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La neuropatia auditiva es un desorden caracterizado por hipoacusia neurosensorial y ausencia de
potenciales evocados auditivos de tallo cerebral, con otoemisiones acusticas presentes, encontrando una
pérdida de la audicion en presencia de funcion coclear, siendo esta sugestiva anomalia de una alteracion
de la sincronia neural. La neuropatia presenta una baja incidencia en nifios con funciones auditivas
normales y una incidencia variable en nifios con hipoacusias severas, el manejo actual de la neuropatia va
encaminado a la rehabilitacion auditiva, usando sistemas de amplificacion (audifonos o implantes
cocleares). Se realizo un estudio de corte transversal con el objetivo de comparar la respuesta en niflos
con neuropatia auditiva y nifios con hipoacusia neurosensorial en cuanto a la ganancia funcional con
sistemas de amplificacion. Fueron tomados 4 nifios con diagnostico confirmado de la patologia y se
compararon con un grupo control de 16 nifios con hipoacusias neurosensoriales de otras etiologias, se
comparo el valor de la ganancia funcional con audifono y con implante coclear, obtenido de las
audiometrias. La ganancia funciona global con ambos sistemas de amplificacion no muestra diferencias
significativas comparados los dos grupos, comparando el grupo de pacientes con neuropatia auditiva se
encontraron diferencias significativas entre audifono ¢ implante para las frecuencias medias y agudas. Se
puede concluir que el audifono en pacientes con neuropatia auditiva es el sistema de amplificacion que

ofrece mejores valores de ganancia funcional, aun mejor que el implante coclear.
Neuropatia auditiva — Ganancia Funcional — Hipoacusia neurosensorial - Audifonos

Auditory neuropathy is a disorder characterized by sensorineural hearing loss and absence of auditory
evoked brainstem with otoacusticas emissions present, finding a loss of hearing in the presence of
cochlear function, being the anomaly suggestive of impaired neural synchrony. Auditory Neuropathy has
low incidence in children with normal hearing functions and a variable incidence in children with severe
hearing loss, the actual management of neuropathy is aimed at the rehabilitation hearing, using
amplification systems (hearing aids or cochlear implants).We performed a cross-sectional study aimed to
compare the response in children with auditory neuropathy and sensorineural hearing-impaired children
in terms of functional gain amplification systems. Were taken 4 children with confirmed diagnosis of the
disease and compared with a control group of 16 children with sensorineural hearing loss of other
etiologies, we compared the value of functional gain with hearing aids and cochlear implants, which was
obtained from audiometric test. The global functional gain with both types of amplification does not show
significant differences compared the two groups, comparing the group of patients with auditory
neuropathy were no significant differences between hearing aid and implant for mid and high frequencies.
We can conclude that the hearing aid in patients with auditory neuropathy is the amplification system that

offers better functional gain values, even better than cochlear implant.

Auditory neuropathy- Functional gain- Sensorineural hearing loss- Hearing aid



1. Introduccion

La neuropatia auditiva es una entidad que causa hipoacusia neurosensorial en presencia
de una integridad de las células ciliadas externas. Interfiere con la percepcion del
lenguaje y en el desarrollo del mismo, si se produce en etapas tempranas de la vida,
Clinicamente los pacientes manifiestan que la audicion fluctia dia a dia o incluso de
hora en hora y puede haber dificultad en entender lenguaje, especialmente cuando se

exponen a situaciones de ruido. (2)

Los posibles sitios de lesion en la neuropatia auditiva incluyen las células ciliadas
internas, la membrana tectorial, la sinapsis entre las células ciliadas internas y las
neuronas auditivas del ganglio espiral, las fibras del VIII par. A nivel neuronal los
problemas pueden ser axonales o de desmielinizacion y se pueden ver involucradas
tanto la via aferente como la eferente. La desincronia neural auditiva o neuropatia es un
tipo de alteracion fisioldgica auditiva en la cual falla el flujo convencional de liberacion
de neurotransmisores a partir de las células ciliadas internas o en otras conexiones
neurales de la via auditiva, produciendo que la informacion acustica no sea conducida

sincronicamente al cerebro. (3)

Los primeros reportes de la patologia datan de mediados de los afios 90, Starr y
colaboradores reportaron un grupo de pacientes que presentaban pérdidas moderadas a
severas en los umbrales de tonos puros , pobre discriminacion del lenguaje , emisiones
otoacusticas (OAE) normales , BERA anormal y ausencia de alteraciones radiologicas
en neuroimagenes. (4) Con el advenimiento de las OAE el diagnostico de la patologia se

ha hecho mas frecuente.

Durante las etapas tempranas de desarrollo de los nifios, una alteracion de la funcion
auditiva puede generar un retardo en el desarrollo del lenguaje y por ende llevar a

desfases en los procesos comunicativo y de aprendizaje.

El procedimiento indicado, una vez se ha identificado la pérdida auditiva, es el de

realizar amplificacion (audifonos, sistema de osteointegracion, etc.) en paralelo con la
1



terapia auditiva. De igual manera se hace necesario permanentemente verificar y
validar la ganancia obtenida con la amplificacion; para ello se utiliza la ganancia de
insercion que da una relacion de presion acustica de amplificacion en el canal auditivo
externo, con el propdsito de mantener una proporcion adecuada que no vaya a generar
lesion en la reserva coclear; y el otro procedimiento es la ganancia funcional que
consiste en verificar la ganancia real de la amplificacion, obtenida en campo libre ya no
en términos de presion sonora, sino de calidad e inteligibilidad de los estimulos
presentados, entre ellos tonos puros modulados, ruido de banda estrecha y estimulos
verbales, donde se identificara deteccion, discriminacidn, procesamiento y competencia

auditiva en ruido.

El presente estudio se plante6 el objetivo de medir la ganancia funcional que ofrecen los
sistemas de amplificacion cuando son utilizados en pacientes que presentan la patologia,
esta medida es la que da el mayor criterio de efectividad comunicativa en los sistemas
de rehabilitacion de los pacientes, por tanto al compensar la deficiencia, facilita el
ingreso y procesamiento del estimulo auditivo que permite el normal desarrollo del
lenguaje, por la adquisicion y comprension de los fonemas que es un punto clave en el

proceso neuronal del lenguaje.



