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La neuropatia auditiva es un tipo de hipoacusia neurosensorial que altera la
funcionalidad del nervio auditivo. Provoca la transmision anormal de los impulsos
nerviosos que van del oido interno hasta al tallo cerebral. Este trastorno genera un
cuadro clinico complejo y heterogéneo que puede cambiar de una persona a otra,
e incluso en la misma persona a lo largo del tiempo. Se caracteriza por causar
limitaciones no solo a nivel auditivo, sino que tiene consecuencias muy significativas

a nivel funcional, perceptual, social, laboral, comunicativo y cognitivo.

La complejidad del cuadro clinico implica la necesidad de una evaluacion
audioldgica integral y completa para llevar a cabo un diagnostico oportuno. Ademas,
la variedad de caracteristicas, etiologias y manifestaciones clinicas, hace que no
exista un tratamiento generalizado, sino que debe ser elegido segun las
caracteristicas y necesidades de cada caso.
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El objetivo principal de esta investigacion, fue describir el proceso de
deteccion, diagndstico, tratamiento y seguimiento de la neuropatia auditiva en el
Servicio de Otorrinolaringologia del Hospital México y en las guias de atencién
internacionales. A partir de esta informacion, se elabor6 una propuesta de guia de
atencidén basada en criterios de validez internacional, que estructura el manejo de
esta patologia y que se adaptara a los equipos y recursos disponibles en el centro

médico.

Para cumplir el objetivo propuesto, se realizaron entrevistas y cuestionarios
al personal del Servicio de ORL del Hospital México, y se analizaron 18 guias de
atencién provenientes de diversos paises e instituciones alrededor del mundo. El
proceso de recoleccion de informacién se orienté a investigar caracteristicas
relacionadas con: los sintomas principales, las etiologias comunes, las pruebas
utilizadas y los pardmetros de adquisicion recomendados, el diagnéstico diferencial,

los tratamientos y el seguimiento brindado a los pacientes con neuropatia auditiva.

Con base en los resultados, se realiz6 un analisis cualitativo de la
informacion, y se determinaron las principales diferencias y los aspectos por
fortalecer en el manejo brindado por el Servicio de ORL. Como respuesta a las
necesidades identificadas, se elaboré una estrategia de deteccion, diagnéstico,
tratamiento y seguimiento enfocada completamente a la neuropatia auditiva. Esta

corresponde a la guia de atencion que se propone en el presente estudio.
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Introduccién

La neuropatia auditiva es un trastorno auditivo complejo. Corresponde a una
alteracion auditiva neurosensorial que se caracteriza principalmente por un
deterioro en la comprensién de la palabra, que no concuerda con la pérdida auditiva
de quien posee dicha patologia. Dicho de otra manera, los resultados de
discriminacion y comprension auditiva que se evalian mediante la logoaudiometria,
no son los esperados para los umbrales auditivos que se obtienen a través de la

audiometria tonal liminar.

Se caracteriza por tener cuadros clinicos heterogéneos, que requieren de
técnicas para el manejo e identificacion estructurados, que permitan llegar a
diagnésticos, tratamientos y resultados clinicos certeros. Para esto, es necesario
gue cada caso sea abordado individualmente por un equipo multidisciplinario que
realice las evaluaciones correspondientes, y asi contribuir al pronéstico, diagndstico

topografico de la lesidn y tratamiento mas certero y oportuno.

Padish (2015), resalta la importancia de conocer que no todos los casos son
tipicos y que, si no se conoce correctamente la patologia, es posible que los casos
pasen desapercibidos. Por lo tanto, este autor sugiere la necesidad de crear nuevas
estrategias diagnosticas para evitar el sesgo de personas usuarias no identificadas,
y que, a partir de una deteccion temprana, sea posible brindar un mayor beneficio a

quienes portan esta patologia.

Se requiere mayor conocimiento en las pruebas que permitan la localizacion
de la lesion, caracterizar las manifestaciones clinicas audioldgicas, correlacionar los
resultados de las pruebas electrofisiolégicas y psicoacusticas, asi como conocer las
patologias asociadas y, sobre todo, las posibilidades terapéuticas y las expectativas
de los diversos tratamientos y técnicas de rehabilitacion (Carfiete, 2009; Fel, et al.,

2011; Pefaloza, Arias, Altamirano y Garcia, 2005).
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La presente investigacion, pretende elaborar una propuesta de guia de
atencién para las neuropatias auditivas, con la finalidad de estructurar el manejo
tanto diagnéstico como terapéutico de las personas portadoras de dicha patologia,

que asisten al Servicio de Otorrinolaringologia (ORL) del Hospital México.
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CAPITULO I. PLANTEAMIENTO DEL OBJETO DE ESTUDIO
1.1. Planteamiento del problema

La neuropatia auditiva es un trastorno provocado por la transmision de los
impulsos nerviosos que van del oido interno hacia el tallo cerebral (Northern y
Downs, 2014). Esta alteracion provoca una hipoacusia neurosensorial de grado y

configuracion variable, pero con una grave alteracion en la compresion del lenguaje.

Mediante las pruebas electrofisiologicas se determina un adecuado
funcionamiento de las células ciliadas externas de la céclea, pero una importante
alteracién en el funcionamiento del nervio auditivo. Esto indica que, la sefial se
amplifica y se escucha, pero la deficiencia en la transmision de impulsos nerviosos,
ocasiona un deterioro significativo a nivel de comprensién del lenguaje (Zeng et al.,
1999). Por esta razon, los resultados de las pruebas de discriminacion auditiva

generalmente no coinciden con los umbrales de la audiometria tonal de la persona.

Segun lo mencionan Northern y Downs (2014), las caracteristicas clinicas de
este desorden varian en gran manera de una persona a otra, e incluso en la misma
persona a través del tiempo. Por lo tanto, la evolucién y el prondstico en esta
patologia se vuelve impredecible y la correlacion entre la sintomatologia y los
hallazgos clinicos obtenidos a través de las diferentes pruebas auditivas toma gran
importancia. Si los resultados logran relacionarse adecuadamente, es posible
identificar el sitio del dafio y determinar el pronéstico y el eventual tratamiento a

seguir para cada persona en particular.



En cuanto a las implicaciones de la neuropatia auditiva, la comprension
defectuosa del lenguaje es el trastorno funcional mas importante. Las personas con
este padecimiento generalmente pueden escuchar los sonidos cotidianos muy
cercano a lo normal, pero tienen una gran dificultad para comprender el lenguaje
oral, especialmente en ambiente ruidoso. Esto se debe a que el impacto de las
neuropatias auditivas en la vida de las personas que lo padecen, va mucho mas alla

de una afeccion auditiva.

Las consecuencias a nivel perceptivo que la acompafan, son distintas de
aquellas que se asocian Unicamente con dafio sensorial coclear, ya que en este
caso no se trata de una alteracion en la amplificacion del sonido, sino en la
sincronizacion de las sefiales nerviosas. La sincronizacion normal de las descargas
neurales, brinda informacion importante para la percepcién, ya que se encarga de
codificar caracteristicas basicas de los sonidos como son su intensidad y tono; de
esta manera, se extraen caracteristicas complejas del sonido necesarias para el

reconocimiento del lenguaje oral (Zeng, Oba, Garde, Sininger y Starr, 1999)

La prevalencia de la neuropatia auditiva es una cifra que ha sido dificil de
determinar, debido a que la heterogeneidad del cuadro clinico, la edad de aparicion,
las causas, los sintomas, entre otras caracteristicas propias de esta patologia que
han limitado la posibilidad de realizar estudios a gran escala. La prevalencia en
literatura actual, oscila entre un 0,26% y un 11% (Cafiete, 2009; Rodriguez,

Cafiizares y Pérez, 2007; Tapia y Lirola, 2013; Yuvaraj y Jayaram 2016).

La Fundacion de Desarrollo e Investigacion Tecnoldgica y Cientifica de
Maranhdo (FAPEMA) ubicada en Brasil, realizé un estudio en el afio 2012, con la
finalidad de determinar la prevalencia de la neuropatia auditiva en personas con
hipoacusia neurosensorial. Sus resultados mostraron que, de 2,292 personas con

esta condicion, 27 (1,2%) tenian neuropatia auditiva (Costa y Lima, 2013).



Por otro lado, estudios a mayor escala realizados en Estados Unidos y Hong
Kong en personas con factores de riesgo de hipoacusia o con hipoacusia
neurosensorial han establecido la prevalencia de la neuropatia auditiva entre un 3y
un 11% (Rodriguez et al., 2007). Foerst et al. (2006) describen un estudio realizado
en recién nacidos con factores de riesgo en Australia, en el cual se indica una
prevalencia de 11,01% en poblacion de nifios con pérdidas auditivas y 0,23% de la

poblacion sin riesgo.

Otros investigadores como Madden (2002), citados por Tapia y Lirola, (2013),
realizaron un estudio durante un periodo de ocho afos y encontraron 22 casos de
neuropatia auditiva en una poblacion de 428 nifios con hipoacusia. La prevalencia
calculada en este estudio fue de 5.1%. Mientras que Davis y Hirsh (2002), citados
por Pefaloza et al. (2005), reportaron un caso de neuropatia auditiva por cada 200

pacientes con hipoacusia neurosensorial.

A partir de estas cifras es posible concluir que la neuropatia es una patologia
frecuente, ya que representa un porcentaje significativo de quienes poseen
hipoacusia neurosensorial, por lo que el diagnostico diferencial es necesario.
Ademas, se estima que la identificacion de nuevos casos de neuropatias auditiva

aumentara, segun evolucione la atencion y el manejo diagnéstico de esta patologia.

En la actualidad, la neuropatia auditiva es considerada como una de las
patologias mas desafiantes para el personal de salud en el campo de la audiologia
y la otologia, tanto a nivel de diagnéstico como de tratamiento. Esto se debe a que
existen muchos casos que ni siquiera llegan a ser diagnosticados, debido a las
deficiencias en el proceso de diagndstico, asi como a la complejidad de la alteracion.
Por lo tanto, no conocer con certeza las caracteristicas de la patologia, implica que
muchos casos pasen desapercibidos y que las posibilidades terapéuticas sean

limitadas.



En cuanto al manejo diagnéstico, la literatura apunta a mejorar las técnicas
para identificar el sitio exacto de la lesion, conocer las caracteristicas especificas
segun el diagnostico topografico, el manejo multidisciplinario y el andlisis

individualizado de cada caso.

Rico-Romero, Gutiérrez-Farfan y Alonso-Lujan (2015), enfatizan en la
importancia de comprender que el cuadro clinico no siempre sigue un patron
determinado, ya que los autores presentan un caso clinico atipico, en el cual la
ausencia de emisiones otoacusticas no descartaba la neuropatia auditiva. Ademas,
resaltan la importancia de sospechar el diagnéstico basado en la clinica, ya que los
resultados de las pruebas pueden ser variados. Por lo tanto, sugiere la necesidad
de crear nuevas estrategias diagndsticas para evitar el sesgo de personas usuarias
no identificadas, y que a partir de una identificacion temprana sea posible brindarles

un mayor beneficio.

Lirola-Delgado (2014) recomienda que la bateria de pruebas diagndsticas se
base en un estudio topografico, en el cual el objetivo principal sea ubicar el sitio de
la lesion. Esto brinda informacion sobre qué tipo de tratamiento es mas efectivo, vy,
por ende, cudl utilizar. Por otro lado, en Colombia, Carvajalino et al. (2009)
disefiaron y validaron un protocolo para identificar la neuropatia auditiva en
poblacién infantil. Al aplicar el protocolo, se determina que las pruebas realizadas si
se logran relacionar con la neuropatia auditiva. Sin embargo, este es un estudio a

pequefia escala que no permite generalizar los resultados.

El manejo terapéutico, tanto en poblacion infantil como en poblacion adulta,
es uno de los grandes desafios del personal de audiologia y otologia hoy dia. Existe
gran variedad de criterios profesionales, ya que las caracteristicas sumamente
heterogéneas que pueden presentar hacen dificil generalizar los tratamientos para
esta patologia; de ahi la importancia del manejo multidisciplinario e individualizado.
Sin embargo, el conocer con mayor exactitud el sitio de la lesion, puede ser la clave

para determinar cuando son indicados o no los diversos tratamientos.



El manejo descrito en la literatura actual, consiste basicamente en protesis
auditivas, terapia de lenguaje, lectura labial, sistemas de frecuencia modulada (FM),
implantes cocleares y lengua de sefias. Diversos autores y autoras describen sus
experiencias y recomendaciones en cuanto a la eleccion de las distintas estrategias

de rehabilitacion, segun las particularidades de casa caso.

En Costa Rica, a nivel de la Caja Costarricense de Seguro Social (CCSS), no
existe una guia de atencion que defina el manejo diagndstico y terapéutico de las
neuropatias auditivas. Por lo tanto, seria de gran utilidad para todos los servicios
que atiendan esta patologia, contar con una propuesta de guia que contenga los
pardmetros de manejo utilizados en la actualidad a nivel internacional y que se

adapte al contexto de nuestro pais.

Es por esta razdn, que la investigacion busca conocer cual es el proceso de
deteccion, diagnéstico, tratamiento y seguimiento de la neuropatia auditiva que se
brinda en el Servicio de ORL del Hospital México, con la finalidad de identificar los
puntos por fortalecer. A partir de esta informacion, el estudio tiene la finalidad de
elaborar una propuesta de guia de atencidn que estructure el manejo de esta

patologia, con base en criterios de validez internacional.



1.2. Justificacién

Segun Northern y Downs (2014), la neuropatia auditiva es causada por una
anormalidad en la trasmision de los impulsos nerviosos que van del oido interno
hacia el tallo cerebral. Esta se acompafia de diversas implicaciones a nivel
funcional, social, psicolégico y comunicativo. Se caracteriza por tener cuadros
clinicos heterogéneos y manifestaciones clinicas que pueden variar de una persona
a otra, e incluso en la misma persona a través del tiempo, lo que hace aun mas

dificil el diagnadstico y el tratamiento de esta patologia.

En cuanto a las habilidades comunicativas, la neuropatia auditiva limita de
forma importante el lenguaje oral, ya que la discriminacion auditiva sufre un gran
deterioro, especialmente en presencia de ruido. Faletty (2016) afirma que, en la
poblacién adulta, las patologias auditivas pueden causar limitaciones en la
comunicacién e interferir de forma importante en situaciones de la vida cotidiana.
Sin embargo, el haber adquirido previamente el lenguaje oral representa una
importante ventaja en comparacion con la poblacién infantil que no lo han adquirido
aun. En este ultimo caso, las consecuencias son aln mas severas, ya que se altera
directamente el desarrollo lingiistico, comunicativo, cognitivo. Por lo tanto, si no se
tratan e intervienen de forma temprana, puede afectar la integracion escolar y social

a futuro.

La literatura actual enfatiza en la necesidad de mejorar el manejo de las
neuropatias auditivas. Para cumplir este objetivo, diversos autores como Cafiete
(2009), Fei et al. (2011) y Pefialoza et al. (2005), definen como necesario contar con
una mayor caracterizacion de las manifestaciones clinicas de dicha patologia,
conocer estrategias para determinar el diagndstico topografico de la lesion, conocer
el diagnéstico diferencial, las pruebas electrofisiolégicas y psicoacusticas, la
vinculacion con otras especialidades, las patologias asociadas y sobretodo, las

posibilidades terapéuticas y las expectativas de un tratamiento determinado.



En muchas ocasiones, debido a la complejidad y heterogeneidad del cuadro
clinico, es posible que durante la consulta algunos casos pasen desapercibidos y
en consecuencia no lleguen a ser diagnosticados ni a recibir el tratamiento
adecuado. Por esta razon, se requieren técnicas para el manejo e identificacion,
que permitan llegar a diagnosticos y resultados clinicos certeros. Ademas, cada
caso debe ser abordado individualmente por el equipo multidisciplinario que realice

las evaluaciones correspondientes.

A nivel mundial, los programas de tamizaje auditivo neonatal, han permitido
que se identifiquen las neuropatias auditivas en los primeros meses de vida, asi lo
afirman Gardner-Berry, Hou y Ching (2017). Costa Rica no es la excepcion, por lo
gue se requieren técnicas estructuradas para el manejo e identificacion de esta
patologia. Para esto, es necesario que cada caso sea abordado individualmente por
un equipo multidisciplinario, que realice las evaluaciones correspondientes y de esta
manera contribuir al pronéstico, diagnostico topografico de la lesion y que las y los
nifios diagnosticados no se queden sin posibilidades, sino que reciban un

tratamiento pronto, oportuno e individualizado.

Las guias de atencion representan una herramienta muy valiosa para la
Audiologia, tanto a nivel nacional como internacional, ya que definen la ruta mas
adecuada para el correcto manejo clinico de estas personas. Conforme aumenten
los casos de diagndsticos oportunos, sera posible brindar de forma pronta el
tratamiento correspondiente para cada uno de ellos. Por lo tanto, estructurar el
proceso de identificacion, diagndstico y manejo de las personas diagnosticadas con
dicho padecimiento, puede ser una herramienta de gran utilidad para el personal del
Servicio de ORL del Hospital México, asi como de otros servicios que intervienen

en el manejo de esta patologia.



