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Articulo

Neuropatia Auditiva Infantil

Dra. M2 Cruz Tapia

Hospital Clinico San Carlos-Pabell6n 8
Instituto Antoli Candela

Madrid - Espafa

Resumen

La combinacion de las otoemisiones acusticas transitorias (OEAT) y los potenciales evocados auditivos
del tronco cerebral (PEATC) nos permite identificar a un grupo de pacientes con neuropatia auditiva (NA),
cuyas implicaciones clinicas y terapéuticas constituyen un reto en nuestra practica otolégica. La pobla-
cion pediatrica estudiada por nosotros, no ha manifestado una alteracion en el examen neurolégico o en
la resonancia nuclear magnética cerebral o de los oidos internos. Las OEAT vy los timpanogramastipo A,
se registraron en el 100% de los casos. Los reflejos estapediales y los PEATC estaban ausentes en
todos los pacientes. En la audiometria tonal o conductual, el grado de hipoacusia neurosensorial oscilé
entre leve a moderada, siendo bilateral en todos los casos. Los nifios que colaboraron en las pruebas
verbales, demostraron una desproporcionada disminucion de la comprension de la palabra que no co-
rrespondié a sus audiogramas tonales. Los hallazgos previos sugieren que la lesién es neurosensorial,
con normofuncionalidad de las células ciliadas externas cocleares (OEAT presentes). No se puede preci-
sar si la lesion esta localizada en las células ciliadas internas, en el octavo par o en ambos. Las etiologi-
as mas probables que han justificado la NA han sido: hiperbilirrubinemia, anoxia perinatal, prematuridad
o idiopaticas. El resultado de la rehabilitacién del lenguaje con los audifonos demuestra una efectividad
limitada. Todos los pacientes estan siendo tratados por un terapeuta en el leguaje. El éxito de esta tera-
pia depende de la precocidad en su instauracion.

Palabras Claves: neuropatia auditiva, otoemisiones acusticas transitorias, potenciales evocados auditivos

del tronco cerebral

Introduccién

Desde un punto de vista terminol égico “ neuropatia”
significauna afedad6n nerviosa, en espedal delas
degenerativas de uno ovarios nervios. Cualquier
desorden del VIII par hastad cortex auditivo puede
corresporder auna neuropatia auditiva (NA), aunque
la definicion més espedfica sitia alaNA en regiones
més periféricas, entrelas culas ciliadas externas
(Ccext) y d tronco cerebral. Sus principa es carade-
risticas ©n: hipoaausia neurosensorial de probable
asiento neural, ante la presencia de otoemisiones
adlsticas transitorias (OEAT) y ausenciao anomalias
de los patenciales evocados auditivos del tronco ce-
rebral (PEATC), asi como un déficit en la compren-
sién del lenguaje que no corresporde an general con
la perdida auditiva reflgjada en € audiograma

En cuanto alalocdizadén delalesion auditiva, la
presenciade OEAT en estos padentes nosindica
una corredafuncionalidad delas Ccext. En la actua
lidad no existe un test audioldgico seledivo de la
funcionalidad de las cdulas cili adas internas (Ccint),

por consiguiente no es fadible conacer en humanos
s laNA puede implicar alas mismas. Tampoco se
puede descartar que la neuropatia auditiva pueda en
algunos casos tener unalocdizaddn presingptica,
segun la bibliografia consultada.

Atendiendo alosregistrosde los PEATC, todos
los nifios con neuropatia auditiva estudiados por no-
sotros, estaban ausentes a 80-90dB, desproporciona-
damente d nivel de su audicién en € audiograma
tonal, o en la audiometria por observacion del com-
portamiento. Estafaltade correladén entre la audio-
metriay los PEATC puede ser significaiva de una
lesién retrococl ear, mientras que en las hipoaausias
cocleares existe unamejor correlad6n entre ¢ umbral
de deteca6n delaondaV delos PEATC, con el
umbral auditivo del audiograma

Todos nuestros padentes han manifestado wna au-
senciadelaondal, pudiendo significar quelaNA
afedaalaporcion dstal del VIl par que es donde se
genera esta onda, aunque no pademos descartar que
ante la ausencia de | os restantes componentes: |l aV
delos PEATC, en todos estos nifias, también estén
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afedtadas | as estructuras anatdmicas en € tronco
cerebral que implican su génesis.

Cabe resaltar que todos los padentes estudiados en
nuestro Hospital con NA, han mostrado una RNM de
oido interno, &hgulo patocerebel oso y cerebral nor-
males, excluyendo pa consiguiente un origen des-
mielinizante o tumora como causa de su hipoacusia
neurosensorial, o una enfermedad hereditaria, tipo
neurofibromatosis| o Il.