2. Marco Tedrico

La lesion de nervio auditivo en cualquier punto de la via auditiva, desde su inicio el
organo de corti hasta las fibras que llegan a la corteza cerebral puede corresponder a una
neuropatia auditiva, aunque la definicion mas especifica situa a la neuropatia auditiva en
regiones mas periféricas, entre las células ciliadas internas y el tallo cerebral. Sus
principales caracteristicas son: hipoacusia neurosensorial, presencia de otoemisiones
acusticas transitorias (TEOAE) o de producto de distorsion (DPOAE), presencia de
microfonicos cocleares y ausencia o anomalias de los potenciales evocados auditivos
del tallo cerebral (BERA) con la presencia de ondas en espejo al cambio de polaridad;
asi como un déficit en la comprension del lenguaje que no corresponde en general con
la pérdida auditiva reflejada en el audiograma. En cuanto a la localizacion de la lesion
auditiva, la presencia de OAE en estos pacientes nos indica una correcta funcionalidad
de las células ciliadas externas. Existe la prueba de microfonicos cocleares con la que
se detecta la actividad de células ciliadas internas; ella es una prueba clave en el proceso

de diagnoéstico de desincronia auditiva.

En condiciones normales existe una correlacion entre los hallazgos audiométricos y los
BERA. La falta de correlacion entre la audiometria y los BERA puede ser significativa
de una lesion retrococlear, mientras que en las hipoacusias cocleares existe una mejor
correlacion entre el umbral de deteccion de la onda V de los BERA, con el umbral

auditivo del audiograma, siendo este factor dependiente de las caracteristicas de la curva

)

La interpretacion del reflejo del musculo estapedial (RE), es una de las mejores
herramientas en la audiologia clinica. Los pacientes con neuropatia auditiva no
presentan RE positivo; en estos casos, ante la ausencia del reflejo estapedial e
hipoacusia neurosensoriales leves a moderadas en el audiograma, es otro dato afiadido
que puede confirmar una probable localizaciéon neural de la lesion auditiva de estos

pacientes.

La configuracion audiométrica es heterogénea en las neuropatias auditivas: hipoacusia

neurosensorial en las frecuencias graves, hipoacusia en todo el espectro frecuencial
3



(plana), hipoacusia en las frecuencias agudas, hipoacusia fluctuante. Con relacion al
grado de hipoacusia oscila entre leve a profunda, con predominio de hipoacusia de

grado moderado- severo y evolucion auditiva variable pero no progresiva.

En el caso de los nifios, el motivo frecuente de consulta es el retraso en el aprendizaje
en el colegio y una deficiente comprension del lenguaje detectada por familiares y
educadores. Es importante llevar a cabo un diagndstico diferencial entre una neuropatia
auditiva y desorden en el procesamiento auditivo central, puesto que en ambas el
paciente puede reflejar una alteracion en la comprension de la palabra. Sin embargo, la
normalidad de los BERA vy del reflejo estapedial, en los casos con anomalias en el
procesamiento auditivo central es dependiente del grado de pérdida auditiva, que lo
hace diferente al de la neuropatia auditiva. El origen anatémico exacto de la neuropatia
auditiva estd por determinar, puesto que no ha sido publicado hasta la actualidad el
resultado anatomopatoldgico de ningin paciente con OEA normales, BERA ausentes o

alterados, y déficit en la comprension del lenguaje. (4)

Varias etiologias estdn implicadas, dentro de las cueles se tienen las neuropatias
determinadas genéticamente, en la enfermedad de Charcot-Marie-Tooth o neuropatia
sensitivo motora tipo I y en la ataxia de Friedreich, se ha publicado una mayor
casuistica de Neuropatias auditivas, formando parte de un proceso hereditario
neuropatico sensitivo motor y no como un hallazgo aislado. El sindrome hipoxico
isquémico es otro factor etiologico de la neuropatia auditiva que se debe tener presente
sobre todo en la poblacion neonatal que lo padece. La vulnerabilidad de la via auditiva
debido a la hiperbilirrubinemia ha sido reflejada en la bibliografia como causa de
neuropatia auditiva. Pacientes que han presentado hiperbilirrubinemia severa durante
los primeros dias de vida, requiriendo fototerapia con exanguinotransfusion; presentan
hipoacusia neurosensorial de grado leve-moderado, ante la ausencia de BERA y del
reflejo estapedial y la presencia de las OEAT en diferentes periodos cronoldgicos.
Puesto que los PEATC son dependientes de la sincronizacion neural del VIII par en el
tronco cerebral auditivo, patologias que afecten a dicha sincronizacidon provocan una

ausencia o anomalias en los BERA, aunque los mecanismos periféricos auditivos estén
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indemnes. En esta linea, lactantes con hiperbilirrubinemia, asfixia perinatal, procesos
infecciosos de tipo virico, prematurez comportan estas caracteristicas audioldgicas y en
las pruebas electrofisioldgicas. Se considera que aproximadamente un 30% de los
pacientes con NA no tienen una etiologia que la justifique y se engloban dentro de las
idiopaticas aunque en ocasiones esto curre porque no se realiza un diagndstico correcto
de la neuropatia mediante la realizacion de todas las pruebas para el cumplimiento de

los criterios diagndsticos de la patologia (10)

Aunque la preponderancia del dafio coclear es significativa respecto a las lesiones
retrococleares en los neonatos y lactantes con hipoacusia neurosensorial, si
verdaderamente se busca un método de tamizacidon neonatal efectivo, se deberia
realizar inicialmente unos BERA automatizado por la eficacia y rapidez en su ejecucion;
ante cualquier alteracion de los mismos, se llevard a cabo unas OAE; si estas ultimas
son normales, puede entonces tratarse de un lactante con una neuropatia auditiva, siendo
necesario un seguimiento ORL y audiologico exhaustivo para su confirmacion. En el
momento actual los programas de deteccion precoz de la hipoacusia con OAE y BERA
permiten identificar estos pacientes desde los primeros meses de vida, pudiendo
intervenir precozmente y asi, los resultados terapéuticos son mas favorables. Un método
de tamizacion auditiva limitado a la poblacion de riesgo no detectard las neuropatias
auditivas de causa idiomatica hasta edades mas tardias, por consiguiente el screening

auditivo universal sea obligatorio.

