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Neuropatia auditiva, diagnostico y manejo audioldgico

Auditory neuropathy / dyssychrony, assessment and audiologic management
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RESUMEN

Los hallazgos clinicos que definen una neuropatia/des sincronia (NA/DA) son la
integridad de las células ciliadas evidenciado, mediante la presencia de emisiones
otoacusticas evocadas (EOAe) y/o la presencia de potenciales microfénicos cocleares
(PMIC), junto con la ausencia de actividad neural evocada a nivel del VIII par craneano
(potencial de accion compuesto) y tronco cerebral (potencial evocado auditivo de
tronco (PEAT)). Las condiciones clinicas relacionadas con una NA/DA incluyen a la
hiperbilirrubinemia, enfermedades neurovegetativas (efjemplo ataxia de Friedreich),
sindrome de Charcot-Marie-Tooth asi como otras neuropatias sensoriomotoras, desor-
denes mitocondriales y neuropatias isquémica-hipdxicas como resultados de asfixia.

El desarrollo de las habilidades auditivas y comunicacionales pueden estar comprometidas
en forma importante en los nifios con aparicion prelingual de una NA/DA, mayor es atin este
compromiso al no existir un perfil prondstico preestablecido del desarrollo y resultados en el
tratamiento de este desorden. En la actualidad existen mdiltiples estudios en donde se ha
observado que hasta 50% de los pacientes con NA/DA presentan algtin grado de beneficio al
usar audifonos por lo que se sugiere que sistemas de amplificacion como los audifonos o
incluso implante coclear deberian ser el primer paso en el proceso de (re)habilitacion.

Palabras clave: Neuropatia auditiva, des sincronia auditiva, desorden del espectro
de neuropatia auditiva, hipoacusia neural, hipoacusia en neonatos de riesgo, potenciales
evocados de tronco.

ABSTRACT

The clinical findings that define an auditory neuropathy/dyssynchrony (AN/Dys) are the
integrity of the outer hair cells demonstrated by the presence of evoked otoacoustics
emissions (OAEe) and/or the presence of cochlear microphonic potential (CMP) along with
the absence of neural activity evoked at level of VIII nerve (action potential compound) and
brainstem (Auditory Brainstem Response, ABR). The clinical conditions related to an AN they
include hiperbilirrubinemia, neurodegenerative diseases (eg ataxia of Friedreich), Charcot-
Marie-Tooth syndrome as well as other sensoriomotor neuropathies, mitocondrial disorders
and hypoxic neuropathy as perinatal asphyxia.

The development of the auditory and communicational abilities can be compromise
in children with prelingual onset of an AN/Dys, the development and results of treatment
of this disorder is still this commitment when not existing a profile prognosis. At the
present time multiple studies have been observed that until a 50% of the patients with
AN present some degree of benefit using hearing aids, reason why it suggests
amplification systems as the hearing aids or even cochlear implant would have to be the
first step in the process of (re) habilitation of these patients.

Key words: Auditory neuropathy, Neural hearing loss, Auditory evoked potentials,
Auditory Dyssynchrony. Hearing loss in high risk newborns.
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INTRODUCCION

El término “neuropatia auditiva” (NA) fue utilizado
por primera vez por audidlogos y médicos como
Starr, Picton, Sininger, Hood y Berlin en la década
de los 90. Estos describieron hallazgos en pacien-
tes que presentaban una pérdida auditiva con la
presencia de emisiones otoaclsticas evocadas
(EOAe) y ausencia o anormalidad severa de los
potenciales evocados auditivos de tronco (PEAT).
La mayoria de estos pacientes presentaban dificul-
tades en la comprension del habla particularmente
en presencia de ruido’.

En la actualidad es posible la diferenciacién de
un NA de una pérdida auditiva coclear gracias al
uso sistematico de los PEAT y de las EOAe como
herramientas de evaluacion audioldgica. Se ha
sugerido el término des sincronia auditiva, pérdida
auditiva neural, entre otras denominaciones?. Re-
cientemente en la conferencia internacional cele-
brada en Como, Italia (Newborn Hearing Screening
Conference, junio 2008) se establecio el término
“Desorden del espectro de neuropatia auditiva
(DENA)” tratando de describir su heterogeneidad y
naturaleza multifactorial’. En la presente revision
se utilizard el término neuropatia auditiva/des sin-
cronia (NA/DA) considerando que son términos
ampliamente conocidos y el cambio de nomencla-
tura ain no se ha masificado.