1.3. Objetivos
1.3.1 Objetivo general

Describir el proceso de diagnéstico, tratamiento y seguimiento de la
neuropatia auditiva en el Servicio de Otorrinolaringologia del Hospital México de la
Caja Costarricense del Seguro Social, San José, durante el periodo de octubre 2019
y abril 2020.

1.3.2 Obijetivos especificos

= Caracterizar el proceso de diagnostico utilizado por el personal del Servicio de
Otorrinolaringologia del Hospital México, para personas con alteraciones
auditivas con sospecha de neuropatia auditiva.

» Determinar los criterios técnicos utilizados por el personal del Servicio de
Otorrinolaringologia del Hospital México para la eleccion de las diferentes
modalidades terapéuticas y el seguimiento de las personas con neuropatia

auditiva.

» Formular una propuesta de guia de atencion que incluya los lineamientos para
un proceso diagnostico y terapéutico de la neuropatia auditiva basado en la
evidencia documental y en la informacion brindada por el personal del Servicio

de Otorrinolaringologia.



CAPITULO Il. MARCO TEORICO

En el siguiente capitulo se abordan las bases tedricas necesarias para la
comprension de la patologia denominada neuropatia auditiva. En primer lugar, se
mencionan generalidades sobre la anatomia y fisiologia del sistema auditivo. En
segundo lugar, los tipos de alteraciones auditivas. En tercer lugar, las pruebas
utilizadas en el diagnadstico de las patologias auditivas. En cuarto lugar, la definicion,
clasificacion, caracteristicas y criterios diagndsticos de las neuropatias auditivas,
por ultimo, las estrategias de rehabilitacion auditiva.

2.1. Bases anatémicas y fisioldgicas del sistema auditivo

El sistema auditivo se divide en dos partes: el sistema auditivo periférico y el
central. El sistema auditivo periférico consiste de tres partes: oido externo, oido
medio y oido interno. Mientras que el sistema auditivo central se compone de las
vias centrales auditivas y el procesamiento auditivo central. Conocer las estructuras
gue componen el sistema y la funcion de cada una de estas, contribuye a la

comprension de las diversas alteraciones auditivas.
2.1.1. Oido externo

El oido externo tiene la funcion de captar las ondas sonoras gue viajan a
través del medio aéreo y conducirlas hacia la membrana timpéanica. Se divide en

pabellon auricular y conducto auditivo externo (CAE).

Su porcion inicial es el pabelldbn auricular. Consiste en una estructura
concava que recoge y canaliza el sonido hacia el CAE, contribuyendo a la
localizacion de la fuente sonora. Ademas, la configuracion compleja de su superficie
y sus relieves, provoca modificaciones en el timbre del sonido percibido (Porcel,
2019; Gémez y Angel, 2006; Rodriguez y Rodriguez, 2010). Segun Vallejo (2003),



“el pabellon funciona como receptor de la onda sonora, mas que todo para las
frecuencias de 3000 a 6000 Hz, amplificando aproximadamente 15 dB a la
intensidad de la onda sonora que recibe, para luego transmitirla al conducto auditivo

externo.” (p.5).

El CAE, es una estructura tubular que comunica el oido externo con el oido
medio. Cumple la funcion de conducir las ondas sonoras hacia la membrana
timpanica, amplificando la sefial en aproximadamente 20 dB, por efecto de
resonancia. Esta amplificacion se da especialmente en las frecuencias altas de 2 a
4 KHz (Vallejo, 2003). Ademés, Rodriguez y Rodriguez (2010) indican que el CAE
también se encarga de mantener la temperatura del aire a ambos lados de la
membrana timpanica y cumple una importante funcién de proteccion, ya que se
encarga de producir cerumen mediante las glandulas ceruminosas para impedir el
ingreso de insectos. Adema4s, su forma tortuosa impide que objetos no deseados

puedan dafar o lastimar la membrana timpanica.
2.1.2. Oido medio

El oido medio es una cavidad excavada en el hueso temporal, que contiene
la cadena de huesecillos. Se compone de la membrana timpanica, la cadena
osicular y la trompa de Eustaquio. Tiene la funcién de transmitir y amplificar la sefial

sonora (Gomez y Angel, 2006).

La membrana timpanica es la division entre el oido externo y el oido medio.
Cuando la onda sonora llega a la membrana timpanica, esta vibra y transmite las
vibraciones a la cadena osicular (Casamitjana, 2013). La cadena osicular consta de
tres huesecillos: el martillo, el yunque y el estribo, que se articulan entre si. Se
extiende desde la membrana timpanica hasta la ventana oval, donde la platina del
estribo se inserta como un piston y transmite las vibraciones provenientes del

timpano, hacia los liquidos del oido interno (Gémez y Angel, 2006).

Porcel (2019) afirma que el oido medio concentra la presion del sonido en el

timpano (con un area aproximada de 0,5 cm?) y lo dirige a la ventana oval, que es
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una superficie mucho mas pequefia (alrededor de 1/30-1/15 del area del timpano).
Esta diferencia entre areas hace que la fuerza de las vibraciones sonoras se
multiplique unas 800 veces. Segun Casamitjana, (2013), se amplifican de 30 a 35
dB, mayormente en frecuencias bajas, para poder equiparar la ganancia que se

pierde al pasar de un medio gaseoso a un medio liquido.

La trompa de Eustaquio comunica el oido medio con la rinofaringe, y se
encarga de equiparar la presion del oido medio con la presion atmosférica, lo cual
es de gran importancia para garantizar la transmision del sonido (Serra et al., 2010).
Ademas, tiene la funcién de drenar desechos producidos por la limpieza del oido
medio (Ariza y Diaz-Granados, 2007)

2.1.3. Oido interno

El oido interno se localiza en el interior del pefiasco del hueso temporal. Esta
compuesto por la coclea, el vestibulo y los conductos semicirculares. Por la
complejidad de su forma y estructura se le denomina laberinto. Se compone de una
serie de cavidades denominadas laberinto 6seo, que contiene estructuras pequefias
y membranosas, denominadas laberinto membranoso (Ariza y Diaz-Granados,
2007). Se divide en dos partes: el laberinto posterior y anterior. El laberinto posterior,
se conforma por los conductos semicirculares, utriculo y saculo. Estas estructuras
corresponden al érgano periférico del sentido del equilibrio (Rodriguez y Rodriguez,
2010).

El laberinto anterior, corresponde a la coclea. Ariza y Diaz-Granados (2007)
la definen como un conducto enrollado en espiral alrededor de su eje central, dos
vueltas y media alrededor del mismo. El eje 6seo es denominado modiolo y da paso
al nervio coclear. La coclea membranosa tiene forma de prisma triangular y se sitla
dentro de la céclea 6sea, suspendida en un liquido denominado perilinfa, que brinda

proteccion a las estructuras membranosas (Rodriguez y Rodriguez, 2010).

Segun Casamitjana (2013), la céclea membranosa se conforma de tres

tuneles, divididos entre si por la insercion de dos membranas: la basal y la de
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Reissner. Los tuneles resultantes se denominan: rampa vestibular, rampa coclear y
rampa timpanica. La rampa timpanica y la vestibular contienen perilinfa, mientras
gue el conducto coclear contiene endolinfa. Las diferencias entre el contenido i6nico
de estos dos liquidos, permiten una mejor despolarizacién y, por lo tanto, favorecen

a la estimulaciéon auditiva.

El conducto coclear contiene al érgano de Corti, fundamental en el proceso
de la audicion. Aqui se transforma la onda sonora (energia mecanica) en impulsos
nerviosos (energia eléctrica) y, ademas, se realiza el analisis de frecuencia e
intensidad de los sonidos (Rodriguez y Rodriguez, 2010). El érgano de Corti

contiene las células ciliadas externas e internas.

Las células ciliadas externas forman tres hileras, superando las 20.000
unidades, mientras que las células ciliadas internas forman una sola hilera, que
consta de aproximadamente 3.500 unidades. Estas células estan distribuidas de
forma frecuencial, a lo largo de la membrana basilar. Las frecuencias més altas en
la parte basal y las mas bajas en la parte apical (Gémez y Angel, 2006; Casamitjana,
2013). Las células ciliadas externas son las encargadas de codificar la intensidad y
generar microfonia coclear, mientras que las células ciliadas internas son las
encargadas de discriminar la frecuencia de los sonidos, y, ademds, generan un
campo electromagnético de baja intensidad denominado potencial de sumacion
(Gémez y Angel, 2006).

Las ondas sonoras ingresan al oido interno, a través de la ventana oval,
ponen en movimiento los liquidos endolinfaticos y hacen vibrar la membrana basal
donde se encuentran las células ciliadas externas e internas. Gracias a este
movimiento, las células ciliadas transforman la energia mecanica proveniente del
oido medio, en impulsos eléctricos para que sean transmitidos a través del nervio

auditivo hasta la corteza auditiva. Gomez y Angel (2006) indican que:

La transduccion o transformacion de la energia sonora mecanica en eléctrica
se lleva a cabo en las células ciliadas y no solo expresa la energia sonora en

codigo eléctrico, sino también en cédigo quimico. El extremo apical de la
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célula ciliada, transforma la energia sonora en energia eléctrica y el extremo
basal, transforma la energia eléctrica en quimica, al liberar el
neurotransmisor que activa la sinapsis con las fibras de la via aferente, en las

cudles se genera un potencial de accion (p.43).

El movimiento de los liquidos endolinfaticos hace que la membrana basilar
se mueva. Este movimiento provoca que la membrana tectoria se desplace,
acercandose y alejandose de la membrana basilar. Dicho contacto provoca que los
esterocilios de las células ciliadas se flexionen y de esta forma, se abren los canales
para la entrada de iones de potasio al interior de la célula ciliada, provocando su
despolarizacion y activacion de los canales de calcio (Gomez y Angel, 2006; Porcel,
2019). Posteriormente, Casamitjana (2013) indica que se da el proceso de liberaciéon
de neurotransmisores al espacio sinaptico, el cual estd mediado por el glutamato.
Este neurotransmisor estimula la despolarizacién de las dendritas del nervio

coclear, de manera que se da la primera sinapsis de la via auditiva.
2.1.4. Via auditiva aferente

Angulo (2016) afirma que en los sistemas sensoriales, el receptor periférico
capta el estimulo y sus células transforman la sefial recibida en estimulo nervioso.
Posteriormente, se procesa la informacion en distintos niveles del sistema nervioso
central. En el sistema auditivo, la via auditiva central aferente consta de siete niveles

con neuronas conectadas entre si. Los siete niveles son los siguientes:

= 1° Ganglio espiral de Corti: Todas las células ciliadas se conectan con fibras

nerviosas. Estas fibras confluyen en un grupo de neuronas, que conforman el
ganglio espiral, y de aqui surge el nervio auditivo. El nervio auditivo recorre un
pequefo trayecto dentro del conducto auditivo interno y atraviesa el espacio
entre el hueso temporal y el tallo cerebral, denominado angulo ponto cerebeloso,

hasta llegar a los nucleos cocleares (Rodriguez y Rodriguez, 2010).

= 2° Ndcleos cocleares: Los nucleos cocleares decodifican la intensidad del sonido

y analizan los parametros temporales de duracién (si el sonido es largo o corto),
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el momento de inicio y final del estimulo auditivo. La frecuencia hasta este nivel
se mantiene segun la informacion recibida de la coclea (Serra et al., 2010).
Segun Angulo (2016), de aqui parten proyecciones paralelas tanto ipsilaterales
como contralaterales, que “tras hacer sinapsis en nucleos del complejo olivar
superior, cuerpo trapezoide y lemnisco lateral, convergen en el coliculo inferior,
para luego continuar hacia el cuerpo geniculado medial y alcanzar finalmente la

corteza auditiva” (parr.3).

3° Complejo olivar superior: Esta region colabora en el procesamiento de la

localizacion espacial de la fuente sonora, por medio de la audicién binaural
(Serra et al., 2010).

4° Nucleos del lemnisco lateral: Corresponde a la principal via por la que los

impulsos auditivos ascienden. La mayoria de los mensajes que ascienden por el
lemnisco lateral terminan en el coliculo inferior. De ahi parte una nueva via que
llega al cuerpo geniculado medial. Algunas fibras del lemnisco lateral pueden
llegar directamente al cuerpo geniculado medial sin pasar por el coliculo inferior
(Rodriguez y Rodriguez, 2010). Serra et al. (2010) indican que estos centros
reciben informacién binaural por lo que son importantes en la localizacion de la

fuente sonora.

5° Coliculo inferior: Al igual que el nucleo del lemnisco lateral, el coliculo inferior

recibe informacion binaural, por lo que es importante en la localizacion de la

fuente sonora (Serra et al., 2010).

6° Cuerpo geniculado medial: Las fibras geniculocorticales, también llamadas
radiaciones talamocorticales o radiaciones auditivas, son proyecciones del
cuerpo geniculado medial hacia la corteza auditiva que llevan el mensaje hasta

su destino en la corteza auditiva (Rodriguez y Rodriguez, 2010).

7° Corteza auditiva: Su funcion es complejizar el analisis que proviene de

manera ascendente de centros inferiores del tronco, aportara interpretacion y

comparacion binaural e integracion sensorial (Serra et al., 2010).
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2.1.5. Via auditiva eferente

Gomez y Angel (2006) indican que la via eferente va desde el tallo cerebral
hasta el érgano de Corti. Desciende con los mismos niveles de sinapsis de la via
aferente. Las fibras de esta via llegan al 6rgano de Corti y ejercen un control central

de las sefales aferentes al sistema nervioso (Angulo, 2016).

Segun Terreros, Wipe, Ledn y Délano (2013) existen dos circuitos, uno que
se dirige directamente al cuerpo geniculado medial y otro que va a los coliculos
inferiores al complejo olivar superior y luego a la céclea. Ademas, estos autores
afirman que se postulan varias hipotesis sobre el rol del control eferente en las
habilidades auditivas, entre ellos la proteccion ante sonidos de alta intensidad, el
efecto antienmascarador de estimulos auditivos en presencia de ruido de fondo, la
atencion selectiva y la modulacion de la sensibilidad coclear durante el suefio y la

vigilia.
2.1.6. Procesamiento auditivo central

Gil-Loyzaga (2013) indica que la audicidon es un proceso fisiolégico que
permite analizar patrones acusticos complejos, con un amplio rango frecuencial y
un complejo patron temporal. Como se ha mencionado, el sistema auditivo periférico
se encarga de recibir estos estimulos acusticos complejos, descomponerlos en

frecuencias simples y transmitirlos en forma de mensaje neural.

Por medio de la via auditiva el mensaje alcanza la corteza auditiva, donde se
realiza el analisis e integracion del mensaje recibido y se determinan caracteristicas
relevantes para su correcta comprension, como la localizacion de la fuente sonora,
el analisis de la intensidad, el reconocimiento de sonidos nuevos y sonidos
conocidos, el almacenamiento en la memoria auditiva, la audicién binaural, entre

otros.

El procesamiento auditivo es un mecanismo de gran complejidad, que implica
funciones superiores de integracion. Gémez y Angel (2006) describen este

mecanismo como el proceso en el cual la informacién percibida a través del sistema
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auditivo se integra, se asocia y se analiza, para ser interpretada y asi darle
significado. Ademas, indican que requiere habilidades superiores como la atencion,
el andlisis, la habituacion, la memorizacién y recuperacion de la informacioén. “Se
relaciona con la forma de aplicar el conocimiento para una mejor comprension del
mensaje, y con la manera de integrar y asociar informacion auditiva con informacion

visual y con otras entradas sensoriales” (p.47).
2.1.7. Audicion y lenguaje

El sentido de la audicién es uno de los mas complejos del sistema humano y es
fundamental para el desarrollo del lenguaje y el habla. Portmann y Portmann (1979)
indican que el correcto funcionamiento de las operaciones de integracion, es
fundamental para el adecuado desarrollo del lenguaje. Las operaciones de

integracion pueden esquematizarse en cuatro niveles:

1. Reconocimiento: Este proceso se da a nivel de la céclea. Consiste en la

habilidad del receptor periférico para detectar y reconocer los tonos puros.

2. ldentificacion: Corresponde a la habilidad de identificar elementos sonoros

mas complejos, como la forma temporal como los ruidos o fonemas. Necesita

un condicionamiento previo y el registro de la memoria.

3. Simbolizacion: Corresponde a la representacion simbdlica de los mensajes
sonoros. Consiste en extraer el valor informativo y el significado abstracto de
los estimulos auditivos.

4. Comprension: Es una caracteristica especificamente humana. Reside en la

comprension de un conjunto de elementos sonoros simbdlicos que son la

base del lenguaje.