Referente al tratamiento, la rehabilitacion del lenguaje es la terapia de eleccion y la
precocidad en su instauracion influye positivamente en la mejor comprension del
lenguaje de estos nifios, cuyo diagnostico precoz de neuropatia auditiva ha permitido
instaurar el tratamiento rehabilitador de forma inmediata. En la actualidad, existe una
controversia referente a la adaptacion protésica y segun Berlin (10), los pacientes con
neuropatia auditiva no son candidatos en general para los audifonos, reservando el uso
de los mismos a los pacientes con hipoacusia de origen coclear (ausencia de OAE por
lesiones en las CCE), con normofuncionalidad en la actividad eléctrica del VIII par. La

alteracion en la sincronizacion neural reflejada en la alteracion en los registros de los



BERA vy su deficiente inteligibilidad del lenguaje, contribuyen al escaso beneficio que
les proporciona los audifonos como parte del tratamiento rehabilitador. Ademas, la
amplificacion del sonido que proporciona el audifono puede ser un riesgo de provocar
un trauma acustico en las células ciliadas externas indemnes, contraindicando su
adaptacion. Sin embargo, algunos pacientes refieren una ventaja en su rehabilitacion del
lenguaje con el audifono. Hasta que se tenga un mejor conocimiento de las etiologias y
de la localizacion anatdomica que implica a las neuropatias auditivas, para algunos el
enfoque terapéutico deberia comenzar por ambas opciones terapéuticas: logopedia y
adaptacion monoaural de un audifono. Si la evolucidon no es significativamente mejor
respecto a la comprension del lenguaje del paciente, se optard Unicamente por la
logopedia. La aplicacion de los implantes cocleares en los pacientes con hipoacusia
profunda bilateral debida a una neuropatia auditiva, estd siendo un tema muy debatido,
puesto que si las células ciliadas externas son normofuncionantes y no se conoce el
estado de las células ciliadas internas, aunque se utilicen algunas pruebas de microfonia
coclear, para conocer el estado de las mismas. No se tiene conocimiento si la sefial
eléctrica a través del implante, puede resincronizar la actividad neural del nervio
auditivo que se supone comprometida en estos pacientes y sea la explicacion del éxito
de la implantacion en algunos casos. En este sentido, Miyamoto (7) considera que tanto
una protesis auditiva convencional o un implante coclear estan indicados en
determinados pacientes con neuropatia auditiva, aunque el beneficio que proporcionan
referente a la rehabilitacion del lenguaje, sea menos favorable que el obtenido en otros
casos, cuya lesion neurosensorial es coclear. Hasta que no se conozca mejor cual es el
origen y qué mecanismos (alteracion en la mielinizacioén del VIII par, alteracion de los
neurotransmisores u otros) son los implicados en la NA, la explicacion de estos
hallazgos no es factible. En cuanto a la evolucion de estos pacientes, los controles
audiologicos periddicos y el mejor entendimiento de las etiologias, nos permitira a largo
plazo ir conociendo el comportamiento de esta entidad clinica, que aunque no es de
aparicion reciente, puesto que estos casos han existido siempre, lo que si es nuevo es
disponer de una herramienta de diagndstico como las OEA que en conjunto con la
bateria de pruebas estandar: BERA, audiometria tonal y verbal, reflejo estapedial y
timpanometria ha permitido llevar a cabo el diagnostico de estos pacientes cuya

complejidad desde el punto de vista clinico y terapéutico queda patente. (11)



Para ayudar a solucionar el problema de comunicacién de una persona con pérdida
auditiva es fundamental considerar que no solo necesita oir mas fuerte, sino también
entender lo que escucha. Como no todas las personas con pérdidas auditivas tienen el
mismo problema, cada adaptacion de audifonos requiere de un estudio individual y un

ajuste personalizado para lograr una rehabilitacion eficiente.

El audifono es un aparato electronico que tiene la capacidad de amplificar los sonidos.
Para ello tiene componentes que captan las ondas sonoras y las traducen en sefales
eléctricas, las que luego de ser modificadas son traducidas nuevamente en sonido. Su
funcién es amplificar el sonido en un grado y de una manera tal que permita a una
persona con dafno auditivo utilizar su audicioén restante de forma efectiva. (12). La
ganancia funcional es una medida que refleja el numero de decibeles de la pérdida
auditiva que son compensados por el sistema de amplificacion, por tanto objetivamente
es la medida con la cual se puede evaluar si el sistema de amplificacion rehabilita al
paciente y logra que este tenga el estimulo auditivo suficiente para la precepcion del

lenguaje.



3. Justificacion

La neuropatia auditiva es el término utilizado para describir un desorden que se
caracteriza por la alteracion de la funcion auditiva periférica con preservacion de la
integridad de las células ciliadas externas. Esta condicidon que se encuentra en algunos
pacientes, independientemente de su edad, audiométricamente se presenta con funcion
normal de las células ciliadas externas e internas y una funcioén neural anormal del VIII

par (vestibulo-coclear. (1)

La neuropatia auditiva interfiere con la percepcion del lenguaje y en el desarrollo del
mismo, si se produce en etapas tempranas de la vida, se sospecha por la deteccion de
algin grado de pérdida auditiva, que puede variar entre leve y profunda, sin ser
predecible. Los pacientes adultos manifiestan que la audicion fluctiia dia a dia o incluso
de hora en hora y puede haber dificultad en entender lenguaje, especialmente cuando

hay ruido. (2)

Los posibles sitios de lesion en la neuropatia auditiva incluyen las células ciliadas
internas, la membrana sectorial, la sinapsis entre las células ciliadas internas y las
neuronas auditivas del ganglio espiral, las fibras del VIII par, o alguna combinacion de
ellos (Starr et al., 1996; Berlin et al. 1998). A nivel neuronal los problemas pueden ser
axonales o de desmielinizacién y se pueden ver involucradas tanto la via aferente como

la eferente. (3)

El problema puede estar también relacionado con una anormalidad que involucra los
neurotransmisores. El sitio especifico y los mecanismos de las neuropatias aun no estan
determinados puede estar catalogada como una hipoacusia neurosensorial sin mayor
especificidad, generando deficientes planeaciones e intervenciones terapéuticas y con

una involucidn o estancamiento en el desarrollo auditivo y por ende comunicativo.