Lainterpretadén dH reflgjo del miscul o estapedial
(RE), es unade las mg ores herramientas en la audio-
logia dinica Los padentes con NA no presentan
RE+ (test de Metz +); en estos casos, ante la ausen-
ciadd (RE) e hipoaausia neurosensorides leves a
moderadas en € audiograma, es otro dato afiadido
gue puede mnfirmar una probable localizad6n neural
delalesién auditivade estos pad entes.

La configurad 6n audiométrica es heterogénea @ las
neuropatias auditivas: hipoacusia neurosensorial en
las freauencias graves, hipcaausia en todo € espedro
freauencia (plana), hipoacusiaen las freauencias
agudas, hipoaausiafluctuante. Con reladénal grado
de hipoacusia oscila aetre leve aprofunda, con pre-
dominio de hipoaausiade grado leve- moderado y
evolucién variable auditiva. El déficit en la compren-
sion el lenguaje e unadelas caraderisticas delos
padentes con neuropatia auditiva ante una despropor-
cionada falta de comprension cela paabra, con par-
centajes de discriminad6n méxima verba en ambos
oidos por debgjo de lo que puede corresponder si la
hipoacusia escoclea. En € caso delos nifios, un
motivo de consulta es debido a su retraso en € apren-
dizge en d colegioy una deficiente mmprension del
lengua e detedada por familiares y educedores.

Es importante llevar a cabo un dagnéstico dife-
rencia entre una NA y anomalias en e procesamiento
auditivo central (PAC), puesto que en ambas €l pa-
ciente puede reflgjar una ateradon en la mmprension
delapaabra. Sin embargo, lanormalidad delos
PEATCYy dd RE, en los casos con anomalias en el
PAC, lo dferencian delaNA.

El origen anatémico exado de la neuropeatia audi-
tiva esta por determinar, puesto que no hasido publi-
cado hastala actualidad € resultado anatomopatol 6-
gico de ningln padente mwn OEAT normales,
PEATC ausentes o alterados, y déficit en la com-
prension de lenguge.

Varias etiologias estan implicadas, por consiguiente
podria ser més exado utilizar € término neuropatias
auditivas.

Atendiendo alas neuropatias determinadas genéti-
camente, en la enfermedad de Charcot-Marie-Tooth o
neuropatia sensitivo motoratipo| y en la daxiade
Friedreich, se ha publicado una mayor casuisticade
neuropatias auditivas, formando parte de un proceso
hereditario neuropético sensitivo motor y no como un
hallazgo aid ado. El sindrome hipdxi co isquémico es
otro fador etiolégico delaNA que se debe tener

4 Auditio: Revista Electronica de Audiologia e Vol. 1

presente sobre todo en lapodadén neonatal que lo
padece

Lavulnerabilidad delavia auditiva debido ala
hiperbilirrubinemiahasido reflgjada en labibliogra-
fia como causa de NA. Varios de nuestros padentes
han manifestado hiperbilirrubinemia severa durante
los primeros dias de vida, requiriendo fototerapia wn
exanguinotransfusio; su hipoaausiahasido reurosen-
sorial de grado leve-moderado ce probable asiento
neurd, ante laausencia de PEATCydel REyla
presenciade las OEAT en diferentes periodos crono-
16gicos.

Puesto que los PEATC son dependientesdelasin-
cronizadon reural del VIII par en € tronco cerebral
auditivo, patologias que deden adichasincroniza-
cién provocan ura aisencia o anomalias en los
PEATC, aunque los mecanismos periféricos auditivos
estén indemnes. En esta linea lactantes con hiperbil i-
rrubinemia, asfixia perinatal, procesos i nfecci 0sos de
tipo virico, prematuridad comportan estas caaderis-
ticas audiol 6gicas y en las pruebas eedrofisiol gicas.
Cons deramos que aproxi madamente un 30% de los
padentes con NA notienen ura diologiaquela
justifique y se engloban dentro de las i diopéticas.

Diagndstico precoz de la neuropatia
auditiva:

Aunque la preponderancia del dafio coclea es sgni-
ficativarespedo alas lesiones retrococleaes en | os
neonatos y ladantes con hipcaausia neurosensoria, s
verdaderamente buscamos un screening neonatal
efedivo, nuestra propuesta es redizar inicia mente
unos PEATC autométicos por la dicaday rapidez an
su geaucion; ante asalquier alteradon de los mismos,
sellevara a chounas OEAT; s estas Ultimas sn
normales, puede entonces tratarse de unladante mn
una neuropeatia auditiva, siendo necesario un segui-
miento ORL y audiol 6gico exhaustivo pera su con-
firmado6n. En € momento adual |os programas de
detecddn precoz de lahipoaausia @n OEAT y
PEATC nos permiten identificar estos padentes des-
de los primeros meses de vida, pudiendo intervenir
preczmente y asi, los resultados terapéuticos n
més favorables. Un screening limitado ala poblacion
deriesgono detedaralas NA idiopéticas hasta edades
més tardias, por consiguiente @ screening auditivo
universal |o consideramos obligado.