Faletty (2016) menciona que cualquier alteracion en el sistema auditivo en
edades tempranas tiene repercusiones importantes en el desarrollo linglistico,
comunicativo y cognitivo. Ademas, indica que la habilidad del cerebro para aprender
el lenguaje disminuye con el tiempo de deprivacion auditiva. Afirma que la clave en
la pérdida de audicion es la deteccion e intervencidén temprana, la cual tiene como

fin reducir los efectos adversos y propiciar el acceso al habla y lenguaje. Del mismo
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modo, Diaz, Goycoolea y Cardemil (2016) resaltan la importancia de la prevencién,
habilitacion y rehabilitacion de los problemas auditivos tanto en la poblacion infantil
como en la poblacion adulta, con la finalidad de mejorar su calidad de vida y reducir

las consecuencias de la pérdida auditiva.
2.2. Alteraciones auditivas

Las alteraciones auditivas pueden ser ocasionadas por diversas patologias
gue intervienen en el correcto funcionamiento del sistema auditivo. Se denomina
hipoacusia o sordera al defecto funcional que ocurre cuando un sujeto pierde la
capacidad auditiva, independientemente de la intensidad. Es posible caracterizar
las alteraciones auditivas segun diversos criterios, por lo tanto, surgen diferentes

clasificaciones. Collazo, Corzén y de Vergas (2014) mencionan siguientes:

» Sequn_el momento de aparicion: prenatales (adquiridas, sindréomicas y no

sindrémicas), perinatales (durante el parto) y postnatales (adquiridas posterior al

nacimiento).

» Sequn la etapa de adquisicion del lenguaje: prelingual (hipoacusia antes del

desarrollo del lenguaje oral), postlingual (hipoacusia cuando el lenguaje ya esta
desarrollado) y perilocutiva (cuando la hipoacusia aparece durante la etapa de
adquisicion del lenguaje).

»= Sequn la evolucién en el tiempo: estables (no se modifican los umbrales con el

paso del tiempo), progresivas (hipoacusia aumenta con el paso del tiempo),

fluctuantes (audicion cambiante) y subitas (instauracion rapida).

» Sequn la intensidad de la hipoacusia: Segun la intensidad de la pérdida auditiva,

el BIAP (Bureau International d’ Audiophonologie) clasifica las deficiencias
auditivas en: leve (21-40 dB), moderada (41-70 dB), severa (71-90 dB), profunda
(91-119 dB) y cofosis (>120 dB).

= Sequn el sitio de la lesidn: hipoacusias conductivas, hipoacusias

neurosensoriales, hipoacusias mixtas e hipoacusias centrales.
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2.2.1. Hipoacusia Conductiva

Morales, Escobar, Bernal, Correa y Rivas (2007) afirman que cuando se
manifiesta una afeccion del oido externo o medio, en presencia de un oido interno
sano, se denomina trastorno conductivo de la audicion o hipoacusia conductiva. En
este caso existe un impedimento para que la onda sonora llegue al oido interno,
causado por diferentes patologias. Cuando se trata de este tipo de hipoacusia, la

audicion puede volver a la normalidad si se trata la patologia correctamente.
2.2.2. Hipoacusia Neurosensorial

Cuando se ve afectado el oido interno, el nervio auditivo o la via auditiva, se
le llama hipoacusia neurosensorial o de percepcion. En este caso la onda sonora
llega de forma normal hasta la céclea, pero no puede ser transmitida correctamente
a la corteza auditiva por algun trastorno en las células ciliadas (hipoacusia
neurosensorial de tipo coclear), en el nervio auditivo (hipoacusia retrococlear) o una

lesién en la via auditiva (de origen central).

En el caso de las hipoacusias retrococleares, existe una pobre discriminacion
del lenguaje, ya que existe una importante distorsion en la sefial recibida. El impacto
de esta hipoacusia va a depender del sitio exacto del sistema nervioso auditivo en
el que se encuentre la lesién (Morales et al., 2007).

2.2.3. Hipoacusia Mixta

En este tipo de hipoacusia coexiste una alteracion conductiva (ya sea en el
oido externo o en el oido medio) con una alteracion neurosensorial (ya sea en las
células ciliadas, el nervio auditivo o0 en la via auditiva). En el audiograma se
visualizan ambos umbrales elevados (aéreo y 6seo0) pero existiendo un gap
(diferencia entre la via aérea y la via 6sea) entre ambos. En el caso de estas
hipoacusias es muy importante tratarlas y monitorear su evolucién (Pla Gil, Morant,
y Algarra, 2014).
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2.2.4. Hipoacusia Central

Cuando el dafio se ubica en la corteza cerebral auditiva se denomina una
hipoacusia de origen central. En estos casos existira una imposibilidad para
discriminar los sonidos, las palabras o la musica, pero no habra presencia de
pérdida auditiva, ya que la ciclea y el nervio auditivo se encuentran integros. Dicha
alteracién se denomina agnosia auditiva (Guevara y Alarcon, 2017).

2.3. Pruebas utilizadas para el diagndstico de alteraciones auditivas

En este apartado se mencionan las caracteristicas generales de las pruebas
auditivas, subjetivas y objetivas, utilizadas en el diagnostico de las diversas

alteraciones auditivas.
2.3.1. Pruebas subjetivas

También se conocen como pruebas auditivas de comportamiento. Estas
permiten evaluar la funcionalidad del sistema auditivo mediante la valoracién de la
respuesta del paciente ante la estimulacién auditiva. Los estimulos pueden ser
tonos puros o sonidos complejos. Tienen la finalidad de identificar los umbrales
auditivos y la capacidad de comprension del lenguaje oral (Pitarch, Escorihuela y
Marco, 2014).

2.3.1.1. Audiometria tonal

La audiometria tonal liminar es una prueba fundamental para los estudios
auditivos. La prueba consiste en la obtencién de umbrales auditivos para distintas
frecuencias. Gomez (2014) define el umbral auditivo como “la intensidad minima
que una persona necesita para detectar la presencia de un sonido

aproximadamente el 50% de las veces” (p.89)

Para la realizacion de la audiometria tonal, se presentan tonos puros a la
persona usuaria por medio de auriculares (para obtener umbrales por via aérea) o
por medio de un vibrador 6éseo (para obtener umbrales por via 6sea). Los umbrales

obtenidos se registran en una gréafica llamada audiograma, donde se registra la
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intensidad a la que la persona detecta el tono puro, medido en dB HL, en un intervalo

frecuencial de 250 Hz a 8000 Hz en la audiometria tonal convencional y hasta los

20000 Hz en la audiometria de frecuencias altas (Sweetow y Henderson, 2018).

Esta prueba permite conocer la existencia o no de hipoacusia, asi como el

tipo (neurosensorial, conductiva o mixta) y el grado (leve, moderada, severa o

profunda). Las respuestas dependen de la colaboracion del paciente, por lo tanto,

es una prueba subijetiva.

Para obtener los umbrales tonales en nifios, existen distintas técnicas segun

la edad y sus habilidades. Segun Northern y Downs (2014), las principales técnicas

para la audiometria tonal en nifios son: la audiometria por reforzamiento visual, la

audiometria condicionada con juego y la audiometria por observacion de la

conducta. El cuadro 1 muestra las técnicas recomendadas segun la edad.

Cuadro 1. Técnicas para la audiometria tonal en nifios segun la edad

Técnica

Edad

Estrategia

Audiometria  por
observacion del
comportamiento
(BOA)

Audiometria  por
reforzamiento
visual (VRA)

Audiometria
condicionada con
juego (CPA)

0 a 6

meses

6 meses

a 2 anos

2 a 4

afos

La prueba consiste en observar las reacciones del nifio
ante la estimulacion auditiva.

Es necesario que la persona evaluadora observe
cuidadosamente las expresiones faciales del nifio, asi

como las respuestas corporales ante la estimulacion

El principio de la prueba es que el nifio responda al
sonido girando la cabeza hacia la fuente sonora, y que
Su respuesta sea recompensada por un estimulo visual,
gue por lo general consiste en el movimiento de un

juguete luminoso o un video

La finalidad de la prueba es determinar los umbrales
audiométricos, y que la respuesta sea reforzada con
alguna actividad o juego que realiza el nifio cuando
escucha el estimulo. Por ejemplo, introducir bloques en

una caja cuando detecta los sonidos

Fuente: Elaboracién propia con base en Northern y Downs (2014).
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2.3.1.2. Audiometria vocal

Esta prueba tiene como finalidad el estudio de la funcion auditiva de forma
integral, ya que brinda una valoracion precisa del grado de dificultad para la
comunicaciéon oral y la discapacidad producida por una hipoacusia (Cardenas y
Marrero, 2013). Para esto, se requiere del funcionamiento correcto del nervio
auditivo y de la corteza auditiva, permitiendo asi asegurar un procesamiento efectivo

de las diferentes sefiales acusticas (Morales et al., 2007).

Como estimulo se utilizan listas de palabras estandarizadas, balanceadas
fonéticamente y adaptadas a la poblacién por evaluar. Segun Huarte y Giron (2014)
esta prueba permite evaluar de menor a mayor dificultad, la capacidad auditiva del
paciente para discriminar, identificar, reconocer y comprender auditivamente la
palabra hablada. Ademds, estas autoras mencionan que se pueden emplear
fonemas aislados, palabras o frases en un contexto cerrado o abierto, con o sin
lectura labial y deben corresponder al desarrollo madurativo, cognitivo y linguistico

del nifio y/o adulto.

Céardenas y Marrero (2013) indican que la curva de inteligibilidad se compone
de umbrales liminares o supraliminares. Los umbrales liminares corresponden al
umbral de deteccion verbal SRT (intensidad a la que se detecta la voz humana) y el
umbral de recepcion verbal SDT (intensidad minima con la que se puede entender
el lenguaje). Mientras que las pruebas vocales supraliminares corresponden al
umbral de maxima inteligibilidad MIT (intensidad en la cual el paciente obtiene el
nivel maximo de discriminacion) y el porcentaje de discriminacion maxima
(porcentaje de acuerdo a la cantidad de palabras repetidas correctamente). Estos
umbrales se colocan en el logoaudiograma y al unir los puntos, se forma la curva de
inteligibilidad. En la figura 1 se muestra un ejemplo de curva y los elementos que la

componen.
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Figura 1. Elementos que componen de la curva de inteligibilidad. Fuente: (Leyton, 2006,
p.171).

El porcentaje de discriminacion de la palabra corresponde a la expresion
porcentual del nUmero de palabras correctamente repetidas por el paciente. Marrero
y Cérdenas (2013) mencionan que esta prueba consiste en presentar una lista de
discriminacion de 25 palabras completa, a la misma intensidad del umbral de
maxima inteligibilidad (MIT) o 30 dB por encima del promedio tonal audiométrico. El
resultado se anota indicando el porcentaje obtenido (nimero de palabras repetidas
correctamente multiplicado por 4) y a qué intensidad se realizo.

2.3.1.3. Audiometria vocal en nifios

Marrero y Céardenas (2013), afirman que la audiometria vocal y la
discriminacion pueden ser aplicadas en nifios, sin que pierdan fiabilidad, si se
consigue adaptar el material a este grupo de edad. Ademas, es importante
mencionar que estas pruebas estan disefiadas para nifios con desarrollo del
lenguaje oral, ya que, en ocasiones, por problemas de audicion, aprendizaje o

disfunciones concomitantes, son inviables.

La metodologia es similar a la empleada en los adultos, pero con cuidados
especiales, como mantener una comunicacion constante y fluida con el nifio, en un
entorno amigable, animandolo cuando lo hace bien y motivandolo a mejorar cuando

no lo logra, asi como mantener contacto visual.

22



2.3.1.4. Audiometria vocal en ruido:

Se mencionan dos formas de realizar esta evaluacion. Las pruebas de habla

en ruido y el Quick-SIN.
= Pruebas de habla en ruido:

Estas pruebas permiten evaluar la percepcién de la voz humana en presencia
de ruido. Huarte y Girén (2014) mencionan que las pruebas de habla en ruido miden
la percepcion de la voz humana con un ruido blanco ipsilateral. Estas autoras
indican que la técnica consiste en realizar una curva de inteligibilidad convencional
y posteriormente, se realiza otra curva de inteligibilidad con un ruido blanco
enmascarante ipsilateral, con relacion sefial/ruido de 0 dB y de 10 dB.

= Quick-SIN

Segun Interacoustics (2016), esta prueba proporciona una estimacion rapida
de la pérdida de relacion sefial/ruido. La duracion de esta prueba es de dos a tres
minutos. Consiste en presentar listas de 6 oraciones con cinco palabras clave en
cada una, y simultAneamente, se presenta un ruido multihablante (balbuceo de

cuatro personas).

Las oraciones son pregrabadas y se presentan con una relacion sefal/ruido
inicial de 25 dB. Esta relacion decrece por cada oracién, hasta llegar a 0 dB
(mientras que el grado de dificultad aumenta). El paciente debe repetir las
oraciones, mientras que el examinador debe prestar atencién a las palabras clave y
calificar en una escala de 0 a 5 por oracion, segun la cantidad de palabras clave

gue el paciente repite correctamente (1 punto por palabra).

Esta prueba, al indicar la capacidad de procesar el habla en ruido de las y los
pacientes, permite orientar sobre las posibilidades de tratamiento y lo que puede
esperar de cada una de ellas. Es posible realizar esta prueba mediante auriculares
0 en campo libre, esta ultima para valorar el desempefio con audifonos en ambiente

ruidoso. El resultado es la suma del puntaje de cada una de las seis oraciones
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evaluadas. La pérdida de relacion sefal/ruido se determina con la siguiente férmula:
Relacion S/R= 25.5 — el puntaje obtenido.

Los resultados se clasifican de la siguiente forma:

= 0-3 dB: Normal/cercana a la normalidad.
= 3-7dB: Leve

= 7-15dB: Moderada

= >15dB: Severa

Esta prueba también se puede realizar en nifios. Segun Marrero y Cardenas
(2013), el Programa Infantil Phonak-UNED enfoca esta prueba a nifios. La diferencia
radica en que las oraciones son adaptadas a la poblacién infantil, con cuatro
palabras clave y con un ruido de fondo compuesto por voces de nifios. Permite
valorar la capacidad de discriminar el habla en presencia de ruido, asi como
correlacionar sus resultados con la audiometria tonal y vocal (Marrero y Cardenas,
2013).

2.3.1.5. Audiometria de campo sonoro

Corresponde a un tipo de audiometria que permite evaluar la audicién con
audifonos o implante coclear. Es ideal para verificar la ganancia funcional que
brindan estos auxiliares auditivos al paciente. Segun Goycoolea, Ernst, Torres y
Orellana (2003), se debe realizar en una cabina sonoamortiguada y es posible
evaluar a nifios o adultos. Ademas, indican que los estimulos pueden ser tonos
puros o palabras, que estimulan ambos oidos simultdneamente, ya que se realiza

por medio de parlantes.
2.3.2. Pruebas objetivas

Corresponden a las pruebas en las que no se requiere de la respuesta
voluntaria del paciente. Se apoyan en las respuestas neurofisiolégicas para brindar

un resultado objetivo (Pitarch et al., 2014).
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2.3.2.1. Emisiones otoacusticas (EQA)

Esta prueba brinda informacion sobre el proceso activo de amplificacion del
sonido, que se lleva a cabo en las células ciliadas externas de la céclea (Georga y
Lightfoot, 2019; Hood, 2015). Este mecanismo de amplificacion del sonido genera
ondas de presion que reflejan la funcionalidad de dichas células, y por medio de una
sonda que se coloca en el conducto auditivo externo pueden ser registradas (Rance
y Star, 2015).

Las emisiones otoacusticas pueden ser espontaneas o evocadas. Las
espontaneas son las que existen en el oido de forma fisiol6gica, mientras que las
evocadas corresponder a una “fraccion de sonido generada por la céclea, recogida
mediante una sonda situada en el conducto auditivo externo, tras la estimulacion
auditiva” (Valdecasas, Aguadero y Sainz, s.f.). En otras palabras, son una respuesta
coclear generada como producto de una estimulacion acustica. Esta prueba detecta

si existe una disfuncion de las células ciliadas externas.

Ademas, pueden evocarse por medio de estimulos transientes y por
estimulos productos de distorsion. Sweetow y Henderson (2018) sefiala que las
emisiones otoacusticas transientes son evocadas por un estimulo con un amplio
rango frecuencial, que por lo general va de los 500 a los 4000 Hz. Este estimulo
viaja a lo largo de la céclea, desde la parte basal hasta el apice, de manera que la
respuesta obtenida corresponde a un espectro frecuencial estimulado y no a una
frecuencia especifica. Por otro lado, las emisiones otoacusticas producto de
distorsibn se generan mediante dos estimulos que se presentan de forma
simultdnea a la céclea (f1 y f2), y como respuesta la céclea genera tonos que se

relacionan con estos dos estimulos, obteniendo una respuesta por frecuencia.

Las respuestas generadas son muy sensibles a las alteraciones de oido
medio, ya que son sefales de baja amplitud que deben recorrer el oido medio y la
membrana timpanica para ser registradas. Por lo tanto, cualquier alteracion de oido
medio (aunque sea leve), puede ser suficiente para reducir la amplitud o impedir
gue sean registrables.
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2.3.2.2. Impedanciometria

Para comprender la prueba de la impedanciometria es necesario comprender
el concepto de impedancia acustica. En el sistema auditivo, la impedancia acustica
corresponde a la resistencia que ejerce la membrana timpanicay la cadena osicular,
ante la presion sonora que impacta la membrana timpéanica y pone en movimiento

los mecanismos de transmision sonora (Postigo, 2014).