La sintomatologia y los hallazgos clinicos son inespecificos, de manera que este cuadro
clinico antes de ser denominado como neuropatia adopto6 en la literatura una variedad de
nombres tales como Sindrome de procesamiento auditivo central paraddjico, disfuncion
auditiva central o desorden sincronico neural, recientes publicaciones han descrito
criterios diagnosticos dentro de los cuales se incluyen la presencia de: 1. Umbrales

auditivos de tonos puros fluctuantes; 2. Ausencia del reflejo estapedial; 3.Emisiones
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otoacusticas presentes; 4. Ausencia de emisiones otoacusticas ante ruido enmascarante
contralateral; 5. BERA anormal con cambios en la polarizacién y presencia de ondas en

espejo, incluyendo los micréfonos cocleares.( 1)

Los primeros reportes de la patologia datan de mediados de los afios 90, Starr y
colaboradores reportaron un grupo de pacientes que presentaban perdidas moderadas a
severas en los umbrales de tonos puros , pobre discriminacion del lenguaje , emisiones
otoacusticas (OAE) normales , BERA anormal y ausencia de alteraciones radiologicas
en neuroimagenes. (4) Con el advenimiento de las OAE el diagnostico de la patologia se

ha hecho mas frecuente.

La prevalencia de la patologia segun diferentes estudios hechos en poblaciones con
deficiencias auditivas varia en un rango de 0,5 — 24% segln las diferentes series de
casos; en poblaciones sin riesgo, la prevalencia de la patologia aun no ha sido

establecida.(5)

Dentro de las causas de la enfermedad se han descrito

e Historia de hipoxia al nacimiento

e Hiperbilirrubinemia durante el periodo del recién nacido

e Enfermedad infecciosas en el periodo neonatal

e Enfermedades autoinmunes

e Enfermedades genéticas ( mitocondriales )

e Enfermedades neurologicas sindromaticas tales como el Charcot-Marie-Tooth o
Ataxia de Friedrichy otras.

e Administracion de medicamentos con contenido de platino.

e Presencia del gen de la otoferlina ( gen predisponente para neuropatia auditiva)

La prevalencia dentro de la poblacion infantil es variable, en un estudio realizado por
Foerst y colaboradores en 2006, examinaron 3415 pacientes entre 1 y 5 afios de edad
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que tenian factores de riesgo y/o algin grado de pérdida auditiva. Estos pacientes fueron
evaluados con BERA y otoemisiones acusticas, encontrando una prevalencia del 0.91%
entre los pacientes que tenian algun factor de riesgo y del 8,44% en los pacientes con

perdidas auditivas severas. (6)

La importancia de tener un sistema de amplificacion optimo ayuda a una mejor
percepcion del lenguaje y por tanto un adecuado desarrollo del mismo. Un estudio
realizado por Rance y cols. en 2007 , compararon las habilidades para el lenguaje en
nifios con neuropatia auditiva y nifios con otros tipos de hipoacusias neurosensoriales,
las competencias en lenguaje fueron evaluadas mediante el uso del Peabody Picture
Vocabulary Test (PPVT) , el Diagnostic Evaluation of Articulation and Phonology
(DEAP) y el Speech Intelligibility Rating Scale, los resultados del estudio revelan que
los nifios con neuropatia auditiva poseen un riesgo en el desarrollo del lenguaje sin
embargo los que poseen sistemas de amplificacion convencionales pueden tener un

desarrollo y unas habilidades razonables para el lenguaje.(13)

Es claro que el diagnostico de la neuropatia auditiva es importante, siendo una patologia
que tiene un prevalencia mucho mas alta en los pacientes que manifiestan algin grado
de pérdida auditiva, el diagnostico debe hacerse de forma temprana para evitar todas las
consecuencias que tienen las pedidas auditivas a nivel del desarrollo del lenguaje y por
tanto la capacidad de comunicacién oral. El desarrollo temprano del estimulo auditivo
mediante el uso de sistemas de amplificacién es una de las terapias actualmente
utilizadas para brindar a oido interno la estimulacién necesaria que permita la
comprension de los fonemas y de esta forma desarrollar lenguaje, es por eso que este
estudio pretende establecer si existen diferencias en cuanto la ganancia funcional de los
sistemas de amplificacion en un grupo de nifios con neuropatia auditiva y un grupo de
nifios con hipoacusias neurosensoriales de otras etiologias, dado que es una patologia
que se presenta en nifios y la rehabilitacion funcional de la audiciéon es un punto

importante para el logro de las competencias de lenguaje.
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4. Problema

La neuropatia auditiva es una entidad clinica conocida y es un término utilizado para
describir aquellos pacientes que presentan un déficit de la audicion, fundamentalmente
en la comprension de la palabra pero que tienen potenciales evocados auditivos del tallo
cerebral ausentes o alterados en presencia de otoemisiones acusticas dentro de la
normalidad. Con estos métodos de exploracion electrofisiologica se evalia la
funcionalidad de las células ciliadas externas de la coclea, la actividad eléctrica del
nervio auditivo en su porcion periférica y en su recorrido por el tronco cerebral se
evalua con los (BERA). Ademas hay otras formas de evaluar la funcioén auditiva en los

pacientes, estas son la presencia de reflejos y el aspecto comportamental.

