores em populagées europeias, americana e da
Oceania, e por corresponcler a aproximadamente

metade dos casos de perda auditiva autossémica
recessiva néo—sindrémicaw(B)17'18(C)19(D).

3. QuaAis SAO OS INDICADORES DE RISCO PARA
DEFICIENCIA AUDITIVA SENSORIO-NEURAL
NO RECEM-NASCIDO?

Nos pafses desenvolvidos, aproxima(lamente
uma de cada 1.000 criangas apresentam defici-
éncia auditiva grave ou pro{;uncla ao nascimento
ou durante a infancia. Cerca de 60% dos casos
tém etiologia hereditéria, 30% sao aclquiridos

e 10% icliopa’.ticoszo(D) .

Vérios sdo os estudos que identificam os
fatores de risco para perda autlitiva, sendo os prin-
cipais indicadores de risco paraa deficiancia audi-

tiva congénita de inicio tardio ou progressivo, des-
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critos na literatura especializacla, a ocorréncia de
qualquer um dos fatores abaixo® (B)*?3(C)*(D):

* Preocupagao dos pais ou responsaveis
com o desenvolvimento da crianga, da
audigéo, fala ou linguagem ;

* Histéria de casos de surdez permanente
na famﬂia, com inicio desde a inféncia,
sendo assim considerado como risco de
hereditariedade. Os casos de consangui-
nidade devem ser incluidos nesse item;

¢ Permanéncia na unidade de terapia
intensiva neonatal por mais de cinco
dias ou qualquer uma das seguintes
concligées, indepenclente do tempo de
permanéncia na UTI: Ventilagéo extra-
corporea; Ventilagéo assisticla; exposigao
a flrogas ototoéxicas, como antibiéticos
aminoglicosideos ou diuréticos de alga;
hiperloilirrubinemia; andxia peri—natal
grave; Apgar neonatal 0 a 4 no primeiro
minuto ou 6 no quinto minuto; peso ao
nascer inferior a 1.500 gramas; pré-ter-
mo ou pequeno para idade gestacional;

° Infecgc’)es congénitas (toxoplasmose,
rul)éola, citomegalovirus, herpes, sitilis
¢ imunodeficiéncia aclquiri(].a);

¢ Anomalias craniofaciais envolvendo
orelha e osso temporal;

¢ Sindromes genéticas que usualmente
expressam deficiéncia auditiva (como
Wardenl)urg, Alport e Penclred);

¢ Disttrbios neuro&egenera’dvos (ataxia de
Friedreich e sindrome de Charcot-Marie-
TOOt}l) ;

° Infecgées bacterianas ou virais pés-natais
comprovadas, como citomegalovirus,
herpes, sarampo, varicela e meningite;

¢ Traumatismo craniano;

»  Quimioterapia;
> Otite média recorrente ou persisten-

te por pelo menos trés meses.

Portanto, a identi{'icagéo dos indicadores de
risco dos neonatos e lactentes torna-se impor-
tante para o seu monitoramento, possi})ilitando
o acompan]namento audiolégico e o direciona-
mento das agoes de prevengao e promogao a

satde auditiva.

Recomendagéo

A maioria das criangas com perda auditiva
congénita é identificada pela TAN, no entan-
to, a perda auditiva pode ser de infcio Jcardio,
progressiva ou adquiricla. Por essa razdo, a
presenga de um ou mais indicadores de risco
demanda uma avaliag&o audiolégica completa
entre 24 e 30 meses de idade, independente
do resultado da TAN.

4. QuAIs SAO AS INDICACOES DAS EMISSOES
oToAcUsTIcAs EvOocADAs (EOAE) E po
POTENCIAL EVOCADO AUDITIVO DE TRONCO
eNcerALico (PEATE)?

Os métodos de triagem auditiva utilizados
em recém-nascidos sio as EOAE e os poten-

ciais evocados auditivos de tronco encefélico

(PEATE).