La impedanciometria es una prueba objetiva con la que se evalla el correcto
funcionamiento del oido medio y del musculo estapedial. Esta constituida por dos
pruebas: la timpanometria, que se encarga de la evaluacion del oido medio, vy el
reflejo acustico estapedial (RAE), que mide el correcto funcionamiento del musculo

estapedial y su arco reflejo.
» Timpanometria:

Esta prueba tiene la finalidad de evaluar el funcionamiento de las estructuras
del oido medio a través de la medicion de la cantidad de sonido que es reflejado en
la membrana timpanica (Postigo, 2014). Los datos de la prueba son registrados en
una grafica denominada timpanograma. Segun la cantidad de sonido que es
reflejado, se registran diferentes curvas que indican el estado del oido medio.
(Sweetow y Henderson, 2018). En nifios menores de 6 meses se recomienda utilizar

el protocolo de alta frecuencia, con un estimulo de 1000 Hz.
» Reflejo acustico estapediales (RAE):

El reflejo acustico estapedial es una respuesta de contraccion del musculo
estapedial (ubicado en la caja timpanica) que limita la movilidad de la cadena
osicular como respuesta ante estimulos sonoros de alta intensidad, con el fin de
evitar lesiones. Para que este reflejo se lleve a cabo, es necesario el correcto
funcionamiento de la via aferente del sistema auditivo, y ademas la integridad del
nervio facial, que inerva este masculo (Postigo, 2014). Esta prueba es otra forma de
evaluar la via auditiva y si existe una lesion, ubicar el lugar donde se encuentra
(Hood, 2015).
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El objetivo de la prueba es encontrar el umbral o intensidad minima a la que
se desencadena el reflejo, la cual normalmente es entre 70 dB y 90 dB por encima
del umbral auditivo. El registro de este reflejo puede darse de forma ipsilateral o
contralateral, debido a que la estimulacion acustica en un lado, va a desencadenar
el reflejo acustico estapedial de ambos lados al mismo tiempo (Sweetow y
Henderson, 2018). El registro ipsilateral se da cuando el estimulo y la sonda de
registro estan en el mismo oido y el registro contralateral se da cuando el estimulo

esta en el oido contrario al de la sonda de registro.

Hood (2015) ademas menciona que las personas que tengan algun trastorno
del nervio auditivo o el tallo cerebral, van a mostrar alteradas las respuestas de
estos reflejos, mientras que si tienen un trastorno cortical van a presentar reflejos

estapediales normales.

2.3.2.3. Potenciales Evocados Auditivos de Tallo Cerebral (PEATC)

Los potenciales evocados auditivos de tallo cerebral (en adelante PEATC)
son una herramienta que permite evaluar la integridad del VIII par craneal (nervio
coclear), y el funcionamiento normal de estructuras del tallo cerebral que forman

parte de la via auditiva ascendente (Sweetow y Henderson, 2018).

Como resultado de los PEATC se registran cinco picos (figura 2) que ocurren
durante los primeros 10 ms después de la presentacion de una sefial auditiva corta.
Se registran respuestas eléctricas que son producidas por los diferentes
generadores de la via auditiva ante un estimulo acustico, por medio de una serie de

electrodos.

Segun Musiek, Gonzalez y Baran (2015), la onda | es generada por la parte
mas proximal del nervio auditivo, la que estd mas cerca de la céclea y en contacto
con las células ciliadas internas. La onda Il es generada por la parte distal del nervio
auditivo, mas cerca de los nucleos cocleares. La onda lll se asocia con la respuesta
de los ndcleos cocleares. La onda 1V es generada por el complejo olivar superior. Y

la onda V parece ser respuesta del lemnisco lateral.
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Normalmente la onda IV y V se presentan fusionadas en lo que se denomina
complejo IV-V, aun existe polémica sobre donde se generan exactamente estas
ondas, pero se sabe con seguridad que son la respuesta de la estimulacién en
niveles superiores a los nucleos cocleares. El tiempo de conduccion neural a través
del nervio auditivo y las estructuras del tallo cerebral, se reflejan en la diferencia de
latencia absoluta entre la onda | y V [4.0£0.2 ms] (Musiek et al., 2015).

I 20 dBAaHL: compression
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i dBrHL: rarcfaciaen
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4 1 I 3 & & & T B % W IN KX N}
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Figura 2. Potenciales Evocados Auditivos de Tallo Cerebral (PEATC). Fuente: Rance y
Starr (2015, p. 3144).

2.3.2.4. Potenciales Evocados Auditivos de Estado Estable (PEAee)

Los Potenciales Evocados Auditivos de Estado Estable (en adelante PEAee),
son respuestas electrofisioldgicas continuas, provocadas por estimulos modulados
de larga duracion (Rance, 2013). Esta prueba se caracteriza por permitir la
obtencion de umbrales especificos para distintas frecuencias en pacientes en los
cuales no es posible obtenerlos de forma valida y fiable. Arce (2016) afirma que es
una prueba objetiva, no solo porque no precisa de la colaboracién del paciente, sino
también porque la presencia o ausencia de la respuesta se basa en un andlisis

estadistico y no en métodos de valoracion visual como los PEATC.
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2.3.2.5. Electrococleografia (ECochG)

Sanz y Martin (2014) indican que la electrococleografia es una respuesta
eléctrica evocada ante la estimulacion acustica, que ocurre dentro de los primeros
3 ms tras la presentacion del estimulo. Se conforma por la respuesta de tres
generadores: dos componentes presinapticos (células ciliadas externas y células
ciliadas internas) y un componente postinaptico (porcién distal del nervio auditivo).

La respuesta de cada uno de los generadores corresponde a un componente
en el grafico de registro de la electrococleografia: los microfénicos cocleares
corresponden a la respuesta de las células ciliadas externas, el potencial de
sumacion corresponde a la respuesta de las células ciliadas internas y el potencial
de accidn corresponde a la respuesta de la porcidn distal del nervio auditivo. Rance
y Starr (2015) indican que al relacionar las respuestas de estos generadores, es
posible distinguir entre los desérdenes presindpticos y postsinapticos. Los

componentes de la electrococleografia se muestran en la figura 2.
= Microfénicos cocleares (MC):

Los microfénicos cocleares son los primeros potenciales eléctricos que
aparecen en la cOclea tras el estimulo sonoro. Son originadas por la despolarizacién
y repolarizacion de las células ciliadas internas y externas, sin embargo, Santarelli
y Arslan (2015) afirman que la respuesta tiene mayor contribucion de las células

ciliadas externas, por su mayor niumero.

Son una respuesta de corriente alterna que reproduce en morfologia y
polaridad al estimulo presentado, practicamente sin latencia (Barajas y Zenker,
2013). Sanz y Martin (2014) afirman que este potencial se distingue facilmente de
la actividad neural, ya que los picos se invierten cuando se utilizan las polaridades

de condensacion y rarefaccion en registros separados.
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Figura 3. |Inversion de fases en el registro de los microfénicos cocleares obtenidos

mediante las polaridades de condensacion y rarefaccion. Fuente: Interacoustics (2016).

= Potencial de sumacion (PS):

El potencial de sumacion es una respuesta compleja que esta ligada a la
despolarizacién de las células ciliadas internas en el proceso de transduccion ante
la estimulacion acustica. Aparece después de los microfénicos cocleares y antes
del potencial de accion, como una deflexién negativa abrupta que persiste durante
el tiempo del estimulo. Su forma, amplitud y latencia depende del tipo de estimulo y
de la intensidad (Sanz y Martin, 2014). La latencia normal se estima a los 0.7 ms

tras la presentacion del estimulo (Interacoustics, 2016).
»= Potencial de accion (PA):

Rance y Starr (2015) afirman que el potencial de accion representa el
sumatorio de las respuestas de las fibras del nervio auditivo que se descargan
simultdneamente ante la estimulacion acustica. El potencial de accion surge
después del potencial de sumacién, como un pico negativo cuya latencia se retrasa
y su amplitud se reduce al disminuir la intensidad de estimulacion (Santarelli y
Arslan, 2015). El potencial de accién de la ECochG es analogo con la onda | de los
PEATC, y las ondas siguientes N2 y N3 son analogas de las ondas Il y Ill de los
PEATC (Sanz y Martin, 2014). La amplitud y latencia de este componente son
pardmetros de gran utilidad clinica. La latencia normal, se estima de los 1.2 a los

1.5 ms tras la presentacion del estimulo (Interacoustics, 2016).
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Para el registro de estos componentes se requiere utilizar la polaridad
alternada, ya que este tipo de polaridad hace que las fases invertidas de los
microfénicos cocleares se cancelen entre si y de esta forma se enfatiza el registro

de los potenciales de sumacion y de accion.

Alternada

Potencial de
sumacion (PS)

Potencial de
accion (PA)

0 1 2 3 Tiempo (ms)

Figura 4. Registro de los potenciales de sumacién (PS) y accion (PA) obtenidos mediante

la polaridad alternada. Fuente: Interacoustics (2016).

La realizacion de la electrococleografia es similar a la de los PEATC.
Santarelliy Arslan (2015), mencionan que entre méas cerca del generador se coloque
el electrodo, mayor sera el tamafio de la respuesta. Segun estos autores, la
electrococleografia se puede registrar mediante tres técnicas: La transtimpanica
(electrodo de aguja que atraviesa la membrana timpanica y se coloca en la pared
del promontorio), la timpénica (electrodo colocado en la membrana timpéanica) y la
extratimpanica (electrodo colocado en el conducto auditivo externo). Entre mas
cerca del generador bioeléctrico esté el electrodo, mas invasiva es la técnica y

mayor sera la amplitud de la respuesta.

Respuestas normales:

Para determinar la normalidad en los registros de la electrococleografia, es
necesario identificar los elementos que la conforman. En el cuadro 2 se muestran

los resultados normales de los componentes de la ECochG.
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Cuadro 2. Resultados normales de los componentes de la ECochG

Elemento

Definicion

La linea de
base (LB)

Inicio de la respuesta
Precede al potencial de sumacién
Latencia aproximada de 0.5 ms

El final de la LB es el punto en el cual el PA regrese a la LB

Potencial de
sumacion
(PS)

Primera deflexién negativa después de la linea de base
Latencia aproximada de 0.7 ms

Con una menor amplitud

Potencial de

Su amplitud corresponde a la distancia entre la linea de base y el

accion (PA) pico del PA.
Latencia aproximada de 1.2 a 1.5 ms
Duracién Tiempo entre el inicio y el final de la linea de base.
Tiende a aumentar a bajas intensidades, pero no supera los 3-4 ms
en el umbral
Complejo En aproximadamente la mitad de los casos de N/A no es posible
PS-PA identificar el PA'y el PS de forma separada.

En estos casos, se recomienda considerar el complejo PS-PA como
un solo evento, para comparar las respuestas de la ECochG entre

personas con N/A y con audicién normal.

Fuente: Elaboracién propia con base en Interacoustics (2016) y Santarelli y Arslan (2015).

Amplitud (PS) e=——pp-

Inicio (LB) 0.5 ms Flnal (LB)

M/\

4—' Amplitud (PA)

ey

(PS) 0.7 ms

— (PA)1.2-15ms

0 1 2 3 Tiempo (ms)

Figura 5. Elementos que conforman la curva de la ECochG. Fuente: Interacoustics (2016).
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2.4. Neuropatia auditiva

En este apartado, se abordan caracteristicas generales sobre la neuropatia
auditiva. ElI conocimiento de estas particularidades es fundamental para
comprender los resultados de la evaluacion audioldgica en esta patologia. Algunas
caracteristicas que se describen son: el origen del concepto, la definicién, los
posibles sitios de la lesion, la sintomatologia, los déficits perceptivos, las

consecuencias funcionales, la etiologia y las caracteristicas audioldgicas.
2.4.1. Origen del concepto

El concepto de neuropatia auditiva fue empleado por primera vez en el afio
1996 por profesionales en medicina y audiologia como Starr, Picton, Sininger, Hood
y Berlin. A partir de la década de 1980, diferentes autores y autoras han descrito las
manifestaciones clinicas de este desorden. Hasta ese momento, los hallazgos
clinicos parecian paraddjicos, ya que los resultados de las pruebas audioldgicas
mostraban normalidad en los procesos auditivos periféricos, mientras que la
transmision neural a través del nervio acustico se mostraba perturbada.
Particularmente, las pruebas de discriminacion auditiva de estas personas
mostraban resultados por debajo de los niveles de rendimiento esperados (Rance,
2010; Tapia y Lirola, 2013).

La incertidumbre de estos investigadores sobre los hallazgos clinicos y la
etiologia de la lesion fue esclarecida a inicios de la década de 1990, gracias a una
herramienta que permitia diferenciar una hipoacusia de origen coclear de una
posible neuropatia auditiva. Esta prueba corresponde a las emisiones otoacusticas
(EOA) descritas por Kemp en el afio 1978 (Rance y Starr, 2015).

Mas adelante, surgen otros términos como la disincronia auditiva, pérdida
auditiva neural, neuropatia auditiva/disincronia auditiva. Sin embargo, segun lo
mencionan Tapia y Lirola (2013), fue hasta el afio 2008, cuando un grupo de
expertos y expertas en neuropatia auditiva llegaron al consenso de definirlo como

desorden del espectro de la neuropatia auditiva, ya que este término engloba a otras
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posibles neuropatias que no estén localizadas estrictamente en el nervio auditivo,
razén por la que, hasta ese momento, habia logrado una buena aceptacion. Sin
embargo, autoras y autores como Hood (2015), Pefaloza et al. (2015) y Tapia y
Lirola (2013), mencionan que la denominacion mas aceptada actualmente, tanto por
profesionales como por personas usuarias de los servicios de salud, sigue siendo
neuropatia auditiva. Para efectos de la presente investigacion se utiliza el término

de neuropatia auditiva (N/A).
2.4.2. Definicion

Antes de hablar sobre neuropatia auditiva es adecuado definir qué es una
neuropatia. “La palabra “neuropatia” significa enfermedad o dafio en el nervio”
(National Institute of Neurological Disorders and Stroke, 2016). Los nervios
transfieren sefiales nerviosas a diferentes érganos y sistemas, por lo que un dafio
en cualquiera de estos podria provocar un mal funcionamiento en determinado
organo o sistema. La neuropatia auditiva, corresponde a una alteracién en el

funcionamiento del nervio auditivo.

La neuropatia auditiva se define por Starr et al. (2010) como un desorden
caracterizado por un funcionamiento anormal del nervio auditivo, en presencia de
células ciliadas externas funcionales. De manera que, los mecanismos de la
amplificacion sonora que se llevan a cabo en el oido interno generalmente funcionan
con normalidad, por lo tanto, la sefial se amplifica y se escucha, pero la disincronia
en el nervio auditivo hace que las sefales del lenguaje se perciban de una forma
distorsionada, lo cual limita la comprension del mensaje auditivo (Zeng et al., 1999).
La neuropatia auditiva se puede manifestar desde el nacimiento, hasta décadas
avanzadas de la vida; sin embargo, Tapia y Lirola (2013) afirman que existe una

mayor incidencia en nifios.
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2.4.3. Clasificacion de las neuropatias auditivas segun el sitio de la lesion

La lesion que da origen a una neuropatia auditiva, se puede ubicar en
diferentes niveles de la via auditiva. Se clasifican en desordenes presinapticos y
desérdenes postsinapticos. En la figura 6, se muestra los posibles sitios de la lesion

pre y postsinapticos.

Lesion presinaptica: sinapsis entre terminaciones nerviosas y células ciliadas internas

Lesién presinaptica: células ciliadas internas

Lesion postsinaptica: dendritas del nervio
auditivo

Lesion postsinaptica: células del ganglio auditivo

Lesién postsinaptica: axones del nervio auditivo

Figura 6. Sitios de la lesion pre y postsinapticos asociados con neuropatia auditiva. Fuente:
Rance y Starr (2015, p.3145).
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Neuropatias presinapticas:

Se localiza en las células ciliadas internas (CCl) o en las uniones sinapticas
entre estas y las dendritas aferentes del nervio auditivo (Tapia y Lirola, 2013). En el

cuadro 3 se muestran los tipos de neuropatia auditiva de localizacion presinaptica.

Cuadro 3. Posibles sitios de la lesion en la neuropatia auditiva presinaptica

Localizacion Mecanismo de alteracién

Células ciliadas » La disfuncion de estas células implica la reduccion de la
internas actividad nerviosa de la via auditiva aferente

Sinapsis de las = Alteracion el proceso de liberacion del glutamato, un
CCl y nervio neurotransmisor indispensable para la sinapsis entre las
auditivo células ciliadas internas y el nervio auditivo

Fuente: Elaboracion propia con base en Tapia y Lirola (2013) y Hansen y Shearerm (2019).

2.4.3.1. Neuropatias postsinapticas:

La neuropatia postsinaptica se debe a dafios en las neuronas ganglionares
tipo I, en los axones del VIII par craneal, trastornos neuronales centrales que afectan
el tallo cerebral auditivo o puede ser una combinacion de las anteriores (Starr et al.,
2004).