Estas pruebas son un requisito basico para el diagnostico de la neuropatia auditiva. La
afeccion auditiva compromete al nervio auditivo o a las células ciliadas internas y sus
sinapsis, comprometiéndose asi su sincronismo. En cambio, las células ciliadas externas
se encuentran indemnes esto siendo demostrado por la presencia de las otoemisiones

acusticas

Varias son las etiologias implicadas en las neuropatias auditivas, destacandose las
enfermedades genéticas de tipo sensitivo motor como la enfermedad de Charcot Marie
Tooth, la ataxia de Friedreich. Las alteraciones genéticas de tipo no sindrémico
autosOmicas recesivas, como la que provoca la mutacion en el gen que codifica la
otoferlina, proteina que se expresa en las células ciliadas internas y sus sinapsis y
conlleva una hipoacusia generalmente congénita bilateral y profunda, demostrandose en

los casos que han recibido un implante coclear una buena comprension de la palabra. (7)

Se han descrito neuropatias auditivas de tipo hereditario cuya apariciéon es en la
adolescencia y también son de tipo no sindrémico, como es la descrita recientemente
por Arnold Starr, siendo autosdmica dominante. Estos pacientes se han descrito como
buenos candidatos al implante coclear. (7) Entre las enfermedades adquiridas que
causan neuropatia auditiva se encuentran la hiperbilirrubinemia, la anoxia perinatal, las
enfermedades infecciosas y metabdlicas. Los nifios prematuros son mas propensos a
sufrir una neuropatia auditiva, no se conoce la etiologia y se denominan casos

idiopaticos. (8)
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Las audiometrias de estos pacientes muestran hipoacusias neurosensoriales, desde
minimas hasta de grados profundos y generalmente simétricos. El reflejo estapedial es
negativo. La discriminacion verbal se observa alterada, sobre todo en ambientes
ruidosos y no suele corresponder al grado de sordera reflejada en el audiograma

conductual.

En Colombia actualmente se desconocen cifras a cerca de la incidencia de la patologia y
los estudios que se encuentran en la literatura hacen referencia a reportes de casos, pero
no hay estudios que muestren cual el estado del arte de la patologia en Colombia y

menos aun se encuentran reportes de esta patologia en poblacion pedidtrica.

El diagndstico precoz de esta patologia y su tratamiento conlleva un mejor desarrollo de
las capacidades lingiiisticas de estos pacientes, de ahi la importancia de los programas
de tamizacion auditiva neonatal para poder detectar a los recién nacidos que la padecen.
El diagnostico precoz lleva a la instauracion temprana de una terapia de rehabilitacion
auditiva adecuada y acorde a las necesidades individuales del paciente. El uso de
sistemas de amplificacion brinda a los pacientes con hipoacusias la posibilidad de
recibir el estimulo auditivo necesario para el desarrollo del lenguaje. El presente trabajo
pretende evaluar el comportamiento audioldgico mediante pruebas de ganancia con la
amplificacion de los pacientes con neuropatia auditiva y compararlo con aquellos que
tienen hipoacusias neurosensoriales de otras etiologias, el valor de la ganancia
funcional en un sistema de amplificacion es la forma de medir si dicho sistema esta
cumpliendo con el objetivo de rehabilitacion propuesto y por tanto ayudaria a un mejor

desarrollo de lenguaje.

Pregunta de Investigacion.

(Existen diferencias en la ganancia funcional en nifios con neuropatia auditiva

comparados con aquéllos que tienen hipoacusia neurosensorial de otras etiologias?

12



5. Objetivos

5.1 Objetivo General:

Comparar la respuesta a la amplificaciéon medida en términos de ganancia funcional en

nifios con neuropatia auditiva y en nifios con hipoacusia neurosensorial.
5.2 Objetivos especificos:

Comparar cual es el comportamiento ante la amplificacion con Implante coclear en
nifios con neuropatia auditiva y en nifios con hipoacusias de otras etiologias, de esta
forma hacer ajustes en las herramientas de amplificacion con el fin de mejorar la

rehabilitacion auditiva

Comparar cual es el comportamiento ante la amplificacion con audifonos
convencionales en nifios con neuropatia auditiva y en nifios con hipoacusias de otras
etiologias, de esta forma hacer ajustes en las herramientas de amplificacion con el fin

de mejorar la rehabilitacion auditiva

13



6. Proposito

Obtener mediante el seguimiento de las pruebas audioldgicas en nifios con neuropatia
auditiva y niflos con hipoacusias neurosensoriales de otras etiologias, la ganancia

funcional con el uso de sistemas de amplificacion.
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7. Aspectos Metodologicos

7.1 Tipo de Investigacion.

No experimental.

7.2. Tipo de estudio:

Descriptivo analitico- Estudio sin Intervencion
7.3. Tipo de disefo:

Corte Transversal

7.4 Poblacioén y muestra:

7.4.1 Poblacion:

Para el estudio la poblacion corresponde a nifios que asistieron a la consulta y las
terapias al Centro de Investigacion e Informacion en Deficiencias Auditivas (CINDA)

entre el 2004 y 2008.
7.4.2 Muestra:

La muestra corresponde a 4 nifios con hipoacusia neurosensorial diagnosticados con
neuropatia auditiva y para el grupo control en la muestra se utilizo un grupo de 16 nifios
con hipoacusia neurosensorial pero con diagnostico de de otra etiologia. La seleccion
de la muestra fue por conveniencia dado que los 4 pacientes con diagnostico de
neuropatia auditiva cumplian con los criterios de diagnostico de la misma, ademas la

patologia tiene una baja incidencia.
7.4.3 Criterios de Inclusion:

Pacientes con diagnostico de neuropatia auditiva que asisten a consulta al Centro de
Investigacion e Informacion en deficiencias Auditivas- CINDA y utilicen sistemas de

amplificacion.
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Pacientes con diagnostico de hipoacusia neurosensorial de otras etiologias que asisten a
consulta al Centro de Investigacion e Informacion en deficiencias Auditivas y se

utilicen sistemas de amplificacion.

Seguimiento con audiometrias a campo libre con y sin sistema de amplificacién para

determinar ganancia funcional

7.4.4 Criterios de Exclusion:

Pacientes que no firmen consentimiento informado.
Pacientes mayores de 13 afios

7.5 Variables

Las variables a tener en cuenta en el estudio son :
La clasificacion de la hipoacusia

El promedio tonal auditivo ( PTA)

El tipo de sistema de amplificacion (implante o audifono)
El valor numérico de la ganancia funcional

7.6 Hipotesis.

Es mayor el valor de la ganancia funcional en pacientes con hipoacusia neurosensorial
de otras etiologias que en pacientes que presentan hipoacusia neurosensorial debida a

neurdpata auditiva
7.6 Técnica de Recoleccion de la Informacion.