El término NA/DA permite describir un desor-
den auditivo en el cual la funcién de las células
ciliadas externas (CCE) se encuentra conservada
no asi la transmision aferente de la via auditiva‘.
Esta indemnidad puede ser demostrada mediante
EOAe o con la presencia del PMIC, mientras que las
alteraciones en la transmision neural o sincronia se
manifiestan en la ausencia de actividad neural
(potencial del accién del nervio, PA) o PEAT. La
audicion periférica en estos pacientes (umbrales
auditivos) puede situarse entre rangos de normali-
dad hasta pérdidas auditivas profundas’.

Patrones de NA/DA

Los hallazgos clinicos que definen una NA/DA son
la integridad de las células ciliadas mediante la
presencia de EOAe y/o la presencia de PMIC junto
con la inhabilidad de registrar la actividad neural
evocada a nivel del VIII par craneano y tronco
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cerebral. Desde el punto de vista electrofisiol6gico
este perfil es denominado “retrococlear”, sin em-
bargo el sitio de origen exacto y mecanismo pato-
l6gicos involucrados ain no han sido
determinados de todo. Otro hallazgo clinico con-
sistente de una NA/DA es la presencia de una
hipoacusia permanente o fluctuante, estudio
imagenolégico normal, ausencia de reflejo aclstico
y déficits en la discriminacién y/o percepcion
auditiva la cual no esta en relacion con los umbra-
les audiométricos®S.

La aparente buena funcionalidad de las células
ciliadas distingue a las NA de una pérdida auditiva
sensorial o sensorioneural. En la mayoria de los
casos de pérdidas adquiridas o congénitas, las CCE
se encuentran mas afectadas que las células ciliadas
internas (CCl) asi como pueden estar ambas altera-
das o presentar un dafio en su desarrollo (como las
displasias cocleares). Esta aparente buena
funcionalidad de las CCE en conjuncién con una
pérdida auditiva importante asi como habilidades de
discriminacion descendidas, hacen que las caracte-
risticas de la NA/DA sean paradéjicas’.

La disminucidn de la sensibilidad auditiva pue-
de ser el resultado de alteraciones en diferentes
sitios a través de la via auditiva periférica o central.
La forma mas comln de una pérdida auditiva
permanente es el resultado de una anormalidad a
nivel de la cdclea, pudiéndose relacionar con una
pérdida o mal funcién de la CCI, pérdida o mal
funcién de la amplificacion coclear (el cual se
piensa que reside en la electromotilidad de las CCE
que depende de prestina y proporciona un aumen-
to en la sensibilidad auditiva de hasta 60 dB)’ o la
disrupcion de la CCl conocido como potencial
endococlear. El déficit auditivo coclear, en general
se refiere a una pérdida sensorial, afeccion del oido
interno, que afecta a las CC*°.

Etiologia y patologia

Se han propuesto posibles explicaciones de los resul-
tados electrofisiolégicos y conductuales: una
disfuncién que afecta la sinapsis entre las CCl y las
fibras nerviosas auditivas tipo 1, una falla en las
transmisiones de las CCI, desorden en las células del
ganglio espiral o desmielinizacion de la via auditiva o
dafo especifico en las poblaciones neuronales de la
via auditiva o desmielinizacién del nervio auditivo, se



NEUROPATIA AUDITIVA / DES SINCRONIA, DIAGNOSTICO Y MANEJO AUDIOLOGICO - O Cafiete

han propuesto como posible explicacion de los resul-
tados audiomeétricos y elecrofisiol6gicos*®.

Las condiciones clinicas relacionadas con una
NA/DA incluyen a la hiperbilirrubinemia, enferme-
dades neurovegetativas (ejemplo ataxia de
Friedreich), sindrome de Charcot-Marie-Tooth asi
como otras neuropatias sensoriomotoras, desor-
denes mitocondriales, neuropatias isquémica-
hipbxicas resultados de asfixia*58.