Ademas, los mecanismos postsinapticos pueden clasificarse en dos tipos,
segun la cercania de la lesion con respecto al tallo cerebral. De manera que, las
neuropatias postsinapticas proximales son las que se ubican mas cerca del tallo
cerebral, mientras que las postsinapticas distales, son las que se localizan cerca de
las terminaciones nerviosas y la sinapsis del nervio auditivo (Hall y Swanepoel,
2010). El cuadro 4 muestra los tipos de neuropatia auditiva de localizacién

postsinaptica.
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Cuadro 4. Posibles sitios de la lesién en la neuropatia auditiva postsinptica

Localizacion  Tipo

Mecanismo de alteracion

Terminaciones Distal

dendriticas

Las terminaciones nerviosas dendriticas del ganglio
espiral son el inicio de la regién postsinaptica. En esta
region se localizan los receptores de glutamato.

Este desorden provoca a una alteracion en estos
receptores y en consecuencia se altera la sinapsis entre

las células ciliadas internas y el nervio auditivo

Neuropatias Proximal

axonales

Se debe a una reduccién en el nUmero de fibras nerviosas
auditivas activas del nervio auditivo
Causa una alteracion de la actividad neuronal entre el

nervio auditivo y el tallo cerebral

Desoérdenes Proximal
del ganglio

espiral auditivo

Las células del ganglio auditivo se componen de dos tipos
de neuronas (tipo | se conectan con las CCl y las de tipo
Il se conectan con las CCE). Ambos tipos tienen axones
centrales que transmiten mensajes al nicleo coclear.

Una alteracion en este sitio, implica una interrupcion en la

transmisién de mensajes entre las CC y el nlcleo coclear.

Desérdenes Proximal

de la mielina

Corresponde a una atenuacién de las descargas
sincréonicas neurales debido a la desmielinizacion,

causando disincronia

Fuente: Elaboracion propia con base en Hall y Swanepoel (2010) y Rance y Starr (2015).

2.4.4. Sintomatologia asociada a la neuropatia auditiva

La sintomatologia asociada a la neuropatia auditiva, se caracteriza por las

importantes limitaciones que se generan a nivel comunicativo. La interrupcién en la

sincronia normal del nervio acustico origina un grave compromiso de las habilidades

auditivas y de comunicacion, tanto en poblacion adulta como infantil. Los sintomas

pueden variar de un individuo a otro y hasta fluctuar en la misma persona a través

del tiempo.
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En primer lugar, se manifiesta una defectuosa percepcion del habla. Segun
Rance et al. (2012), las personas que sufren de este desorden refieren que “pueden
escuchar, pero no logran entender el mensaje”. Esto se debe a que la sefial se
amplifica y se escucha, pero la disincronia en el nervio auditivo hace que las sefales
del lenguaje se perciban de una forma distorsionada, lo cual limita en gran manera

la comprensién (Zeng et al., 1999).

En segundo lugar, se puede presentar un retraso en el desarrollo del lenguaje
en nifios y nifias. Esto se debe a que durante la etapa prelingual, el hecho de recibir
una sefal auditiva distorsionada y con espacios borrosos entre sonidos, dificulta en
gran manera la capacidad de adquirir el lenguaje. Es posible que detecten sonidos,

pero con una gran dificultad para entender (Neault, 2013).

En tercer lugar, las personas con neuropatia auditiva muestran una clara
dificultad para comprender el lenguaje en presencia de ruido de fondo. Hayes y
Sininger (2008) indican que la neuropatia auditiva interfiere en la habilidad de
procesar los cambios rapidos en la sefial acustica, lo cual se conoce como
procesamiento temporal. La resolucién temporal normal es muy importante para la
comprensiéon en ambientes ruidosos, ya que permite separar con precision varias

vOCes que ocurren en una sucesion rapida.

Por ultimo, se manifiesta una gran dificultad para localizar la fuente sonora.
Esto se debe a la alteracion en el procesamiento temporal, lo cual limita la capacidad
de detectar los pequefios cambios en la sefial auditiva que hacen posible la
localizacion de la fuente sonora, a traves de la diferencia interanual (Rance y Starr,
2015).

2.4.5. Déficits perceptivos asociados a la neuropatia auditiva

Segun Santarelli y Arslan (2015), en una céclea sana existe una dinamica
rapida de activacion tanto de la membrana postsinaptica, como de las fibras
nerviosas auditivas, lo que permite una transmisién de la sefial muy precisa. La

interrupcion de cualquiera de estos mecanismos afecta la precision de la
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codificacion temporal de las sefiales acusticas. En los casos de neuropatia auditiva,

la alteracion de este proceso ocasiona una clara dificultad para comprender el

lenguaje y localizar la fuente sonora. Los principales déficits perceptivos asociados

a la neuropatia auditiva son los siguientes:

Procesamiento temporal: Los patrones de activacion neural se alteran en la

neuropatia auditiva. Hayes y Sininger (2008) indican que esta patologia interfiere
en la habilidad de procesar los cambios rapidos en la sefial acustica, ya que la
informacion que reciben es asincronica y reducida. Esto implica percepciones

anormales de las sefales auditivas temporales.

Localizacion de la fuente sonora: Determinar la direccion de la fuente de sonido,

€S un proceso que se basa en una rapida comparacion de las pequefas
diferencias de intensidad y tiempo con las que el sonido llega a ambos oidos. La
localizacion de las frecuencias altas se basa principalmente en la diferencia
interaural, mientras que las bajas frecuencias se basan en la integracion
temporal (Starr et al., 2010). La neuropatia auditiva ocasiona una alteracion de
resolucién temporal de los sonidos, por lo tanto, la localizacion de la fuente

sonora es una caracteristica que se ve alterada en esta patologia.

Percepcion del lenguaje: La mayor consecuencia funcional de las neuropatias
auditivas es la defectuosa comprensiéon del habla. Rance y Starr (2015)
mencionan que los pacientes con neuropatia auditiva muestran gran dificultad al
identificar cambios en la amplitud de la onda sonora en periodos menores a 10
ms, mientras que las personas con audicion normal pueden identificar estos
cambios en menos de 2 ms. Esta situacion afecta el lenguaje significativamente,
ya que muchas de las sefiales que diferencian los fonemas ocurren rapidamente.
Por ejemplo, la Unica sefial aclstica que marca la diferencia entre las
consonantes sordas y sonoras como /t/ y /d/ o /p/ y /bl/, es la duracion entre la

explosion de las consonantes y la vocal que lo acompaiia.
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» Procesamiento del lenguaje en ruido: La resolucién temporal normal es muy

importante para la comprensién en ambientes ruidosos, ya que permite separar
con precision varias voces que ocurren en una sucesion rapida (Hayes y
Sininger, 2008). AuUn en ambientes silenciosos, estos pacientes muestran una
gran dificultad para comprender el lenguaje, y cuando existe ruido de fondo el

problema tiende a empeorar.
2.4.6. Consecuencias funcionales de la neuropatia auditiva

Rance y Starr (2015) mencionan que los déficits funcionales que se
presentan en esta patologia son muy significativos y por lo general, tienden a
provocar estrés y alterar la funcion cognitiva en situaciones cotidianas, que para las
personas con audicion normal no implican un mayor esfuerzo. Hayes y Sininger
(2008), afirman que a pesar de presentar umbrales de deteccion relativamente
buenos, estos pacientes pueden ser funcionalmente sordos. Algunos autores

mencionan consecuencias en diferentes areas.

A nivel personal, el paciente puede experimentar situaciones de estrés,
frustracion y ansiedad, al sentirse incapaz de comprender el lenguaje,
especialmente en ambientes ruidosos (Rance y Starr, 2015). Ademas, cuando esta
alteracién se presenta en la etapa postlingual, los pacientes tienden a apoyarse en
la lectura labial, las expresiones faciales y los gestos del interlocutor, para
comprender el lenguaje. Cuando las condiciones dificultan que la persona con
neuropatia auditiva pueda acceder a estas ayudas visuales, la frustracion puede

aumentar (Orasmas, s.f.).

A nivel social, las relaciones interpersonales se ven afectadas, ya que no
poder comunicarse de forma eficiente en situaciones cotidianas causa aislamiento,
asi como alteraciones emocionales y psicoldgicas en las personas que lo padecen
(Rance y Starr, 2015). Las dificultades aumentan cuando hay varias personas
hablando a la misma vez, en primer lugar, por el ruido de fondo y segundo, por la

dificultad de observar las expresiones faciales en cada uno de los hablantes.
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A nivel laboral esta patologia también tiene importantes implicaciones, ya que
la incapacidad de reconocer el lenguaje en ambientes ruidosos, puede ocasionar
que las advertencias o alertas sobre un peligro inminente no sean comprendidas, lo
cual resulta en un gran riesgo para el trabajador. De esta manera lo indica un estudio
realizado en Brasil, que describe el caso de un ingeniero industrial de 23 afios, que
laboraba en un ambiente ruidoso. Este joven sufrié la amputacion parcial de uno de
sus dedos, como consecuencia de no comprender una advertencia que fue dada en
ambiente ruidoso. Después del accidente, la evaluacion auditiva determind que
presentaba una neuropatia auditiva (Dias, Guimaraes, Lopes, Coelho y de Alencar,
2012). Bajo este mismo principio, la dificultad para localizar la fuente sonora y
comprender el lenguaje en ambiente ruidoso, puede ocasionar otros tipos de

accidentes.
2.4.7. Etiologia de las neuropatias auditivas

Las neuropatias auditivas pueden ser adquiridas, hereditarias e idiopaticas.
Segun Arce (2016), se estima que las de origen adquirido representan un 30%, las
hereditarias un 40% y las idiopéticas o de origen desconocido representan un 30%.
Diversos estudios han mostrado que los pacientes con neuropatia auditiva
presentan etiologias, edades y manifestaciones clinicas extremadamente
heterogéneas (Manchaiah, Zhao, Danesh y Duprey, 2010), por esta razon Starr,
Zeng, Michalewski y Moser (2010) afirman que Unicamente es posible identificar su

origen en aproximadamente la mitad de los pacientes.

2.4.7.1. Neuropatias auditivas de origen adquirido

En este grupo se encuentran las de origen toxico, metabdlico, infeccioso,
autoinmune, por complicaciones perinatales y otras enfermedades desmielinizantes
(Gutiérrez y Arenas, 2012; Rodriguez et al., 2007). EIl cuadro 5 contiene las

principales causas asociadas a neuropatias auditivas de origen adquirido.
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Cuadro 5. Principales factores de riesgo de la neuropatia auditiva de origen adquirido

Etiologias Origen Factores de riesgo
Adquiridas Toxico Quimioterapéuticos como el Cisplatino y a algunos
antibidticos

Metabdlico  Hiperbilirrubinemia, Diabetes Mellitus, uremia, alcoholismo,
anoxia e hipotiroidismo

Infeccioso  VIH, enfermedad de Lyme, paratoditis, sarampion vy
meningitis

Autoinmune Sarcoidosis, artritis reumatoide, sindrome de Ramsay-Hunt y
Guillain-Barré

Factores La prematuridad extrema, bajo peso al nacer, encefalopatia

perinatales isquémica, anoxia, ventilacion artificial y dificultades

respiratorias

Fuente: Elaboracion propia con base en Arce (2016) y British Society of Audiology (2019a).

2.4.7.2. Neuropatias auditivas de origen genético

Las neuropatias de origen genético pueden ser sindromicas y no
sindromicas. Esto depende de las manifestaciones clinicas en otros sistemas que
coexisten con la neuropatia auditiva. Arce (2016) indica que existe una gran
cantidad de mutaciones en diversos genes que pueden provocar una neuropatia
auditiva. Manchaiah et al. (2010) mencionan que se pueden presentar diferentes
patrones de herencia, ya sea autosomica dominante, autosémica recesiva, ligada al

cromosoma X o de origen mitocondrial.

= Neuropatias hereditarias no sindromicas:

Las neuropatias auditivas no sindrémicas, se caracterizan por manifestar
Gnicamente la deficiencia auditiva, sin ninguna otra alteracion clinica que coexista.
Tapia y Lirola (2013), afirman que la mayoria de las formas aisladas o no
sindromicas de neuropatia auditiva se asocian con neuropatias auditivas
presinapticas. Algunas causas genéticas de las neuropatias auditivas no

sindrémicas clasificadas segun el tipo de herencia se muestran en el cuadro 6.
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Cuadro 6. Causas genéticas de las neuropatias auditivas no sindrémicas segun el tipo de

herencia

Herencia Trastorno Genes Manifestaciones

AutosOmicas AUNA DIAPH3 = Alteracién en la porcion distal del nervio
dominantes auditivo

PCDH9

Alteracibn en las uniones sinapticas

neuronales

Autosémicas DFENB9 OTOF

recesivas neurotransmisores para la sinapsis entre

Alteracién en el proceso de liberacién de

las CCIl y el nervio auditivo

DFNB59 PJIVK

Interrupcién en las sefiales neuronales a

lo largo de la via auditiva

GJB2 » Daifio en las CClI, en las sinapsis o0 en las
terminaciones dendriticas del nervio
auditivo

Ligada al AUNX1 AIFM1 » Desmielinizacién y dafio axonal del nervio
cromosoma X auditivo

Fuente: Elaboracién propia con base en Tapia y Lirola (2013), Manchaiah et al. (2010) y

Weizmann Institute of Science (2020).

= Neuropatias hereditarias sindrémicas:

A diferencia de la clasificacion anterior, las neuropatias auditivas sindromicas
son aquellas en las que la alteracion auditiva se acompafia de manifestaciones
clinicas en otros sistemas. Gutiérrez y Arenas (2012), afirman que en este tipo de
neuropatias las mutaciones genéticas se expresan en las células nerviosas, por lo
tanto, se relacionan con las pérdidas axonales y/o desmielinizacion del nervio
auditivo, lo cual las convierte en neuropatias postsinapticas y comunmente se
asocian con neuropatias periféricas y Opticas. El cuadro 7 muestra las causas

genéticas de herencia autosémica dominante de la neuropatia sindromica.
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Cuadro 7. Causas genéticas de herencia autosémica dominante de la neuropatia auditiva

sindrémica
Tipo de Sindromes  Genes Manifestaciones
Herencia
Autosémicas CMT 1A PMP22 Trastornos en los nervios periféricos
dominantes CMT 1B MPZ motores y sensitivos, a causa de un
CMT 2E NEFL proceso de desmielinizacion
ADOA OPAl Pérdida de vision desde la infancia
acompafiada de hipoacusia usualmente
progresiva
Autosémicas CMT 4D NDRG1 Trastornos en los nervios periféricos
recesivas motores y sensitivos, a causa de un
proceso de desmielinizacion
AROA TMEM126A Atrofia dptica tipo 7 y neuropatia
auditiva
Ataxia de FXN Trastorno hereditario neurodegenerativo
Fredreich gue causa un dafio progresivo en el
sistema nervioso
Enfermedad PHYH Retinopatia pigmentaria, polineuropatia
de Refsum desmielinizante, ataxia e hipoacusia
Ligada al CMT 1X GJB1 Polineuropatias sensitivo-motoras
cromosoma X periféricas
Sindrome TIMMS8 Hipoacusia severa, distonia, en
de Mohr— ocasiones neuropatia Optica y deterioro
Tranebjaerg mental
Herencia LHON MT-ND4 Enfermedad mitocondrial
mitocondrial neurodegenerativa que afecta el nervio

Optico por una pérdida subita de la

vision en adultos jévenes portadores

Fuente: Elaboracién propia con base en Tapia y Lirola (2013), Manchaiah et al. (2010) y

Sadun (2011).
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2.4.8. Caracteristicas audiolégicas de la neuropatia auditiva

En esta seccion se muestran las principales caracteristicas audioldgicas

asociadas a la neuropatia auditiva, segun el tipo de evaluacion.

2.4.8.1. Resultados de la evaluacién subjetiva en la neuropatia auditiva

= Audiometria tonal:

En las neuropatias auditivas, tanto el proceso de amplificacion como la
resolucioén frecuencial y de intensidad en la membrana basilar, se conservan, por lo
gue estos pacientes presentan umbrales de deteccion muy buenos. Los resultados
de la audiometria tonal tanto en niflos como en adultos, pueden ir desde la
normalidad hasta hipoacusias profundas. Padish (2015) y Orasmas (s.f.) indican
gue tanto los umbrales aéreos como los 6seos, deben mostrar algun grado de
pérdida auditiva, y segun estos autores, es una de las caracteristicas que permiten
diferenciar este desorden auditivo de los desordenes del procesamiento auditivo
central. Arce (2016) indica que las hipoacusias son predominantemente bilaterales
y simétricas, aunque también se observan casos en los que la alteracion es

asimétrica (14% de los casos) y un 4% son unilaterales.