La recoleccion de la informacion se realizo mediante una ficha de disenada para el
estudio en la cual fueron consignados los datos pertinentes para la investigacion y

consta de los siguiente ftems:

ID Paciente:

Edad: Anos:
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Genero: Masculino: Femenino:
Factores de riesgo:

Hipoxia neonatal: SI  NO

Ventilacion Mecanica SI~ NO
Hiperbilirrubinemia: SI~ NO
Prematurez: SI ~~ NO

Audiometria Tonal: PTA: OD. OL

Diagnostico de hipoacusia:

Etiologia de la Hipoacusia:

Neuropatia auditiva: SI NO
Tipo de Amplificacion:
Frecuencias Frecuencias Frecuencias
Graves Medias Agudas
Ganancia 250 hz 500 hz 1000 hz 2000 hz 3000 hz 4000 hz
Funcional
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8. Materiales y Métodos

Los datos fueron tomados mediante la de la revision de historias clinicas y de los

registros de las pruebas audioldgicas de amplificacion.

Lo pasos y la secuencia con la cual se realizo el estudio fue el siguiente:

Se realizo la seleccion de la muestra. De forma aleatoria para la seleccion del grupo
control, fueron tomadas al azar 16 historias clinicas del archivo de historias clinicas de
la Fundacion Cinda.

Grupo caso fue tomado por conveniencia ya que se trata de 4 pacientes con diagnostico
confirmado de Neuropatia auditiva que cumplian con os criterios de Berlin para el
diagnostico de la enfermedad.

Se lleno la ficha demografica disefiada para el estudio

El valor de la ganancia funcional se tomd de la siguiente forma.

l.
2.

Se utilizo el valor del oido que utilice el sistema de amplificacion
Se tomo el valor de la via aérea a campo libre sin sistema de amplificacion en
las frecuencias 250 Hz, 500 Hz, 1000 Hz, 2000 Hz, 3000 Hz, 4000 Hz. ( valor
numero 1)
Se tomo el valor de la via aérea a campo libre con sistema de amplificacion en
las frecuencias 250 Hz, 500 Hz, 1000 Hz, 2000 Hz, 3000 Hz, 4000 Hz. ( valor
numero 2)
Se calcula la ganancia funcional restandole al valor numero 1 el valor numero 2.
Se tomo posteriormente el promedio de las frecuencias de la siguiente forma:
a. Para las graves: El promedio de la ganancia entre 250 Hz y 500 Hz
(promedio de ganancia en graves).
b. Para las medias: El promedio de la ganancia entre 1000 Hz y 2000Hz
(promedio de ganancia en medias).
c. Para las agudas: El promedio de la ganancia entre 3000 Hz y 4000Hz

(promedio de ganancia en agudas).

Hay que tener en cuenta que las personas que realizaron la evaluacioén audiolégica no

conocian del estudio y los pacientes tampoco, por tanto sus registros fueron objetivos al

momento de evaluar el desempeio de los nifios en su parte auditiva.
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9. Aspectos Estadisticos.

El analisis de los resultados de cada uno de los aspectos considerados en el presente
estudio se realizo utilizando estadisticas descriptivas que incluyan calculos de
frecuencias (absolutas y relativas), y como medida de tendencia central como el
promedio, asociaciones entre variables ordinales (Chi”) con un nivel de significancia de
0.05. Significancia intra grupo, Prueba de estadisticas paramétricas, Chi* con una
significancia menor a 0.05. Significancia  inter grupo, Prueba de estadisticas

paramétricas, U de Mann Whitney con una significancia menor a 0.05.
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10. Aspectos Eticos

El presente trabajo por ser de caracteristicas descriptivas corresponde a una
investigacion sin riesgo porque el sujeto de investigacion o sufriran ningun dafio como
consecuencia inmediata o tardia del estudio ademds los sujetos de investigacion no
seran manipulados, los sistemas de amplificacion utilizados en ellos estan indicados en
el manejo de la patologia y el estudio unicamente estara basado en la recoleccion de

datos de sus historias clinicas.

Este proyecto se clasifica como una investigacion sin riesgo segun la resolucion
008340, porque son estudios con cuestionarios, técnicas o métodos de investigacion
documental retrospectivos, por lo tanto no se realiza ninguna intervencién o
modificacién de las variables bioldgicas, fisiologicas, sicologicas o sociales de los
individuos que participan en el estudio, como son la revision de historias clinicas,

entrevistas o cuestionarios.

En esta investigacion prevalece el criterio del respeto a la dignidad y la proteccion de
los derechos y el bienestar de sujeto de estudio, ya que para las personas que estdn
implicadas prevalecera la seguridad personal y el conocimiento total sobre el desarrollo

de la investigacion.

Para la realizacion de investigaciones sin riesgo en menores se tuvo en cuenta el
consentimiento informado de quienes ejercen la patria potestad o la representacion legal
del menor quien deberd autorizar su participacion en la investigacion, con pleno
conocimiento de la naturaleza de los procedimientos con la capacidad de libre eleccion
y sin coaccidn alguna, cuando se pretenda realizar investigacion en menores de edad , se
debera asegurar que previamente se hayan hecho estudios semejantes en personas
mayores de edad y animales inmaduros, excepto cuando se trate de estudios de
condiciones que son propias de la etapa neonatal , padecimientos especificos de ciertas
edades y que la intervencion haga parte del desarrollo terapéutico comun para el

manejo de la patologia que se esta estudiando.

Debido a que la investigacion se realizo en pacientes que asisten a una fundacion para la
investigacion en deficiencias auditivas, serda usado para la investigacion el
consentimiento institucional firmado por el tutor o representante legal del menor,

documento que se firma cuando el menor hace ingreso a la fundacion por primera vez.
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11. Resultados

Se tomo una muestra de 20 pacientes de los cuales 4 pertenecen al grupo caso y 16 al
grupo control, el promedio de edad para ambos grupos fue de 8 afios ( 4-12) , todos los
pacientes cumplieron con los criterios de inclusion propuestos, la estadistica realizada
para el balanceo de los grupos muestra que son homogéneos y se pueden realizar
comparaciones entre los mismo, aplicadas las pruebas de U de Mann Whitney y chi 2
muestran que no hay significancia estadistica con un valor de p > 0.05. (Tabla 1)