Hiperbilirrubinemia

Los niveles excesivos de bilirrubina (producto del
metabolismo de los gldbulos rojos), la cual es asocia-
da a lainmadurez hepética en los recién nacidos (RN)
puede llegar a ser toxica para el sistema nervioso
central (SNC), produciendo dafios neurol6gicos im-
portantes?. La mayoria de los RN en sus primeros
dias de vida, transitoriamente alcanzan niveles eleva-
dos de bilirrubina no conjugada en sangre, concentra-
ciones cercanas 0 superiores a 20 mg/dl de
bilirrubina no conjugada podria tener efectos toxicos
produciendo una pérdida auditiva®, cuando estos
valores son superados se han descrito anormalidades
tanto temporales como permanentes en los PEATSs,
incluyendo la elevacion del umbral electrofisioldgico
del PEAT y latencias prolongadas interondas I-V'°,
esto sugiere que tanto el sistema auditivo periférico
como central son altamente vulnerables a esta noxa®.
Los ndcleos del tronco incluyendo los nicleos
cocleares, complejo olivar superior, lemnisco lateral,
cuerpo trapezoide y coliculo inferior pueden verse
afectados con esta condicion™.

Algunos de los primeros casos de NA se presenta-
ron en nifios y adolescentes que presentaron una
hiperbilurribinemia y Kernicterus neonatal. La
hiperbilirrubinemia da cuenta de la mitad de las causas
de NA/DA en algunas series*. No debemos olvidar que
para este cuadro existe una remision espontanea de los
sintomas*™. No existen factores prondsticos para tal
remision, ocurriendo ésta en un pequefio nimero de
casos reportados. Cabe sefialar que la
hiperbilirrubinemia no sélo es un factor de riesgo para
una NA/DA sino también de hipoacusia sensorial*®.

Agentes infecciosos

Los casos de NA/DA relacionados con causas
infecciosas ha sido sugerido en un niimero peque-

fio pero no despreciable de casos en la literatura
reciente. Se ha podido observar en algunas series
que procesos infecciosos virales estaban
involucrados en el 10% de 67 pacientes que pre-
sentaron NA/DA®. Detalles especificos sobre la
etiologia no fueron presentados en estos sujetos,
pero existen otros estudios reportados como sa-
rampion y meningitis, las cuales pueden ser aso-
ciadas a una NAS.

Neuropatias sensoriomotoras hereditarias y
otros desdrdenes neurodegenerativos

Una NA/DA puede presentarse como parte de
un desorden neuropdatico generalizado. Las
neuropatias motoras y sensoriales como el sin-
drome Charcot-Marie-Tooth (Tipo | & I1) mues-
tran una alta proporcion de casos de NA/DA. El
sindrome de Charcot-Marie-Tooth es un desor-
den genético el cual involucra una degenera-
cion de la vaina de mielina, la cual se relaciona
con una anormalidad en la proteina 22 (PMP-
22) de la mielina cuyo gen se ubica en el
cromosoma 17p 11.2 o en la maduracion del
gen MPZ (1q 22.3). La pérdida de los axones de
las porciones distales de los nervios periféricos
también ha sido reportado en esta condicion.
Las respuestas de los PEAT pueden estar au-
sentes o0 ser muy anormales’?®.

En una serie de 11 pacientes (nifios y adul-
tos) que presentan NA/DA, en que la mayoria de
ellos presentaban signos clinicos y electro-
fisioldgicos de otras neuropatias en otros ner-
vios periféricos®. Se ha podido observar
sintomas de NA/DA en pacientes que presentan
el sindrome de Charcot-Marie-Tooh tipo | &
[124 asi como también en otras neuropatias
motoras hereditarias circunscritas a grupos fa-
miliares especificos.

Neuropatia isquémica-hipdxica

Recién nacidos de prematurez extrema presentan
un alto riesgo para un ndmero importante de
secuelas neuroldgicas, incluyendo neuropatias vi-
suales y auditivas. Los eventos isquémicos-
hipoxicos pueden afectar las dreas corticales y
subcorticales de las vias auditivas asi como en la
coclea’.
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Otros de origen genético