En cuanto a la configuracién audiométrica en estos casos, Arce (2016) indica
que la forma del audiograma es muy variable, ya que puede presentarse como
hipoacusia neurosensorial en las frecuencias graves (el 28% de los pacientes),
hipoacusia en todo el espectro frecuencial (en el 43%) y las hipoacusias en las
frecuencias agudas es menos frecuente en estos casos. Otros autores como Hood
(2015) y Gokdogan et al. (2016), mencionan que se pueden presentar
configuraciones inusuales, variadas, y por lo tanto, no se puede establecer un patrén
determinado. Ademas, Georga y Lightfoot (2019) indican que es posible que los
umbrales tonales muestren fluctuaciones, se mantengan estables, se deterioren e

incluso mejoren, por lo que se recomienda la evaluacion periodica.
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= Audiometria vocal:

A diferencia de las hipoacusias de origen coclear, en la neuropatia auditiva
la percepcion del lenguaje no muestra relacién con el audiograma tonal, debido a
gue la sefal se amplifica correctamente y por lo tanto se escucha, pero la disincronia
en el nervio acustico, hace que las sefiales auditivas se perciban de una forma

distorsionada, por lo tanto, impide la comprension del mensaje (Zeng et al., 1999).

Con respecto a la curva de inteligibilidad, Leyton (2006) afirma que en las
hipoacusias que son de origen neural, el umbral de discriminacion maxima es muy
bajo y muchas veces no se correlaciona con el nivel de pérdida auditiva. Por lo tanto,
en una neuropatia auditiva, se puede esperar una curva de inteligibilidad como se

observa en la curva (E) de la figura 7.
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Figura 7. Resultados esperados en la curva de inteligibilidad en hipoacusia neurosensorial
sin reclutamiento (C), hipoacusia neurosensorial con reclutamiento (D) e hipoacusia de

origen neural (E). Fuente: Leyton (2006, p.171).

El porcentaje discriminacion de la palabra en las neuropatias auditivas es una
de las caracteristicas principales. Tapia y Lirola (2013) mencionan que es frecuente
que el paciente indique que oye la voz pero no entiende las palabras, por lo tanto,
los resultados sean muy inferiores a los esperados segun los umbrales auditivos.
Sin embargo, es importante definir qué porcentaje exactamente se puede
considerar como sospechoso de neuropatia auditiva. Con este fin, Tapia y Lirola
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(2013), muestran una adaptacion de Yellin et al. (1989) en la figura 8, en la cual, se
relaciona la discriminacion verbal maxima, con el promedio tonal de las frecuencias
de 1, 2 y 4 kHz. De manera que, cuando la relacidén entre el porcentaje maximo de
discriminacion y el promedio tonal esta por debajo de la linea de regresion, se

considera un resultado tipico de las neuropatias auditivas.
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Figura 8. Relacién entre el porcentaje de discriminacién auditiva maxima y el promedio
tonal. Fuente: Tapia y Lirola (2013, p.254).

Rance y Starr (2015), afirman que, en algunos casos, los porcentajes de
discriminacion en silencio, podrian parecer muy buenos para una neuropatia
auditiva, con porcentajes de discriminacion que pueden rondar de un 50% a 80%
de la puntuacion, sin embargo, al realizar la evaluacion un ambiente ruidoso, los
resultados siempre evidencian una gran alteracion, que resulta en porcentajes que

oscilan entre 0% y 30%.

Por esta razon, se recomienda que se realice la audiometria vocal con ruido.
De esta manera, se distingue con facilidad esta patologia, ya que en estas
condiciones los resultados son muy inferiores a los esperados en una pérdida
neurosensorial. La comprension del lenguaje sera deficiente y demostrara una de
las principales caracteristicas de la neuropatia auditiva, un desempefio descendido

de la comprension, en ambiente ruidoso (Cafiete, 2009).
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2.4.8.2. Resultados de la evaluacién objetiva en la neuropatia auditiva

= Emisiones otoacusticas:

Las emisiones otoacusticas son producto de la amplificacion del sonido, que
se lleva a cabo en las células ciliadas externas de la coclea. En estos casos, estas
células conservan su funcién, por lo que se esperan respuestas normales y robustas
0 muy cercanas a la normalidad. Cafiete (2009) y Padish (2015) afirman que con el
paso del tiempo o con el uso de audifonos, la amplitud de las respuestas puede
disminuir. Lirola-Delgado (2014) menciona que se estima que un 30% de la
poblacion sana no tiene EOA registrables, lo cual puede ser un inconveniente en el

momento de realizar el diagnéstico.

Ademas, las emisiones otoacusticas se caracterizan por ser muy sensibles
a las alteraciones de oido medio, ya que las respuestas que generan las EOA, son
sefales de baja amplitud, por lo tanto, cualquier alteracion de oido medio (aunque
sea leve), puede ser suficiente para reducir la amplitud o impedir que sean
registrables. Por esta razon, es de gran importancia descartar alteraciones de oido
medio, especialmente en nifios (poblacion en la cual las otitis medias son comunes),

para asi evitar confusiones en el diagnoéstico (Hood, 2015).
* Timpanometria:

Es una prueba que combinada con la otoscopia, brinda informacion sobre el
estado del oido medio. En las neuropatias auditivas, es muy importante descartar
patologias de tipo conductivo, ya que segun lo indican Georga y Lightfoot (2019),
aun las pérdidas conductivas leves provocan ausencia de las emisiones

otoacusticas, lo cual puede interferir en el correcto diagnéstico.

En cuanto a los resultados, se espera que el timpanograma sea normal, con
una curva tipo A segun Jerger (Fernandez, Suarez y Batista, 2012), siempre y
cuando no existan alteraciones de oido medio que puedan interferir con el resultado
(Arce, 2016). Se espera que los recién nacidos que hayan pasado el tamizaje,

tengan resultados normales en esta prueba (Padish, 2015).
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» Reflejos acustico-estapediales:

Hood (2015), indica que esta es una de las pruebas con mayor sensibilidad
para detectar la disfuncion del nervio auditivo. Un dato que sugiere la posibilidad de
una neuropatia auditiva es que los reflejos estén ausentes o elevados, tanto
ipsilaterales como contralaterales, a pesar de haber descartado patologias de
conducciéon mediante la otoscopia y la timpanometria (Arce, 2016).

= Potenciales evocados auditivos de tallo cerebral:

Las respuestas de los PEATC en esta patologia se caracterizan por estar
ausentes o muy alterados, al tratarse de una lesion a nivel de la via auditiva.
Fernandez et al. (2012) y Arce (2016), afirman que los umbrales obtenidos a través
de esta prueba arrojan resultados muy deficientes en relacion con los umbrales
auditivos del audiograma tonal, de manera que los PEATC no pueden utilizarse para

predecir los umbrales comportamentales en las neuropatias auditivas.

Ademas, los resultados de esta evaluacion permiten orientar sobre el sitio de
la lesion de la neuropatia auditiva. Hood (2015) indica que la ausencia o
anormalidad de todos los componentes de los PEATC incluyendo la onda I, sugiere
que la porcion distal del VIII par craneal esta afectada y cuando muestran registro
de la onda I, indica que la lesion se da a niveles superiores de la via auditiva.

El registro de los microfénicos cocleares puede realizarse por medio de dos
pruebas audioldgicas, y una de ellas corresponde a los PEATC. Segun los
parametros de adquisicion que se utilicen, asi seran los componentes observables.
Si se utilizan registros separados mediante las polaridades de condensacion y
rarefaccién, es posible observar tanto los microfénicos cocleares (en fases
invertidas), como los componentes de PEATC (que no cambian a pesar de las
polaridades). Mientras que al utilizar la polaridad alternante, se cancelan las fases

de los microfénicos cocleares y solamente seran observables las ondas de PEATC.
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= Potenciales evocados auditivos de estado estable:

En los casos de neuropatia auditiva no se recomienda realizar esta prueba
de forma aislada, ya que la disincronia neural de la patologia afecta directamente
los registros, al igual que los potenciales evocados auditivos de tallo cerebral. El
audiograma estimado por medio de esta prueba, no se correlacionan con los
umbrales conductuales (Neault, 2013; Arce, 2016; Lirola-Delgado, 2014; Fernandez
et al.,, 2012). Ademas, Gardner-Berry et al. (2017) afirman que, en casos de
neuropatia auditiva, se ha evidenciado sobre y sub-estimacion muy significativa en

estos registros.
» Electrococleografia

La Electrococleografia es una prueba determinante en el diagndéstico de la
neuropatia auditiva. Los resultados de esta evaluacion contribuyen a identificar el
sitio de la lesién de una forma objetiva, al brindar una idea sobre el mecanismo
fisiopatologico de la neuropatia auditiva. Con base en los resultados de esta prueba,
es posible planear una estrategia de rehabilitacibn auditiva, segun las

particularidades de cada caso (Santarelli y Arslan, 2015; Neault, 2013).

En general, se espera que las lesiones en las células ciliadas internas
resulten principalmente en anomalias en el potencial de sumacion (PS), mientras
gue las lesiones que afectan las sinapsis y las fibras nerviosas auditivas resulten en
cambios de potencial de accion (PA). En ambos casos, con microfénicos cocleares
(MC) presentes. Sin embargo, Santarelli y Arslan (2015) afirman que los diferentes
patrones pueden combinarse debido a la coexistencia de lesiones pre y post

sinapticas, especialmente en etapas avanzadas.
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Patrones de respuestas:

= Deflexion negativa prolongada, que no muestra separacion entre el potencial
de sumacion (PS) y el potencial de accion (PA). Este patron sugiere una
alteracion presinaptica. Santarelli y Arslan (2015) indican que las respuestas
prolongadas en pacientes con neuropatia auditiva se asocian con la

disincronia en la activacion de las fibras del nervio auditivo (Figura 9-a).

» Potencial de sumacion (PS) con amplitud y latencia normales, seguido de
una respuesta negativa prolongada, retardada, de baja amplitud o sin
activacion de las fibras nerviosas subsecuentes (PA). Este patron re
relaciona con los desérdenes periféricos asociados con la preservacion de

las CCI. Por lo tanto, sugiere una alteracidon postsinaptica distal. (Figura 9-b)

» Potencial de sumacion (PS) y potencial de accién (PA) normales, lo cual

indica que la lesion se localiza en la region proximal del nervio auditivo.

En el cuadro 8 se resumen los posibles resultados de los componentes de la

electrococleografia, y los patrones establecidos para determinar el sitio de la lesién.

Cuadro 8. Posibles patrones basados en los resultados de la ECochG que sugieren el sitio

de la lesion en la neuropatia auditiva

Patrén Resultados ECochG Sitio de la lesion
MC PS PA

Alteracion Presentes Ausentes o Ausentes o CCIy/o las sinapsis

presinaptica alterados alterados

Alteracion Presentes Presentes Ausentes o Terminales

postsinaptica distal alterados nerviosas cercanas a
la sinapsis

Alteracion Presentes Presentes Presentes  Porcion proximal del

postsinaptica proximal nervio auditivo

Fuente: Elaboracion propia con base en Hall y Swanepoel (2010) y Santarelli y Arslan
(2015).

51




Santarelli y Arslan (2015) afirman que para comparar las respuestas de la
electrococleografia entre personas con neuropatia auditiva y audicion normal, se
debe considerar el complejo PS-PA como un solo evento, ya que en
aproximadamente la mitad de los pacientes con neuropatia auditiva no es posible
identificar estas respuestas de forma separada. La figura 9 muestra una
comparacion entre complejo PS-PA en audicién normal y neuropatia auditiva de

origen presinaptico y postsinaptico.
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Figura 9. Comparacion entre complejo PS-PA en audicién normal y neuropatia auditiva de

origen presinaptico (a) y postsinaptico (b). Fuente: Santarelli y Arslan (2015, p.221).

2.4.9. Caracteristicas de la evaluacion audioldgica segun el sitio de la lesion

en la neuropatia auditiva

Una vez detectados los casos de neuropatia auditiva, es necesario identificar
el sitio de la lesion. Con esta finalidad, es necesario correlacionar los resultados de
las pruebas audiolégicas de mayor relevancia para este fin. Estas pruebas
corresponden a las emisiones otoacusticas, los potenciales evocados auditivos de
tallo cerebral y la electrococleografia. Esta seccion se divide en los resultados
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esperados en estas tres pruebas, segun los mecanismos presinapticos o

postsinpticos de la neuropatia auditiva.

2.4.9.1. Mecanismos presinapticos de la neuropatia auditiva

= Disfuncion de las células ciliadas internas:

La disfuncién de las CCI implica la reduccion de la actividad nerviosa de la
via auditiva aferente (Tapia y Lirola, 2013). Este desorden a primera vista se podria
asociar con una pérdida auditiva coclear, pero se cumple un patron de neuropatia
auditiva cuando se comprueba la funcionalidad de las células ciliadas externas, a
través de las emisiones otoacusticas y los microfénicos cocleares. El cuadro 9

muestra el patron de la evaluacién audiol6gica en la disfuncion de las CCI.

Cuadro 9. Resultados de la evaluacion audiologica en disfuncion de CCI

Localizacion EOA ECochG PEATC
MC PS PA
Células ciliadas internas  Normal Normal Anormal Anormal Anormal

Fuente: Elaboracion propia con base en Rance y Starr (2015).

» Disfuncion de la sinapsis de las células ciliadas internas (CCl) y nervio

auditivo:

Se debe a una alteracion el proceso de liberacién del glutamato, un
neurotransmisor indispensable para la sinapsis entre las células ciliadas internas y
el nervio auditivo (Hansen y Shearerm, 2019). El potencial de sumacion normal
refleja un adecuado funcionamiento de las CCI, mientras que los PEATC ausentes
o anormales, refleja la reducida y/o variable activacién de las terminaciones
nerviosas del VIII par. Este es el caso de las mutaciones en el gen que codifica para
la proteina otoferlina. El cuadro 10 muestra el patron de la evaluacion audioldgica

en las lesiones a nivel de la sinapsis entre las CCl y el nervio auditivo.
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Cuadro 10. Resultados de la evaluacién audiolégica en disfuncién de la sinapsis entre las

CCl y el nervio auditivo

Localizacién EOA ECochG PEATC
MC PS PA
Sinapsis de las CCl y Normal Normal Normal Anormal Anormal

nervio auditivo

Fuente: Elaboracion propia con base en Rance y Starr (2015).

2.4.9.2. Mecanismos postsinapticos de la neuropatia auditiva

= Terminaciones dendriticas:

Las terminaciones nerviosas dendriticas del ganglio espiral son el inicio de la
region postsinaptica. En esta region se localizan los receptores de glutamato. Este
desorden provoca a una alteracion en estos receptores y en consecuencia, se altera
la sinapsis entre las células ciliadas internas y el nervio auditivo (Hansen y Shearer,

2019). Un ejemplo de esta alteracion es la causada por la mutacién en el gen OPAL.

Ademas, Chen et al. (2006) citado por Rance y Starr (2015) mencionan que el
envejecimiento, el trauma acustico y la exposicién a ruido, pueden ocasionar una
reduccion en el tamafio y nimero de estas terminaciones dendriticas. Segun
Oxenham (2016), estos efectos se han llamado “neuropatia coclear” y también
“hipoacusia oculta”, haciendo referencia a los déficits significativos de percepcion,
en presencia de umbrales de deteccion dentro de un rango de normalidad. El cuadro
11 muestra el patron de la evaluacion audiolégica en las lesiones a nivel de las

terminaciones nerviosas dendriticas.

Cuadro 11. Resultados de la evaluacion audiol6gica en disfunciéon de las terminaciones

nerviosas dendriticas

Localizacion EOA ECochG PEATC
MC PS PA
Dendritas Normal Normal Normal Anormal  Anormal

Fuente: Elaboracion propia con base en Rance y Starr (2015).
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= Neuropatias axonales:

Rance y Starr (2015) describen dos mecanismos por los cuales se altera la
actividad neuronal entre el nervio auditivo y el tallo cerebral. Puede ser por una
reduccion en el numero de fibras nerviosas auditivas activas, o por la reduccion en
la sincronia neural. Las neuropatias axonales son un ejemplo del primer caso
mencionado, ya que se reduce la actividad nerviosa del VIII par y tallo cerebral, por

una reduccion en el numero de fibras nerviosas activas.

Santarelli et al. (2015) describen la funcién auditiva en estos casos con
potencial de sumacion con latencia normal pero con amplitud reducida, y un
potencial de accion ausente reemplazado por una prolongada negatividad. Un
ejemplo de este tipo de neuropatia auditiva es la ocasionada por la Ataxia de
Friedrich. El cuadro 12 muestra el patron de resultados de la evaluacion audiologica

en la disfuncién de los axones y dendritas del nervio auditivo.

Cuadro 12. Resultados de la evaluacion audiol6gica en disfuncion de los axones y

dendritas del nervio auditivo

Localizacion EOA ECochG PEATC
MC PS PA
Dendritas y axones Normal Normal Normal Anormal Anormal

Fuente: Elaboracion propia con base en Rance y Starr (2015)

» Desordenes del ganglio espiral auditivo:

El ganglio auditivo se compone de dos tipos de neuronas: Las de tipo | se
conectan con las células ciliadas internas. Las de tipo Il se conectan a las células
ciliadas externas. Ambos tipos tienen axones centrales que transmiten mensajes al
nacleo coclear (Morell, 2018). Segun lo indican Hansen y Shearer (2019), su
viabilidad es susceptible a un gran nimero de factores metabdlicos, por ejemplo, la

hiperbilirrubinemia, lo cual puede ocasionar una neuropatia auditiva.
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Los resultados reflejan el correcto funcionamiento de las CCl y que el
potencial de accion es remplazado por caracteristicas negativas de baja amplitud.
El cuadro 13 se muestra el patron de resultados de la evaluacion audioldgica en los

desérdenes del ganglio espiral auditivo.