TABLA. 1
n=4 n=16
GRUPO GRUPO
CASO CONTROL valor de p

EDAD PROMEDIO 8 (412 8 (5-11) > 0.05
SEXO M 2 8 1

F 2 8
FACTORES DE RIESGO HIPOXIA 2 50% 9 56.3% 0.8221

VENT. MECANICA 1 25% 6 38% 0,7755

HIPERBILIRUBINEMIA 1 25% 7 43.8% 0,4935

PREMATUREZ 1 25% 11 68.8% 0,1101
TIPO DE HIPOACUSIA NS PROFUNDA 2 50% 8 50% |

NS SEVERA 2 50% 8 50%
PTA OD 87,9 87,1 ~0.05

Ol 89,1 87,9
SISTEMA DE AUDIFONO 3 75% 12 75% 09251
AMPLIFICACION IMPLANTE 1 25% 4 25%

Al realizar el cruce de variables entre la ganancia funcional de pacientes con neuropatia
auditiva y pacientes con hipoacusias de otras etiologias, se encuentra que al comparar
los promedios de ganancia funcional de graves medias y agudas, teniendo en cuenta el
uso de ambos sistemas de amplificacion (audifonos e implante), la U de Mann Whitney
muestra que no hay significancia estadistica. Valor de significancia de p >0.05 (Tabla
2).

TABLA 2
n=4 n=16
GRUPO CASO | GRUPO CONTROL | valor de p
GRAVES 41 40 >0.05
GANACIA FUNCIONAL | MEDIAS 50 38 ~0.05
AGUDAS 44 33 >0.05
OANACIA TONCIONAL 1 proMEDIO 45 37 >0.05
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El cruce de variables, comparando el grupo caso y grupo control con respecto a la
ganancia funcional con el uso de audifonos como sistema de amplificacion, la U de
Mann Whitney muestra que las frecuencias graves no presentan diferencias estadisticas,
sin embargo las frecuencias medias y agudas muestran diferencias significativas,
aplicada la misma prueba, el promedio general de la ganancia funcional entre el grupo
caso y el grupo control también muestra una diferencia significativa. (Tabla 3)

TABLA 3
n=3 n=12
GRUPO CASO | GRUPO CONTROL valor de p
GRAVES 43 40 >0.05
GANACIA FUNCIONAL CON

AUDIFONO MEDIAS 55 38 <0.05

AGUDAS 45 32 <0.05

GANANCIA FUNCIONAL TOTAL 48 37 <0.05

Comparando los promedios de la ganancia funcional con implante , en el grupo caso y
el grupo control, aplicada la prueba de U de Mann Whitney , esta muestra que no
existen diferencias significativas entre los promedios comparados, la ganancia funcional
en graves, medias, agudas y el promedio general no muestra diferencias
estadisticamente significativas, dado el valor de p >0.05, ( Tabla 4)

TABLA 4
n=1 n=4
GRUPO CASO GRUPO CONTROL valor de p
GRAVES 33 38 >0.05
GANACIA FUNCIONAL

CON IMPLANTE MEDIAS 35 37 >0.05
AGUDAS 40 35 >0.05

GANANCIA FUNCIONAL 36 37 >0.05

TOTAL

En el grupo de pacientes que presentan neuropatia auditiva , Al realizar el cruce de
variables entre los promedios de ganancia funcional de graves medias y agudas,
comparando implante coclear contra audifono, se encuentra que existen diferencias
estadisticas entre los promedios de las frecuencias graves y medias, las frecuencias
agudas no muestran diferencias significativas , sin embargo la comparacion del
promedio general mediante una U de Mann Whitney, muestra que si hay diferencias
entre ambos promedios. (Tabla 5).
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TABLA 5

n=1 n=3
IMPLANTE COCLEAR AUDIFONOS valor de p
GRAVES 33 43 <0.05
GANACIA FUNCIONAL 20,05
CON IMPLANTE MEDIAS 35 55 :

AGUDAS 40 45 >0.05

GANANCIA FUNCIONAL 36 48 <0.05

TOTAL

En el grupo de pacientes que presentan hipoacusias neurosensoriales de otras etiologias,

Al realizar el cruce de variables entre los promedios de ganancia funcional de graves

medias y agudas, comparando implante coclear contra audifono, aplicando una prueba

de U de Mann Whitney, se encuentra que no hay diferencias estadisticas en los
promedios de las frecuencias graves, medias, agudas, ademds del promedio general.

(Tabla 6).
TABLA 6
n=4 n=12
IMPLANTE COCLEAR AUDIFONOS valor de p
GRAVES 37 40 >0.05
GANACIA FUNCIONAL

CON IMPLANTE MEDIAS 37 38 >0.05
AGUDAS 35 32 >0.05

GANANCIA FUNCIONAL 37 37 >0.05

TOTAL
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12. Discusion

La neuropatia auditiva interfiere con la percepcion del lenguaje y en el desarrollo del
mismo, si se produce en etapas tempranas de la vida, se sospecha por la deteccion de
algin grado de pérdida auditiva, que puede variar entre leve y profunda, sin ser
predecible. (2), en el grupo estudiado las edades de los pacientes oscilaban entre 4 y 12
afios y el 100% de estos presentaron hipoacusias neurosensoriales que variaban entre

grado moderado a severo, predominando la de tipo severo.

Entre las enfermedades adquiridas que causan neuropatia auditiva se encuentran la
hiperbilirrubinemia, la anoxia perinatal, las enfermedades infecciosas y metabdlicas.
Los nifios prematuros son mas propensos a sufrir una neuropatia auditiva, no se conoce
la etiologia y se denominan casos idiopaticos. (8) igual situaciéon se encontrd en el
presente grupo del estudio, en donde el 100% de los pacientes presentaron factores de
riesgo, sin embargo llama la atencion que los pacientes que tienen hipoacusias de otras
etiologias muestran mayor prevalencia de factores de riesgo que los pacientes que
presentan neuropatia auditiva, en el estudio encontré6 mas prevalente la prematurez ,
seguida por la hipoxia y la hiperbilirrubinemia , hallazgo acorde a la literatura en el
cual se reporta que el sindrome hipoxico isquémico es uno de los factores etiologicos de
la neuropatia auditiva, también se reporta que la vulnerabilidad de la via auditiva debido
a la hiperbilirrubinemia es causa de neuropatia auditiva, pacientes que han presentado
hiperbilirrubinemia severa durante los primeros dias de vida, presentan hipoacusia
neurosensorial de grado leve-moderado (10), en el estudio se encontr6 que la

hiperbilirrubinemia es el tercer factor de riesgo mas frecuente en la poblacion.