La mutacion DFNB9 produce una pérdida auditiva
prelingual (autosdmica recesiva) muestra patrones
tipicos de una NA, es decir, ausencia de ondas en el
PEAT en presencia de EOAs, las cuales pueden
deteriorarse en el tiempo. Esto seria causa de una
mutacion del gen OTOF, el cual codifica a la proteina
otoferlina. Esta proteina se encuentra presente en la
cdclea, vestibulo y cerebro™™. Dentro de la coclea
este gen se expresa principalmente en la CCl y en
menor proporcién en las CCE. Esta corresponde a una
proteina citosdlica que estaria involucrada en la fusion
de las vesiculas sindpticas en la membrana
plasmatica mediada por Ca++. Esta deficiencia en los
canales de Ca++ (al menos en modelos animales) se
caracteriza por el bloqueo completo de la transmisién
sinaptica de las CCl, asociandose a una reduccién de
las neuronas del ganglio espiral. En contraste las CCE
a nivel basal de la coclea preservarian su morfologia.
Debido a lo anterior se postula que la lesién primaria
en una NA/DA secundaria a una mutacién de OTOF
seria a nivel de las CCl siendo también las CCE
afectadas pero en menor medida debido a la menor
expresion de este gen, siendo ésta la explicacion de la
presencia de EOA provocadas en estos pacientes''*,
Una deficiencia en las zonas activas presinapticas de
las CCI afectaria la rapidez de la exocitosis de vesicu-
las sindpticas y sincronia de la activacion sinaptica de
las neuronas del ganglio espiral. Datos obtenidos en
modelos animales (ratones) sugieren que Ila
disfuncion sindptica causada principalmente por una
disminucién en las sinapsis de las CCl, podria com-
prometer la sincronizacion de las sefiales y habilidad
de las neuronas del tronco para detectar diferencias
interaurales del tiempo, funcién que recae principal-
mente en el tiempo de liberacién de las vesiculas
sinapticas en la sinapsis de las CCI'2.

Neuropatia auditiva sensible a temperatura

Existen 3 casos reportados en nifios que presentaron
pérdidas auditivas severas a profundas junto con una
pérdida de los PEATs, con mantencién de EOAs en
estado febril. Este efecto dependiente de temperatura
es similar a los efectos de exacerbacion visto en
pacientes que presentan esclerosis muiltiple cuando la
temperatura corporal aumenta, esto sugiriera que los
sintomas auditivos son producto de un desorden de
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desmielinizacién (con el concomitante blogueo de la
conduccion nerviosa)*'. Asi mismo se han descrito
pacientes con mutaciones en el gen OTOF que presen-
tan caracteristicas descritas con anterioridad por Starr'®,

Epidemiologia de la neuropatia auditiva

Edad de aparicién de los sintomas

Edad de aparicion de una pérdida auditiva producto
de una NA/DA se puede clasificar en 2 grupos
distintivos; aquellos que presentan los sintomas
desde la infancia, y aquellos quienes desarrollan tal
condicién en su adolescencia o adultez tempra-
na>". En la actualidad gracias al uso de técnicas
como el PEAT y EOAs es posible diagnosticar
apropiadamente las NA/DA en la poblacién
pediatrica (generalmente gracias a la implementa-
cion de programas de pesquisa auditiva)>'2.

Prevalencia
Debido a que las causas de una NA/DA son variadas,
es dificil estimar la prevalencia de este desorden
auditivo ademas existen pocos estudios a gran escala
que metodolégicamente estén bien realizados
(muestreo, protocolos de evaluacion, etc.) que permi-
tan realizar estimaciones mas precisas al respecto.
En la actualidad las estimaciones se basan princi-
palmente en la poblacion que presenta uno o mas
factores de riesgo de presentar una pérdida auditiva®.
Se ha estimado en algunas investigaciones que 1 de
cada 200 pacientes con alguna pérdida auditiva pre-
sentan hallazgos en el PEAT inconsistentes con los
tonos puros del audiograma®. Algunos autores han
determinado que la prevalencia de una NA/DA es de 1
en 433 en un grupo de 5.199 infantes que presentaron
factores de riesgo auditivo al momento de nacer, éstos
presentaron ausencia de PEAT, con presencia de EOAy
PMIC*. En una cohorte de 109 nifios con pérdida
auditiva permanente de al menos un grado moderado
(identificados en el programa de pesquisa auditiva de
recién nacidos de riesgo) se encontré la presencia de
una NA en 11% del total. Algunos investigadores han
observado series en donde 5 de 111 nifios con una
pérdida auditiva permanente pasaron las EOA, siendo
diagnosticada una NA/DA en 2 casos de éstos. La
presencia de una pérdida auditiva bilateral de al menos
grado moderado se encuentra presente en 1,4 por cada
1.000 nacidos vivos‘. Por lo tanto la incidencia de una
NA/DA, utilizando estimaciones conservadoras, seria
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de 1,4 por 10.000 nacidos vivos. Utilizando las estima-
ciones de Rance y cols (1999), una NA/DA podria
presentarse en 2,3 por 1.000 recién nacidos con
factores de riesgo de hipoacusia. Estos datos sugieren
que si se utilizan sélo las EOA en la etapa de pesquisa
en recién nacidos que presenten factores de riesgo,
cerca de 11% de las hipoacusias permanentes no
serian diagnosticadas* (ver Tablas 1y 2).