Cuadro 13. Resultados de la evaluacion audiolégica en disfuncion de las células

ganglionares

Localizacion EOA ECochG PEATC
MC PS PA
Células ganglionares Normal Normal Normal Anormal Anormal

Fuente: Elaboracion propia con base en Rance y Starr (2015).
= Desordenes de la mielina:

Corresponde al segundo mecanismo de alteracion de la actividad neural: la
disincronia. Se debe a la atenuacion de las descargas sincronicas neurales debido
a la desmielinizacién. Segun Tapia y Lirola (2013) dos ejemplos de este tipo de
neuropatia son el Charcot-Marie-Tooth y la Esclerosis mdultiple. Ademas, la
esclerosis multiple se asocia con la desmielinizacién de las fibras del tallo cerebral.
El cuadro 14 se muestra el patron de resultados de la evaluacion audioldgica en los

desérdenes de mielinizaciéon del nervio auditivo.

Las respuestas del tallo cerebral en pacientes afectados muestran latencias
prolongadas entre la onda | y la onda lll (en el trayecto del nervio al nucleo coclear),
pero con conduccion normal entre las ondas Il y V (del ntcleo coclear al lemnisco
lateral). Estos resultados sugieren que la desmielinizacion afecta el nervio auditivo,
pero no la via auditiva a nivel de tallo cerebral. Se puede acompafar de dafio axonal
cuando se afectan todas las latencias (I-V). Por lo tanto, en los PEATC, la onda |
esté tipicamente sin alteracion, pero los componentes centrales (onda Il1-V) pueden

estar ausentes o con latencia aumentada.
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Cuadro 14. Resultados de la evaluacién audioldgica en los desérdenes de mielinizacion

Localizacién EOA ECochG PEATC
MC PS PA
Desoérdenes de mielinizacion Normal Normal Normal Anormal Anormal

Fuente: Elaboracion propia con base en Rance y Starr (2015)
2.4.10. Evaluacion adicional en la neuropatia auditiva

Existen diversas pruebas auditivas que se denominan como adicionales, que
pueden complementar el diagnostico de la neuropatia auditiva. Estas pruebas
evalian mecanismos que generalmente sufren alteraciones en estos casos, por lo
que podrian ser de gran utilidad. Sin embargo, para la mayoria de estas pruebas no
hay estandares clinicos definidos por el momento. A continuacién se mencionan de

forma breve las principales pruebas de este tipo.
» Potenciales evocados auditivos de latencia larga

Los potenciales de latencia larga o potenciales corticales, corresponden a
una serie de ondas generadas por la corteza auditiva, evocadas por estimulos
sonoros. Las medidas incluyen potenciales como el P1, N1 y P2, y potenciales de

discriminacion como el mismatch negativity (MMN) y el P300 (Jae-Ryong, 2015).

Los potenciales auditivos corticales han sido de interés para las
investigaciones, ya que se considera que los componentes de esta prueba, reflejan
la deteccidn, la discriminacion de los sonidos percibidos y el grado de disincronia

neural (Jae-Ryong, 2015; Georga y Lightfoot, 2019).

De Siati et al. (2020), mencionan que los componentes de esta prueba
(denominados P1 y N1), estan significativamente correlacionados con el desarrollo
de las habilidades auditivas. Las respuestas del N1 proveen una estimacion objetiva
de los umbrales psicoacusticos para la deteccion de silencios y habilidades de
reconocimiento y comprension de lenguaje, lo cual puede ser de gran utilidad en la

prediccién del beneficio de las prétesis auditivas en pacientes con esta patologia

57



(Neault, 2013; Declau, Boudewyns, Van-den-ende y Van-de-Heyning, 2013; Georga
y Lightfoot, 2019).

= Complejo de cambio acustico

Las medidas de los potenciales corticales como el P1, N1y P2, muestran la
respuesta de la corteza auditiva ante la presentacion de estimulos acusticos,
reflejando la codificacion neural de la sefal auditiva. Sin embargo, no muestra
informacion sobre la capacidad de discriminacion. Jae-Ryong (2015) indica que se
puede medir la capacidad de discriminacion al modificar la metodologia de la
prueba. El resultado de los potenciales corticales ante cambios en la sefial auditiva

se refiere al complejo de cambio acustico

= Potenciales evocados eléctricamente

Los potenciales evocados auditivos de tallo cerebral (PEATC) son una
herramienta que permite medir la sincronia neural a través de la via auditiva, ante
diferentes estimulos acusticos. Los potenciales evocados eléctricos son similares a
los de tallo cerebral, con la diferencia que el estimulo eléctrico es enviado
directamente a la coclea (Di Stadio et al., 2019).

Después de la implantacion coclear, la evaluacion de la funcién auditiva debe
realizarse con una estrategia diferente a la tradicional, por lo tanto, este es un
método que permite realizar los potenciales auditivos de tallo cerebral, mediante la
estimulacion eléctrica a través del implante coclear. Es posible realizar la evaluacion
el momento de la activacion y después del uso cronico del implante (Mohammed y
Afifi, 2015).

» Reflejo medial olivococlear o supresion contralateral de las EOA

Esta prueba se encarga de medir el reflejo olivo-coclear medial. Este reflejo,
tiene la funcidén de generar un control eferente en las células ciliadas externas de la
coclea. Esto quiere decir, que se encarga de regular las contracciones que se

generan en estas células (Fuente, Hormazabal, Loépez y Bowen, 2011). Su
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respuesta, indica la integridad del sistema auditivo eferente (Georga y Lightfoot,
2019).

Una de las funciones del tracto olivococlear medial que se describen en la
literatura, es mejorar la deteccion de sefiales auditivas en presencia de ruido de
fondo. De manera que, los malos resultados de los pacientes con neuropatia
auditiva en esta prueba, se podrian relacionar con la mala discriminacion que tienen

en presencia de ruido de fondo.

El método para evaluarlo, consiste en medir la reduccién de las sefiales de
las células ciliadas externas, cuando hay un sonido enmascarante contralateral. Se
compara la amplitud de las EOA que se obtienen durante la aplicacion de ruido
contralateral, con la amplitud de las EOA obtenidas en ausencia de este ruido

enmascarante (Fuente et al., 2011; Georga y Lightfoot, 2019).

El resultado de esta prueba en la neuropatia auditiva, es que no se muestra
0 se muestra muy poca supresion de las EOA, al estimular de forma biaural,
ipsilateral y contralateral, a pesar de que los pacientes tipicamente tienen EOA
presentes (Hood, 2015).

= Diferencia en los niveles de enmascaramiento

Briso, Briso, Duran, Fuentealba y Parra (2010), definen la diferencia en los
niveles de enmascaramiento como una prueba de interaccion biaural, que requiere
la integracion de las sefales acusticas provenientes de ambos oidos. De manera
que, esta disefiada para evaluar la habilidad del sistema nervioso central de unificar
la informacion presentada de forma bilateral, e integrarla en un solo evento de forma
sincronizada (Georga y Lightfoot, 2019). Su objetivo es evaluar la funcién auditiva
central y es especificamente sensible a las lesiones del tronco encefélico, sin
embargo, los cambios periféricos (como una pérdida auditiva) también pueden

afectar este resultado (Interacustics, 2016).
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= Correlacion del procesamiento temporal

Blankenship, Zhang y Keith (2016) afirman que, como parte del
procesamiento en la resolucion temporal, el sistema auditivo utiliza claves
temporales, como la duracién de segmentos del habla y la duracion de los intervalos
de silencio (GAPs), para diferenciar diversos sonidos de importancia en el lenguaje.
La resolucién temporal normal es muy importante para la comprension en ambientes
ruidosos, ya que esta habilidad es necesaria para que los oyentes separen con

precision varias voces que ocurren en una sucesion rapida.

La evaluacion de los umbrales de deteccidon de los intervalos de silencio
(GAPs) es uno de los métodos méas usados para evaluar la resolucion temporal en
humanos. En los casos de neuropatias auditivas, la deteccion de GAPs breves

sufre una gran alteracion.

» Timpanometria multifrecuencial

La diferencia entre una timpanometria convencional y la multifrecuencial, se
basa en el espectro frecuencial de la evaluacion. La convencional, permite evaluar
en las frecuencias de 1000 Hz para nifios menores de 6 meses y de 226 Hz para
mayores de 6 meses. Mientras que la timpanometria multifrecuencial, permite
realizar un analisis completo del oido medio, en un rango de frecuencias que abarca
todo el espectro del habla, en un intervalo de 226 a 8000 Hz. De esta manera, se
visualizan diversos timpanogramas, con solo un barrido (Interacoustics, 2016).
Neault (2013), menciona la timpanometria multifrecuencial como una herramienta
gue podria brindar mayor informacion sobre el estado del oido medio, lo cual es de

gran importancia en la evaluacion infantil.
2.4.11. Criterios diagndésticos en la neuropatia auditiva

La correlacion de los resultados de las diversas pruebas electrofisiologicas y
electroacusticas, es de gran utilidad para ubicar el sitio de la lesion. El
topodiagnéstico es de gran importancia para definir los mecanismos de alteracion y

para determinar el manejo clinico posterior.
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La normalidad funcional de las células ciliadas externas se evidencia ante la
presencia de emisiones otoacusticas y microfénicos cocleares; mientras que la
alteracion del nervio auditivo, se demuestra mediante la ausencia de ondas en los
potenciales evocados de tallo cerebral y el potencial de accion de la
electrococleografia. Segun lo afirman Hood (2015) y Starr et al. (2003), otras
particularidades de esta patologia, corresponden a la ausencia de reflejos acustico-

estapediales.

En los dltimos afios, la electrococleografia ha ganado importancia en el
diagnostico de la neuropatia auditiva, ya que esta prueba permite conocer las
respuestas tanto de la céclea como del nervio auditivo. La informacion que provee
esta prueba es extremadamente importante, ya que permite la localizacion
topografica de la lesibn y de esta forma, puede orientar a la estrategia de

rehabilitacion adecuada (Santarelli y Arslan, 2015).

Gutiérrez y Arenas (2012) afirman que es necesario realizar una detallada

historia clinica que incluya:

= Edad de inicio del padecimiento.

» |Instalacion, ya sea gradual, abrupta o degenerativa.

» Determinar si la lesion es uni o bilateral.

= Determinar la existencia de condiciones perinatales adversas como
prematuridad, hiperbilirrubinemia, sufrimiento fetal agudo, anoxia perinatal,
cuadros febriles.

= Determinar antecedentes hereditarios de neuropatias auditivas, neuropatias
sensitivo motoras y procesos neurodegenerativos.

» Relacién con estados infecciosos, ototoxicos o sindromicos.

= Realizar exploracion neuroldgica, visual, vestibular, de imagenes, genética

y de lenguaje.
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2.4.12. Diagndstico diferencial en la neuropatia auditiva

Es importante realizar un diagnostico diferencial entre una neuropatia
auditiva y anomalias en el procesamiento auditivo central y agnosia auditiva, ya que
las caracteristicas principales se podrian confundir, principalmente por la dificultad
en la comprension del habla (Gutiérrez y Arenas, 2012). Tapia y Lirola (2013)
afirman que la diferencia entre estos radica en los resultados de las pruebas
auditivas, ya que, en el caso de los trastornos del procesamiento auditivo central y
de la agnosia auditiva, tanto la audiometria tonal, como los reflejos acustico-
estapediales y los potenciales evocados auditivos de tallo cerebral, evidencian
resultados normales, lo cual es muy diferente al patron caracteristico de las

neuropatias auditivas.

En niflos prematuros, los registros de las pruebas auditivas pueden mostrar
alteraciones y presentar un perfil tipico de neuropatia, debido a la inmadurez de la
via auditiva y su falta de mielinizacion; sin embargo, se han observado casos en los
gue tiempo después se realizan las pruebas y los resultados son normales y sin
dejar secuelas auditivas, ya que la via auditiva logra alcanzar su madurez y

consiguiente mielinizacion (Hood, 2015).

La hipoplasia del nervio auditivo, puede presentar resultados en la evaluacion
audioldgica, muy similares a los que se presentan en una neuropatia auditiva. En
estos casos el potencial de sumacion esta presente (reflejando funcionalidad de las
células ciliadas internas), pero los PEATC y potencial de accion estan ausentes
(Tapia y Lirola, 2013). Sin embargo, las pruebas de imagen determinan que estos
resultados se deben a la ausencia o poco desarrollo del nervio auditivo y no a una
neuropatia auditiva propiamente. Este fenbmeno se puede presentar en nifios con

una coclea fisiol6gicamente normal (Rance y Starr, 2015).

Otra de las patologias que segun Rance y Starr (2015) presentan un cuadro
similar al de la neuropatia auditiva, corresponden a los desordenes de conduccion
del nervio auditivo por tumores del angulo pontocerebeloso, como los neurinomas y

meningiomas. Estas similitudes se deben a la compresion del nervio auditivo a un
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nivel proximal. En estos casos, los PEATC pueden estar ausentes por completo o
mostrar ondas con latencias prolongadas. Una vez retirado el tumor, algunos casos
vuelven a la normalidad de los PEATC, sugiriendo que la afectacion se debia a un

bloqueo de las fibras nerviosas.

2.5. Estrategias de rehabilitacion auditiva

Existen diferentes dispositivos utilizadas como tratamiento para los trastornos
auditivos, en el caso de las personas con neuropatia auditiva, la literatura
recomienda como abordaje terapéutico la utilizacion de audifonos, implante coclear
y sistemas de frecuencia modulada (FM), con el acompafiamiento de terapia de
lenguaje. Es importante resaltar que la eleccion del tratamiento siempre va a

depender de cada caso especifico.
2.5.1. Audifono

Kates (2008) define los audifonos como un dispositivo cuyo propésito es
amplificar el sonido para las personas con pérdida auditiva. El dispositivo consiste
en tres partes: un micréfono, un amplificador y un transductor. EI micréfono capta el
sonido y lo transforma en energia eléctrica, la cual pasa al amplificador, que se
encarga de procesarla y adecuarla a las necesidades de cada pérdida auditiva, vy,
por ultimo, llega al transductor, donde es convertida nuevamente en energia
acustica, para posteriormente ser transmitida al oido, de forma amplificada. (Rouco

Pérez, Vaamode Sanchez-Andrade y Valeiras, s.f.)

Los audifonos utilizados en la actualidad, poseen una tecnologia digital que
utiliza algoritmos, diseflados especialmente para mejorar las sefales deseadas,
como la voz de las personas o la musica, por ejemplo (Kates, 2008), lo que permite
gue puedan ser configurados de acuerdo a las necesidades de cada pérdida

auditiva.

25.1.1. Tipos de audifonos
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Existen gran variedad de audifonos, que responden a los diferentes tipos y

grados de pérdidas auditivas, esto para poder adecuarse a las necesidades de cada

persona en particular. A continuacion, se describira cada uno de ellos.

Audifonos retroauriculares: Los audifonos retroauriculares o BTE (por sus
siglas en inglés), poseen un dispositivo que es colocado detras del pabellén
auricular, ahi se encuentran los componentes internos del audifono, este se
comunica por medio de un tubo, a un molde hecho a la medida que se encuentra
en el conducto auditivo externo. Gracias a la gran variedad que existe, estos
pueden ser adecuados a las caracteristicas electroacusticas de cada pérdida
auditiva (Salesa, 2013). Generalmente estas protesis auditivas son utilizadas en

las pérdidas auditivas que requieren mayor amplificacion.

Audifonos hechos a la medida: Estos audifonos se colocan en la concha
auricular y el canal auditivo externo, son mas discretos que los retroauriculares.
Son personalizados anatomicamente, mediante la toma de una impresion del
conducto auditivo externo y el pabell6n auricular que se realiza previamente. La
carcasa esta hecha de plastico, y contiene en su interior todos los componentes.
Se utilizan en pérdidas auditivas de grado leve hasta severo, y no es
recomendado su uso en infantes, esto porque por su constante crecimiento,
necesitarian que se les realicen nuevos audifonos con mucha frecuencia

(National Institute on Deafness and Other Communication Disorders, 2013).

2.5.2. Implante coclear

A las personas con neuropatia auditiva que utilizan audifonos y estos no les

dan resultados positivos, se les recomienda la utilizacién del implante coclear, como

una opcion que podria mejorar la transmisién a nivel del nervio auditivo.

El implante coclear es un dispositivo electrénico que consta de una parte

externa y una parte interna. Externamente se encuentra el microfono, que se

encarga de recoger las sefales acusticas del ambiente, los cables de conexion, el

procesador, que filtra la sefial y la codifica, y por ultimo una bobina transmisora, que
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envia la sefal previamente codificada a la parte interna del implante coclear (Rivas
et al., 2007). Esta parte externa es utilizada detras del pabellon auricular, de una

forma muy similar a los audifonos retroauriculares.