Referente d tratamiento, larehabilitadén dd lengua-
je con logopedia eslaterapiade deaion y laprec-
cidad en su instauradén influye positivamente en la
mejor comprension cel lenguaje de estos nifios, cuyo
diagndstico preaoz de NA ha permitido instaurar €l
tratamiento rehabili tador de formainmediata En la
adualidad, existe una mntroversiareferente ala
adaptacién protésicay segin Berlin (1), los padentes
con neuropetia auditivano son candidatos en genera
paralos audifonos, reservando € uso de los mismos a
los padentes con hipoaausiade origen coclea (au-
senciade OEAT por lesiones en las Ccext), con nor-
mofuncionalidad en la actividad elédricadel VIII par



y por consiguiente una diciente sincroni zacion neu-
ra, lo que se refleja en las latencias absol utas de los
componentes I-111-V a80-90 dB HL, siempre que d
padente padezca una hipoecusiadel reaptor coclea
de grado leve - moderado. Los padentes con NA, sus
Ccext fucionantes (presencia de OEAT), la dteradén
en lasincronizad6n reural reflada en la dteradon
en losregistrosdelos PEATC y su deficienteinteli-
gibilidad del lengugje, contribuyen al escaso benefi-
cio que les proporcionalos audifonos como perte del
tratamiento rehabili tador. Ademas, la anplificadon
del sonido que proporciona € audifono puede ser un
riesgo de provocar un trauma adlstico en las Ceext
indemnes, contraindicando su adaptad6n. Sin embar-
g0, algunos padentes refieren una ventgja en su reha
bilitadon cel lenguaje @n € audifono. Hasta que
tengamos un mejor conocimiento de las etiologias  y
delalocdizad6n anatémicaque implicaalas neuro-
patias auditivas, nuestro criterio es comenzar por
ambas opciones terapéuticas: loggpediay adaptacion
monoaura de un audifono. Si la evolucién o es
significativamente mejor respedo alacomprensién
del lenguaje del padente, se optard Gnicamente por la
loggpedia

Laaplicaddn de losimplantes cocleaes (IC) en
los padentes con hipoaausia profunda bilateral debida
aunaNA, esta siendo un tema muy debatido, puesto
que s las Ccext son normofuncionantes y no cono-
cemos e estado de las Ccint, ante lainexistencia de
una prueba audiol 6gicaparalas mismas, ¢por qué
destruir € receptor periférico con laimplantadén? La
opinién més generali zada es que @ IC podria cntri-
buir a un beneficio potencial en un peciente en parti-
cular, por gemplo si la diologiadela NA es coclea
en origen, por lesiones de las Ccint o sus snapsis. No
setiene conacimiento si la sefial elédrica através del
implante, puede resincronizar la acividad reural de
nervio auditi vo que se supone comprometida en estos
padentesy seala explicadén el éxito de laimplan-
tadén en algunos casos. En este sentido, Miyamoto
(3) considera que tanto una prétesis auditiva conven-
cional o unimplante mclea estan indicados en de-
terminados padentes con NA, aunque € beneficio
gue proporcionan referente alarehabilitadon del
lengugje, seamenos favorable que @ obtenido en
otros casos, cuya lesién neurosensorial es coclea.
Hasta que no se mnozcamejor cuadl esel origeny qué
mecanismos (alteracion en lamielinizadén del VIlI
par, dteracion cke los neurotransmisores u otros) son
losimplicadosenlaNA, laexplicacion de estos
hallazgos no es fadible.

En cuanto ala evolucién de estos padentes, los con-
troles audiol 6gicos periddicos y € mejor entendi-
miento e las etiol ogias, nos permitira alargo dazo ir
concaciendo € comportamiento de esta entidad clini-
ca que ainque no es de garicién redente, puesto
gue estos casos han existido siempre, lo que si es
nuevo es disponer de una herrami enta de diagnostico
como las OEAT que en conjunto con la bateriade
pruebas estandar: PEATC, audiometriatona y verbal,
reflglo estapedia y timpanometria nas ha permiti do

llevar a cdoo € diagnéstico de estos pacientes cuya
complegjidad desde d punto de vista clinico y terapéu-
tico queda patente.
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