Es importante recordar que el diagnéstico de este
desorden es relativamente reciente por lo que el
subdiagndstico es una realidad. Estimaciones genera-
les establecen una prevalencia entre 0,23% y 0,94%
en nifios con factores de riesgo de pérdida auditiva.
Entre los nifios que presentan una pérdida auditiva
permanente la prevalencia puede alcanzar entre 7% a
11%°y en el caso de los recién nacidos que egresan
de la unidad de cuidados intensivos entre 4% y 6%!.

HALLAZGOS AUDIOLOGICOS Y PSICOACUSTICOS

Una NA/DA se caracteriza por los siguientes hallaz-

gos audioldgicos:

1. EOAe presentes, basta con la presencia de éstas
en una sola oportunidad. Se ha visto que pueden

desaparecer en el transcurso del tiempo o con el
uso de audifonos*>'®%, Es importante conside-
rar que se ha visto la ausencia de EOAs hasta en
30% de los oidos confirmados con una NA/DA.
En relacion con este ultimo punto no se ha
encontrado una significancia estadistica entre la
presencia o ausencia de EOAs y los umbrales
conductuales en nifios con NA/DA%.

2. PEAT ausente o marcadamente anormal junto
con la presencia de PMIC (la definicion de
anormal se encuentra atin por determinar, pero
se puede considerar a latencias absolutas o
interonda >2 desviaciones estandar para la
edad del paciente, amplitudes significativa-
mente menores a lo esperado, con morfologia
de las ondas marcadamente anormales. Esta
definicion debe ser utilizada con cautela debido
a que hipoacusias severas pueden presentar
estas caracteristicas*>'92,

3. Reflejos acusticos (estapediano) ausentes,
ipsilaterales y contralaterales’#61921,

Debido a que en muchos pacientes los resultados
pueden variar en el tiempo, es recomendable hacer un
seguimiento de éstos, evaluando cada caso en particu-

Tabla 1. Prevalencia de una NA/DA en nifios con una pérdida auditiva permanente

Estudio Pacientes con pérdida Pacientes con % del total
auditiva neuropatia auditiva
Kraus et al 1984 48 7 14,6
Cone-Wesson et al 2000 56 3 53
Rance et al 1999 109 12 11
Total 213 22 10,3
Fuente: Rance G. Auditory Neuropathy/Dyssynchrony and it's Perceptual Consequences. Trends Amplif 2005;
9(1): 1-43.
Tabla 2. Estimacion de la prevalencia de NA/DA en infantes con factores de riesgo
Estudio Recién nacidos Positivo para % del total
con riesgo neuropatia auditiva
Rance et al, 1999 5199 12 0,23
Stein et al, 1996 100 4 4,0
Psarommatis et al, 1997 102 12 1,96
Total 5.401 28 0,51

Fuente: Rance G. Auditory Neuropathy/Dyssynchrony and it's Perceptual Consequences. Trends Amplif 2005;

9(1): 1-43.
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lar en forma previa. Se ha podido establecer otras
pruebas complementarias que nos ayudarian a estable-
cer la presencia de una NA/DA, éstas son: 1) Supresion
eferente de las EOA ausente (indica la integridad del
sistema auditivo eferente). 2) Efecto en prueba de MLD
(masking level diference) ausente. 3) Discriminacion
auditiva, no correlacionada con los umbrales
audiométricos, también se ha visto un desempefio
descendido en presencia de ruido de fondo*5202,

Es importante tener cuidado al momento de
interpretar los resultados de un PEAT en recién
nacidos de pretérmino menores de 34 semanas de
gestacion, esto debido al efecto de maduracion que
puede afectar los resultados del PEAT. Mientras sea
posible es adecuado repetir este procedimiento
antes de realizar un diagndstico definitivo particu-
larmente en nifios con riesgo auditivo. Al interpre-
tar los resultados de un PEAT con trazado anormal
pero replicable es adecuado establecer el criterio
de “anormal” debido que éste puede sufrir varia-
ciones entre los diferentes centros. Es asi como se
sugiere que los parametros que describen la mor-
fologia de una onda sean de caracter cuantitativo,
por ejemplo una baja amplitud de onda V, con
aumento de latencias y sin la presencia de otras
ondas. ldealmente el PEAT deberia ser repetido a
los 3 meses de edad y luego a los 6-8 meses de
edad para evaluar el posible efecto neuro-
maduracional® (ver Figura 1).