La importancia de tener un sistema de amplificacion optimo ayuda a una mejor
percepcion del lenguaje y por tanto un adecuado desarrollo del mismo, en el grupo de
estudio todos los pacientes usan sistemas de amplificacidon, se encontrd en mayor
porcentaje el audifono y en segundo lugar el implante coclear, Situacion esta acorde a lo
encontrado por Rance y cols. En 2007, en el cual los resultados del estudio revelan que
los nifios con neuropatia auditiva poseen un riesgo en el desarrollo del lenguaje sin
embargo los que poseen sistemas de amplificacion convencionales pueden tener un
desarrollo y unas habilidades razonables para el lenguaje. (13), de alli radica la

importancia que el sistema de amplificacion realmente ofrezca un estimulo optimo para
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la compensacion de la perdida, siendo la ganancia funcional el unico método para

evaluar la misma.

Lo encontrado en el presente estudio muestra que los audifonos y los implantes son
iguales en cuanto a la ganancia funcional, por tanto ambos sistemas de amplificacion
estan ofreciendo el estimulo adecuado para el desarrollo del lenguaje. Acorde esto a lo
encontrado por Rance y cols. en 2007 , en el cual compararon las habilidades para el
lenguaje en nifios con neuropatia auditiva y nifios con otros tipos de hipoacusias
neurosensoriales, las competencias en lenguaje fueron evaluadas mediante el uso del
Peabody Picture Vocabulary Test (PPVT) , Diagnostic Evaluation of Articulation and
Phonology (DEAP) y Speech Intelligibility Rating Scale, los resultados del estudio
revelan que los niflos con neuropatia auditiva poseen un riesgo en el desarrollo del
lenguaje sin embargo los que poseen sistemas de amplificacion convencionales pueden
tener un desarrollo y unas habilidades razonables para el lenguaje.(13), en este sentido,
Miyamoto considera que tanto una prétesis auditiva convencional o un implante coclear
estan indicados en determinados pacientes con neuropatia auditiva, aunque el beneficio
que proporcionan referente a la rehabilitacion del lenguaje, sea menos favorable que el

obtenido en otros casos, cuya lesion neurosensorial es coclear. (7)

En la actualidad, existe una controversia referente a la adaptacion protésica y segin
Berlin (10), los pacientes con neuropatia auditiva no son candidatos en general para los
audifonos, reservando el uso de los mismos a los pacientes con hipoacusia de origen
coclear, con normofuncionalidad en la actividad eléctrica del VIII par. La alteracion en
la sincronizacion neural reflejada en la alteracion en los registros de los BERA y su
deficiente inteligibilidad del lenguaje, contribuyen al escaso beneficio que les
proporciona los audifonos como parte del tratamiento rehabilitador. En la poblacion de
estudio el 75% de los pacientes con neuropatia auditiva se encuentran rehabilitados con
audifonos y la ganancia funcional global encontrada, muestra que los audifonos, a
diferencia del implante, realmente ofrecen un estimulo adecuado al compensar la
pérdida auditiva, las comparaciones entre las ganancias funcionales con audifono e
implante, muestran que el audifono es mucho mejor que el implante en pacientes con
neuropatia auditiva, en frecuencias medias y agudas, debido a que se presentan mejores
valores de ganancia funcional con el uso del mismo, situacién opuesta a lo encontrado

en la literatura, debido a que consideran que el implante es el mejor método de
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rehabilitacion en nifios que presentan neuropatia auditiva, En un estudio realizado por
Berlin y col. en 2010, en el cual analizaron el desarrollo del habla y lenguaje de 260
pacientes con neuropatia auditiva, se encontrd que solo en 15% de los pacientes existia
algin beneficio con el uso de audifonos para el aprendizaje de idiomas, mientras que la
mejora en la comprension del habla y la adquisicion del lenguaje fue del 85% de los
pacientes con implante coclear. Aproximadamente el 5% (13/260) de la poblacion total

habia desarrollado el habla y lenguaje, sin algiin tipo de intervencion. (14)

En el presente estudio se encontrd que los pacientes que presentan neuropatia auditiva y
los que presentan hipoacusias neurosensoriales de otras etiologias, al ser rehabilitados
ambos con implante, las ganancias funcionales no muestran significancia estadistica por
tanto ambos sistemas ofrecen iguales ventajas, situacion que difiere a lo encontrado por
Rance en 2009 , el cual realizo un estudio cuyo objetivo era evaluar el lenguaje
receptivo y la habilidad para la produccion del habla en un grupo de nifios escolares
con neuropatia auditiva y pérdida de la audicion de tipo dis-sincronia comparados con
otros con hipoacusias neurosensoriales de otras etiologias. La muestra consistié en 10
nifios que habian recibido implante coclear en un o en ambos oidos. Los resultados
encontrados en este grupo se compararon con los de una cohorte de nifios implantados
que presentaban otra clase de pérdida auditiva neurosensorial, encontraron que 9 de los
diez nifios implantados y que tenian neuropatia auditiva / dis-sincronia tenian iguales
habilidades para la adquisicion del habla que aquellos que tenian hipoacusias

neurosensoriales de otras etiologias. (15)

Es importante reconocer que el estudio se realizo con una muestra pequefia, sin embargo
dada la baja incidencia de la patologia en la poblacién seleccionada, constituye un
precedente valioso para futuros estudios por tanto se recomienda ampliar el lapso de
tiempo en la recoleccion de los pacientes, para asi obtener una mayor muestra, futuros
estudios también deberian enfocarse en estudiar las causas del déficit en la

amplificacion para las frecuencias graves.
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13. Conclusiones

La Prematurez constituye el principal factor de riesgo de los pacientes que presentan
neuropatia auditiva, seguida esta por la hipoxia y la hiperbilirrubinemia.

La ganancia funcional con audifono e implante no muestra diferencias cuando se
comparan los pacientes que presentan neuropatia auditiva y los pacientes que
presentan hipoacusias neurosensoriales de otras etiologias

La ganancia funcional muestra ser mejor con audifonos que con implantes en
pacientes que presentan neuropatia auditiva

Las frecuencias medias y agudas con el audifono en pacientes con neuropatia
auditiva muestran los mejores valores de ganancia funcional
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