As EOAE sio o registro da energia sonora
gerada pelas células ciliadas externas da orelha
interna em resposta aos sons. Avalia-se a inte-
griclacle das células ciliadas externas da céclea.
O PEATE ¢ método eletroﬁsiolégico que avalia
a integridacle neural das vias auditivas até o
tronco cerebral. Constitui método okjetivo,
nao-invasivo e inécuo, que pode ser utilizado
em recém-nascidos e criangas pequenas. ]:‘:
excelente para TAN,, entretanto tem a des-
vantagem de nao fornecer um limiar a todas as
frequéncias sonoras. Mesmo uma crianga com

auséncia de respostas a esse tipo de exame pode

Perda Auditiva na Infancia
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apresentar respostas auditivas em testes que

avaliem todas as frequéncias sonoras.

As EOAE poclem ser utilizadas em
recém-nascidos sem indicadores de risco para
deficiencia au(litiva, assim como os PEATE.
Para as criangas com indicadores de risco para
deficiencia auclitiva, recomenda-se a utiliZagio
dos PEATE, pois além das perdas auditivas
cocleares, & possivel a identiﬁcagéo de distar-

bios auditivos neurais, como o espectro da
neuropatia auditivazs(B)z‘L'Z("m(D) .

Os indices de falha podem variar de 5% a
20%, quan(lo a triagem é realizada com EOAE
nas primeiras 24 horas de vida, caindo para 3%
quando realizado entre 24 ¢ 48 horas de vida.
Indices inferiores a 4% sdo geralmente obtidos

quando se utiliza o PEATE ou a coml)inag&o
dos dois métodoszS(B).

Recomendagao

Em recém-nascidos sem indicadores de risco
para deficiancia auditiva, pode-se utilizar tanto as
EOAE como os PEATE. Para os recém-nascidos
com indicadores de risco para deficiancia aucli‘civa,
recomenda-se a utilizagéo dos PEATE. Os me-
nores indices de falha ocorrem quando a triagem

¢ feita entre 24 e 48 horas.

5. ApPOS CONFIRMACAO DO DIAGNOSTICO DE
DEFICIENCIA AUDITIVA NEUROSSENSORIAL
NO RECEM-NASCIDO, QUAL E O CAMINHO
A SER SEGUIDO?

A estimulagéo auditiva precoce, seja por meio

do apareﬂlo de ampliﬁcagéo sonora individual ou

do implante coclear, éfundamental para a estimu-
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lagéo da via auditiva, com importante impacto na

aquisigao dafalaeda linguagem5(B)6(C)T'9’2() (D)

Na avaliagéo dos efeitos do diagnéstico pre-
coce da deficiéncia auditiva no recém-nascido
e do impacto no desempenho da fala e da lin-
guagem observam-se cliferengas signiﬁcativas.
Criangas identificadas precocemente tém melho-
res escores de linguagem receptiva e expressiva,
repertério de Vocal)ulério, inteligibiliclacle da
fala, ntimero de consoantes simples cli)teren’ces,
de consoantes complexas, ntimero total de pala—

vras inteligfveis e ntimero de palavras diferentes

produzidas30'31 (B).

Nas criangas com deficiéncia auditiva per-
manente, a leitura, a comunicagdo e as habili-
dades de idioma estdo altamente relacionadas.
A implantag&o daTANea conﬁrmagéo precoce
da deficiencia auditiva permanente resultam em
melhor leitura e habilidade de comunicagao em
criangas na escola priméria”?(D).

Recomenclag&o

A crianga e a familia devem ter direito
ao imediato acesso ao tratamento médico e
intervengao fonoaucliolégica. As medidas de
tratamento médico e intervengao fonoaudio-
légica devem respeitar as necessidades e opgdes
dos pais ou responsaveis pelos neonatos, com a
possiloili(lade de oferta de diferentes al)ordagens e
métodos &isponiveis, desde que tenham respaltlo
cientifico e tecnolégico.

CONFLITO DE INTERESSE

Né]arega M: recebeu honorarios por apresenta-
gdo em palestras pa’crocinaclas pela empresa Glaxo

Smithkline Beecham.
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