En la actualidad ha surgido la electrococleografia
(ECohG) como una herramienta de apoyo diagnéstico
en pacientes con NA/DA. Esta es una medicion de los
potenciales eléctricos que son generados en el oido
interno como resultado a la estimulacién sonora. Se
pueden distinguir 3 respuestas; PMIC, potencial de
sumacion (PS) y potencial de accién compuesto del
nervio auditivo (PAC). EI PMIC tiene la capacidad de
reflejar la integridad de las CCE, lo que jugaria un rol
preponderante en la identificacion de oidos con una
NA. Se ha reportado que casi la mitad de los individuos
con NA/DA fueron adecuadamente diagnosticados con
la presencia del PMC a pesar de la ausencia de EOAS®.
La utilizacién del PMIC y las EOAs en conjunto son
elementos objetivos que permiten indicar la
funcionalidad de las CC en pacientes con ausencia de
PEAT, permitiendo asi una mayor precision en el
diagndstico™. La utilizacion de la ECohG ha permitido
postular una clasificacion de la NA/DA, es asi como se
ha sefalado la existencia de un tipo pre y postsinaptico,
esto tendria implicancia al momento de considerar un
implante coclear como posible tratamiento'.

A pesar de que exista una ausencia total del
PEAT, se estima que cerca del 7% de los infantes o
nifios actuaran como si no presentaran ningln
problema auditivo, incluso podrian no presentar
ningun problema del habla o lenguaje®.

Se sugiere la utilizacion de polaridad negativa y
positiva del estimulo en la evaluaciéon con PEAT,

Recién nacido
de riesgo

Respuesta
<30 dBnHI
Control clinico
212 meses

Sin respuesta a
289 dBnHL
EOA/PEAT/
PMC / IHF

Pruebas
complementarias:

+ Ef. supresion EOA
+ Reflejo acustico
+ PEC

EOA (+) 0

EOA (-) /
PMC (-)

sensorial
R E—

Respuesta anormal a
<80 dBnHL

PMC (+)

NA? |
Maduracion?

PFAT

Repeticion (I
IEOA/PMC)alos 3
meses y 6-8 meses

ARV/AOB

Figura 1. Flujograma propuesto para el diagndstico de una neuropatia auditiva.
PEAT: Potencial evocado auditivo de tronco. EOA: Emisiones otoacusticas. PMC: Potencial microfénico coclear. IHF:
Impedanciometria de alta frecuencia. MLD: Masking level difference. PEC: Potenciales evocados de corteza. ARV/AOB:

Audiometria de refuerzo visual / Audiometria observacional.
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especialmente si una NA/DA es sospechada, esto
ayudaria a revelar la presencia del PMIC*™. Esto
gracias a que la polaridad del estimulo determina la
polaridad del registro (PMIC), permitiendo de este
modo observar este potencial® (ver Figura 2).

En relacion al audiograma no existe un perfil
determinado que caracterice a un paciente con NA/
DA, va que éste puede ser desde una pérdida
moderada a profunda. Los primeros reportes de
una NA/DA describieron la pérdida auditiva de tipo
ascendente para las frecuencias bajas'®. La discri-
minacion auditiva sin correlacion con los umbrales
auditivos es un hecho caracteristico de una NA/DA
asi como es hallazgo importante en el estableci-
miento del tratamiento adecuado*®.

Utilizando pruebas psicoactsticas mas especifi-
cas se pudo comprender de mejor forma la deficien-
cia en la discriminacion que se observada en este
desorden. Es asi como las habilidades temporales
en estos individuos se encuentran marcadamente
disminuidas, lo que ayuda a que la capacidad de
discriminacion auditiva sea deficiente asi como sin
correlacion con el grado de hipoacusia obtenida en
el audiograma. Este déficit en el procesamiento
temporal seria resultado de la de sincronia de la
actividad neural a nivel del nervio auditivo®?.

Potenciales evocados corticales (PEC)

Debido a que una de las principales caracteristicas de
una NA/DA es la ausencia 0 anormalidad de los PEAT,
podriamos esperar que los potenciales evocados de
origen mas central también deberian estar afectados

tal es el caso de los potenciales de latencia media
(PLM) y PEC. Sin embargo se han encontrado resul-
tados de los complejos N1/P1, P2/N2 asi como el
potencial de disparidad o mismatch negativity dentro
de los rangos normales (latencia, amplitud)®. Se han
encontrado PEC en nifios con NA/DA de caracteristi-
cas similares a aquellos encontrados en grupos
(cohorte de edad) tanto en nifios con audicidn normal
como con hipoacusia sensorioneural’*®,

Es bien conocida la poca correlacion entre la
habilidad de discriminacion y los umbrales de tonos
puros en pacientes que presentan una NA/DA. Sin
embargo se ha podido establecer que los potenciales
de corteza se pueden obtener en al menos 50% de los
nifios con NA/DA™. Los potenciales de corteza como
N1/P1, P2/N2 pueden ser una herramienta (til para
predecir el rendimiento en las pruebas de discrimina-
cion del habla en individuos con NA/DA. La presencia
de estos potenciales asi como de una amplitud
adecuada ha demostrado poseer una buena correla-
cion con las habilidades de discriminacion a formato
abierto. La ausencia de estos potenciales indica una
habilidad de percepcion del habla bastante pobre. Si
se logra replicar estos resultados en grupos mayores
de pacientes esto podria proporcionar importante
informacion relacionada con severidad y opciones en
el manejo y tratamiento de este desorden®.

MANEJO

El desarrollo de las habilidades auditivas y comunica-
cionales pueden estar comprometidas en forma impor-

Figura 2. Ondas de un PEAT caracteristico de una NA/DA.
Trazado superior: Sin respuesta (estimulo click) Trazado
inferior: PMIC evidenciado utilizando polaridad de rare-
faccion y condensacion (separadamente). El PMIC es el
reflejo de la actividad de las CCE y CCI. Este potencial se
observa mientras el estimulo esta presente. La polaridad
del estimulo determina la polaridad del registro (PMIC),
por lo tanto al presentar un estimulo utilizando rarefac-
cién (negativo) se observa una onda negativa a diferencia
de condensacion (positivo) en donde ésta es positiva.
Este hecho no se observa en las respuestas neurales
(replicacion de la polaridad).
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tante en los nifios con aparicidn prelingual de una NA/
DA, mayor es adln este compromiso al no existir un
perfil pronéstico preestablecido del desarrollo y resul-
tados en el tratamiento de una NA/DA. Debido a esto
cada programa de tratamiento debe ser individual y
modificado de acuerdo al progreso de cada paciente'2.

En la actualidad adn existe cierto grado de contro-
versia en relacion con el tratamiento mas adecuado
para una NA/DA, principalmente con el uso de algin
sistema de amplificacién como son el caso de
audifonos, sistema FIM, implantes cocleares™, antigua-
mente existia una gran reticencia al uso de sistemas de
amplificacién en pacientes que presentaban NA/DA
esto principalmente a preocupacién generada al utilizar
un sistema de amplificacion con evidencia de funciona-
miento de las CCE pudiendo provocar una potencial
dafio por ruido'™. En la actualidad esto ha ido cambian-
do ya que existen mdltiples estudios en donde se ha
observado que hasta 50% de los pacientes con NA/DA
presentan algtin grado de beneficio al usar audifonos,
el cual es similar a aquellos pacientes que presentan
una pérdida sensorial por lo que se sugiere que
sistemas de amplificacion como los audifonos debe-
rian ser el primer paso en el proceso de
(re)habilitacion’>®. Se ha demostrado que no existe
una relacién significativa entre los niveles de audicion
de un oido con o sin EOAs o entre el desempefio en la
discriminacién del habla y la presencia o0 no de las
EOAs™. Sin embargo no es posible establecer relacion
entre los umbrales auditivos del audiograma y de la
discriminacién auditiva con el resultado esperado con
el uso de audifono.

Se ha sefialado la necesidad de audifonos que
presenten un tipo de procesamiento del habla especial
(por ejemplo, baja ganancia, compresién de rango
dindmico), sistema el cual seria necesario en este tipo
de pacientes™. Junto con ayudar a hacer audible los
sonidos, se sugiere que éste ayude a compensar el
déficit en el andlisis temporal®. Se sugiere que los
pacientes que presenten umbrales auditivos mayores o
iguales a 25 decibeles HL (dB) deberian ser
implementados con audifonos siempre en el contexto
de un programa integral de rehabilitacion aural®. El uso
de los audifonos ayudaria al paciente al acceso de los
elementos del habla y/o mejorando la sincronizacion
neural, estimulando todas las neuronas disponibles'.
Asi mismo los sistemas FM entregarian una opcion de
bajo riesgo con el potencial beneficio de la mejoria
relacion sefal/ruido.

El implante coclear (IC) se consideraria como el
paso final en el tratamiento de estos pacientes, esto
dirigido a restaurar el procesamiento comprometido de
la informacion auditiva. En la actualidad existe eviden-
cia sobre la ventaja de la implantacién en pacientes con
NA/DA%, Nifios con una actividad neural anormal
debido a un dafio de las CCI con conservacion de las
CCE pueden desempefiarse pobremente con los
audifonos convencionales, esto incluso puede suceder
cuando no existe una NA. Es posible que la percepcion
del habla se encuentre afectada debido a una anormal
sintonizacion coclear®.

Diferentes estudios sefialan la utilidad del im-
plante coclear en este tipo de pacientes sin embar-
go los resultados pueden ser diferentes de un

Tabla 3. Resultados audioldgicos esperados en pacientes que presentan una NA/DA

Prueba

Resultado

Umbrales de tonos puros
Discriminacidn sin ruido

Reflejo acustico

— Ipsilateral

— Contralateral

Potencial microfénico coclear

PEAT

Nivel de diferencia del enmascaramiento (MLD)
Supresion eferente de las emisiones otoacusticas (EOAt)
Discriminacion en ruido

Desde audicion normal a pérdida severa/profunda
(cualquier configuracion; pudiendo ser esta asimétrica)
Variable, desde levemente disminuida hasta muy
comprometida

Ausente

Ausente

Presente (inversion de la polaridad del estimulo)
Ausente 0 anormal

Anormal (cercano a 0 dB)

Sin supresion

Generalmente deficiente
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mejoramiento importante en la discriminacion
auditiva a formato abierto a resultados discretos o
simplemente sin resultados®.

En relacion a este Gltimo punto se ha observado
a través de la ECoghG y PEAT generados mediante
una estimulacion eléctrica directa, a nivel de la
ventana redonda pueden explicar la variabilidad de
los beneficios de un IC y servir de utilidad como
indicador prondstico del éxito de éste. Se ha obser-
vado en nifios diagnosticados con NA/DA, que sélo
en aquellos que presentaron un ECoghG y PEAT
robusto adquirieron un buen reconocimiento del
habla con el IC, mientras en que los que presenta-
ron un bajo reconocimiento del habla mostraban
respuestas anormales (ECoghG y PEAT)%.

CONCLUSIONES

Una NA/DA puede afectar a un nimero importante de
nifios con una hipoacusia congénita. La naturaleza
heterogénea de este desorden, los diferentes hallaz-
gos clinicos y variabilidad en los resultados con los
distintos tratamientos hacen que sea necesario la
aplicacion de diferentes opciones de manejo. Si bien
es cierto una NA/DA se presentaria en un ndmero
reducido de pacientes, en la mayoria de estos casos
se presentan dificultades comunicativas importantes,
lo que afecta la calidad de vida de quien la padece.

Debido a la implementacién de programas de
pesquisa auditiva en recién nacidos de riesgo en
nuestro pais no es de extrafiarse de la aparicién de los
primeros casos de individuos que presentan resulta-
dos audioldgicos contradictorios o pocos concluyen-
tes, esto nos hace considerar la posibilidad de la
presencia de una NA/DA, en especial en pacientes que
presenten uno 0 mas factores de riesgo. Es asi como
es recomendable el estudio mas profundo de pacien-
tes que presentan estos factores de riesgo al momento
de nacer, por ejemplo hiperbilirrubinemia, asfixia, etc.
En este tipo de pacientes no bastaria sélo un PEAT
ausente o anormal para el diagnéstico de hipoacusia,
la evaluacion con EOAs, y reflejo acustico seria de
mucha utilidad para descartar la presencia de una NA/
DA, esto debido a que el manejo y tratamiento debe ser
planificado y monitorizado con precaucion.

Una pérdida auditiva debido a una NA/DA presenta
un sinnamero de retos para los profesionales que
trabajan en el drea de audiologia pediatrica los cuales

reciben nifios tan pequefios como lo son los menores
de seis meses. Los umbrales auditivos conductuales no
pueden ser predecidos por los métodos de evaluacion
electrofisiologicos, pudiendo presentarse umbrales
normales hasta pérdidas auditivas profundas. Asi mis-
mo el impacto de una NA/DA en la habilidad de un nifio
para utilizar su audicion residual tampoco puede ser
establecida por sus umbrales auditivos conductuales.

Aln queda mucho por conocer sobre las NA/DA
sobre todo en relacién con las patologias que
podrian producir este desorden asi como las altera-
ciones psicoacusticas producidas, efectos sobre
pruebas electrofisioldgicas asi como la correlacion
de éstas con una NA/DA.
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