La parte interna es la que debe ser colocada en la regidbn mastoidea,
mediante cirugia. Posee un receptor-estimulador, que recibe la informacion
proveniente de la parte externa y lo transmite a los electrodos (colocados en a lo
largo de la céclea), que son los encargados de generar la estimulacion del nervio
auditivo, para que la informacién eléctrica sea transmitida a través de la via auditiva,
hasta llegar al cerebro (Rivas et al., 2007). En otras palabras, la parte interna del
implante coclear se encarga de sustituir la funcion de la coclea, los electrodos se
encargan de estimular directamente las terminaciones nerviosas que deberian ser
estimuladas por las células ciliadas internas, que en este caso se encuentran

defectuosas.

Segun Chaverri-Polini (2018), para ser candidato o candidata a implante
coclear, la persona debe cumplir con ciertos requisitos. La decision final es tomada
por un grupo de expertos conformado por profesionales en Otorrinolaringologia,
Audiologia, Terapia de Lenguaje, Psicologia, Radiologia, Anestesiologia, Pediatria
y Trabajo Social. Algunos de los criterios con los que deben cumplir las personas

candidatas son:

» Se le debe realizar una bateria de pruebas audiolégicas completa, para
confirmar la pérdida auditiva, y evaluar el estado de la via auditiva.

= Un estudio radiolégico para evaluar el estado de las estructuras anatdmicas
Oseas Y el nervio auditivo.

= Evaluar la comunicacién de la persona candidata, el lenguaje oral y su estado
cognitivo.

» La ganancia obtenida con el uso de audifonos debe ser minima o nula, esto se
evaliua mediante un campo sonoro.

» La persona candidata debe tener pérdida auditiva neurosensorial severa o

profunda bilateral, en infantes o en personas adultas.
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Con respecto a este Ultimo criterio, segun Neault (2013), en el caso de las
personas con neuropatia auditiva, se deben considerar candidatas a implante
coclear cuando no obtengan beneficio con los audifonos, independientemente del
grado de su pérdida auditiva, esto porque dicha situacion puede afectar, en el caso
de los infantes, que el lenguaje se desarrolle normalmente, y en el caso de las

personas adultas, no se logran desenvolver adecuadamente en ambientes sociales.

Por otro lado, existen opciones que quizas podrian mejorar la implantacion
de las personas con neuropatia auditiva. Cordero (2016) sefiala los resultados
exitosos al utilizar electrodos que estan especialmente disefiados para preservar la
audicion residual, que, junto con técnicas quirdrgicas y avances tecnoldgicos cada
vez mas acertados, se logra realizar cirugias que estimulen la coclea sin dafarla.
Es importante resaltar que estos hallazgos podrian beneficiar importantemente a las
personas con neuropatia auditiva, pudiendo mantener intacta su coclea, mientras

esta es estimulada eléctricamente.
2.5.3. Sistemas de frecuencia modulada (FM)

Este dispositivo puede funcionar como un apoyo para las personas que
tienen dificultades para comprender el lenguaje en ambientes ruidoso. Cardona,
Gomar, Palmés y Sadurni (2010) mencionan que el Sistema FM es generalmente
un complemento del uso de prétesis auditivas, ayudando a incrementar su
aprovechamiento y a mejorar la discriminacién del habla. Se recomienda su uso en
ambientes donde generalmente hay presencia de ruido, que podria interferir con la

comprension del lenguaje.

Esta compuesto por dos partes, un transmisor, que es un micréfono que se
coloca la persona que esta hablando para transmitir la sefial acustica directamente
al audifono o implante coclear; y un receptor, que va conectado a la protesis
auditiva, encargandose de recibir la sefial de frecuencia modulada enviada por el
transmisor, para que llegue directamente al audifono o implante coclear (Cardona
et al., 2010).
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2.6. Estrategias de rehabilitacion del lenguaje

Cuando a una persona se le coloca alguna prétesis auditiva, como el implante
coclear o los audifonos, es indispensable que, junto al proceso de rehabilitacion
auditiva, se implemente la rehabilitacion del lenguaje, que consiste en brindarles
herramientas que les ayuden a aprender a escuchar con estos nuevos dispositivos,
para poder fomentar la comprension y produccion del lenguaje. Este proceso se
realiza por medio de la Terapia de Lenguaje, y le corresponde a la persona

profesional en el area.
2.6.1. Terapia de Lenguaje

Segun mencionan Ayala-Paredes, Pluas-Arias y Pacherres-Seminario
(2017), la terapia de lenguaje es utilizada en personas que tienen trastornos del
lenguaje, como problemas en la produccion sonidos, o dificultades para emitir el
coédigo comunicativo. También es utilizada en personas con diferentes tipos y
grados de pérdida auditiva, con el objetivo de establecer o restablecer la
comunicacion linglistica, mediante la aplicacion de diferentes estrategias definidas
por el o la profesional a cargo, de acuerdo con las caracteristicas y necesidades de
la persona usuaria. Los objetivos de la terapia de lenguaje, mencionados por Ayala-

Paredes, Pluas-Arias y Pacherres-Seminario (2017), son los siguientes:

» Evaluar, diagnosticar y atender las deficiencias de lenguaje.

= Promover el desarrollo integral de las personas con problemas de
comunicacion.

» Fomentar la participacion de los padres para que sean colaboradores activos
en programas terapéuticos de sus hijos.

= Ofrecer asesoria en todo lo relacionado con el desarrollo normal y la

estimulacién del lenguaje.
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CAPITULO IIl. MARCO METODOLOGICO

En este capitulo se describe la estrategia metodologica de la investigacion.
En primer lugar, se define el tipo de estudio los alcances y limitaciones, poblacion
de estudio, criterios de inclusién y exclusion, el objeto de estudio y la unidad de
analisis. En segundo lugar, se muestra el cuadro de Operacionalizacion de las
variables de la investigacion. En tercer lugar, se definen los instrumentos de
recoleccion de los datos, la estrategia de analisis de los resultados y, por ultimo, las

consideraciones éticas.
3.1. Descripcion metodica del estudio

Hernandez-Sampieri, Fernandez-Collado y Baptista-Lucio (2014) “la
investigacion cualitativa se enfoca en comprender los fendmenos, explorandolos
desde la perspectiva de los participantes en un ambiente natural y en relacion con
su contexto” (p.358) Con base en esta definicidon, es posible determinar que el
enfoque de la presente investigacion es cualitativo. Este estudio tiene la finalidad de
conocer el manejo de la neuropatia auditiva en el Servicio de Otorrinolaringologia
(ORL) del Hospital México. Dicho Servicio se conforma de médicos
Otorrinolaring6logos y Audidlogas. Por lo tanto, el primer paso fue acercarse a esta
poblacién y determinar el manejo que brindan a las y los pacientes con sospecha
de neuropatia auditiva dentro del centro médico, las pruebas que se utilizan, los
equipos de los que disponen, la poblacion a la que atienden, las estrategias de
analisis de los resultados que aplican, las manifestaciones clinicas que han
observado estos pacientes y las estrategias de rehabilitacion, seguimiento y las

referencias a otras especialidades.
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Con relacion a lo anterior, Hernandez-Sampieri et al. (2014) afirman que “los
estudios descriptivos se busca especificar las propiedades, las caracteristicas y los
perfiles de personas, grupos, comunidades, procesos, objetos o cualquier otro
fendmeno que se someta a un analisis” (p.92). De esta manera, el presente estudio
tiene un alcance descriptivo y observacional, ya que, a través de las observaciones
y el acercamiento a la poblacién, fue posible describir el manejo de las neuropatias
auditivas a nivel del Servicio de ORL del Hospital México. Segun la temporalidad es
un estudio de corte transversal, porque a la investigaciéon no se le va a dar un
seguimiento a través del tiempo, y cualitativa debido al interés por caracterizar el
proceso de atencion de las neuropatias auditivas en el Servicio de

Otorrinolaringologia del Hospital México.

El disefio del estudio corresponde a una investigacion-accion. Segun
Hernandez-Sampieri et al. (2014), “la finalidad de la investigacion-accion es
comprender y resolver problematicas especificas de una colectividad vinculadas a
un ambiente, frecuentemente aplicando la teoria y mejores practicas de acuerdo
con el planteamiento” (pp. 496—-497). Con este fin, la presente investigacion tiene
como fin conocer a profundidad el manejo de la neuropatia auditiva en el Servicio
de ORL del Hospital México y posteriormente, indagar en guias de atencion
internacionales que brinden un panorama mas amplio sobre el manejo de esta
patologia a nivel internacional. Esto con el fin de elaborar una propuesta de guia de
atencién que contribuya al proceso diagnéstico y terapéutico de las personas con

neuropatia auditiva en Costa Rica, basado en criterios de validez internacional.

En sintesis, la presente investigacion tiene un disefio cualitativo, descriptivo,

observacional, de corte trasversal y con un disefio de investigacién accion.
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3.1.1. Alcances y limitaciones de la investigacion

Hernandez-Sampieri et al. (2014) resaltan que una vez que se haya hecho la
revision bibliografica para la realizacién de una investigacion, es importante definir
gué alcances tendra la misma. Dentro de los alcances se encuentra el descriptivo,

el cual busca describir fendmenos y especificar como se manifiestan.

La presente investigacidbn posee un alcance descriptivo, debido a que se
busca detallar el manejo clinico y terapéutico de las personas con neuropatia
auditiva en el Servicio de Otorrinolaringologia del Hospital México. También, se
pretende definir como es el manejo de la patologia en diferentes paises del mundo,
basandose en guias de atencion y protocolos internacionales, y de esta forma,
elaborar una propuesta de guia de atencion para el manejo de las personas con

neuropatia auditiva en el Servicio de Otorrinolaringologia del Hospital México.

Ademas, se encuentra como limitacion que no se logré obtener informacion
de la totalidad de profesionales en Otorrinolaringologia del centro médico, esto
debido a que la participacion fue voluntaria y a pesar de haber contado con el
consentimiento de la mayoria en la reunion inicial, por cuestiones de horarios,
laborales e incluso por la emergencia nacional, no fue posible aplicar los
cuestionarios a la totalidad de la poblacién. Por otro lado, ante la dificultad para
coordinar las entrevistas con los médicos, se entrevistdé Unicamente al Jefe del
Servicio de ORL, tomando su respuesta como representativa del personal médico.
Sin embargo, estas limitaciones no poseen repercusiones significativas en los
resultados de la investigacion, porque fue posible obtener un panorama del manejo

realizado a las personas con neuropatia auditiva en el centro médico.
3.1.2. Poblacion de estudio

En la presente investigacion se toma como poblacibn meta el personal
meédico otorrinolaringolégico y el personal audioldgico del Servicio de ORL en el
Hospital México. Los meédicos otorrinolaringdlogos son los encargados de

diagnosticar las neuropatias auditivas, mediante la indicacion de diferentes pruebas

70



audiolégicas, que son realizadas por profesionales en Audiologia del Servicio.

Los instrumentos se aplicaron bajo el consentimiento de cada uno de estos
profesionales. Se define esta poblacion ya que este hospital es la sede a nivel
institucional del programa del tamizaje auditivo neonatal y del programa de los
implantes cocleares, por lo tanto, es aqui donde se refieren por lo general a las

personas que presentan dichas patologias.
3.1.3. Criterios de inclusion

Como criterios de inclusion se definen, todo el personal médico
otorrinolaringoldgico y audiolégico que labora en el Servicio de ORL del Hospital
México, de la Caja Costarricense de Seguro Social.

3.1.4. Criterios de exclusion

En este caso no se definen criterios de exclusion. Se considera importante la
participacion de la totalidad de especialistas en Otorrinolaringologia y Audiologia del
Servicio de ORL del Hospital México.

3.1.5. Objeto de estudio

El objeto de estudio de la presente investigacion, corresponde a la
descripcion del manejo clinico y el tratamiento brindado a las personas
diagnosticadas con neuropatia auditiva, esto en el Servicio de ORL del Hospital
México. Ademas, se busca detallar el manejo de dicha patologia realizado en otros
paises, mediante la revision de protocolos internacionales, con la finalidad de
elaborar una propuesta de guia de atencion para el manejo de las personas con

neuropatia auditiva que son atendidas en este centro médico.
3.1.6. Unidad de analisis

En la presente investigacion no se realiza un calculo muestral, ya que se
trabaja con el personal médico y audiol6gico del Servicio de Otorrinolaringologia del

Hospital México.
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3.2. Operacionalizacion de las variables de la investigacion

A continuacién, se describen las variables en el proceso de investigacion
segun cada objetivo especifico. Se determinan tres variables principales que
corresponden a las siguientes: el proceso diagnostico y el manejo terapéutico de las

neuropatias auditivas.
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Cuadro 15. Operacionalizacion de las variables de investigacion

Objetivos Variable Definicion conceptual Dimensiones | Indicador Fuente
Caracterizar el proceso de | Proceso Conjunto de procedimientos y | Proceso Poblacion Entrevista
diagnostico utilizado por el | diagnéstico en el | técnicas que se aplican para | diagnostico. - , ,
Signos Cuestionario
personal del servicio de | Servicio de ORL | relacionar un conjunto de
ORL del Hospital México | del Hospital | signos y sintomas con una Sintomas
para las personas con | México. patologia especifica y las Pruebas
alteraciones auditivas con causas de esa patologia.
Resultados
sospecha de neuropatia
auditiva. Interpretacion
Valores
diagnésticos
Determinar los criterios | Manejo Corresponde a la seleccion de | Manejo Criterios  para | Entrevista
utilizados por el personal | terapéutico en el | una opcion de tratamiento de At rescribir los |————
P P P P terapeutico. P Cuestionario

del servicio de ORL del

Hospital México para definir
las modalidades
terapéuticas y el
seguimiento de las

personas con neuropatl'a

auditiva.

Servicio de ORL
del

México.

Hospital

acuerdo con caracteristicas
del y el

diagnéstico, las alternativas

propias sujeto
disponibles, el seguimiento y

las referencias a oftras

especialidades.

tratamientos

Seguimiento

Referencia a
otras

especialidades

Fuente: Elaboracion propia (2018).
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3.3. Definicién de los procedimientos y técnicas de recolecciéon de datos
3.3.1. Ficha comparativa

La ficha comparativa es un instrumento que permite establecer la relacion
entre distintos datos, al realizar una comparacion. En la presente investigacion, los
protocolos internacionales constituyeron el referente principal acerca de la

tendencia del manejo de la neuropatia auditiva.

Los datos de interés que se extrajeron de cada guia de atencion fueron los
siguientes: el nombre del protocolo, la institucién y pais de origen, la poblacién a la
que se dirige, las manifestaciones clinicas, las pruebas y su respectiva secuencia,
valores diagnosticos, parametros de adquisicion y resultados esperados,
tratamientos, seguimiento y las referencia a otras especialidades (ver anexo 1). La
ficha comparativa, fue el instrumento que permitio recopilar, ordenar y clasificar las
caracteristicas del manejo de la neuropatia auditiva descrito en cada uno de estos
protocolos.

La localizacién de las guias y protocolos de atencién, se realiz6 via web,
mediante la revision de bases de datos especializadas, revistas cientificas y paginas
web oficiales. Los criterios para la selecciéon de guias fueron: el contenido de
informacion detallada sobre el proceso de identificacién, diagnéstico, tratamiento,
rehabilitacion y seguimiento de las neuropatias auditivas, la descripcidén sobre las
pruebas y los parametros de adquisicion, los tratamientos y opciones terapéuticas
empleadas, las referencias a otras especialidades y que el afio de publicacion no
superara los 12 afios de antigiiedad. Se seleccionaron un total de 18 guias de

atencion, provenientes de diversos paises.
3.3.2. Entrevista

La técnica de recoleccion denominada entrevista semiestructurada, se define
por Hernandez-Sampieri et al. (2014), como el tipo de entrevistas que se basan en
una guia de asuntos o preguntas y el entrevistador tiene la libertad de introducir

preguntas adicionales para precisar conceptos u obtener mayor informacion (ver
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anexo 3). En el presente estudio, esta herramienta permiti6 obtener informacion
orientada a cuatro ejes: la deteccion, el diagndstico, el tratamiento y el seguimiento

de la neuropatia auditiva en el Servicio de Otorrinolaringologia del Hospital México.

La entrevista se llevo dentro del centro médico y en dos etapas. En primer
lugar, se realizaron dos sesiones informativas sobre el proyecto con el personal de
Audiologia y Otorrinolaringologia, donde de forma voluntaria, aceptaron ser parte
del proyecto. Posteriormente, se realizaron las entrevistas a cada una de las
audidlogas de forma presencial. Sin embargo, con el personal de
Otorrinolaringologia no fue posible realizar las entrevistas de la misma forma, razén
por la que se realizé de forma virtual, pero solo se obtuvo respuesta por parte del
Jefe del Servicio de ORL.

3.3.3. Cuestionario

El cuestionario es una herramienta que permite obtener un registro
estandarizado de las respuestas, a partir de la recoleccién y comparaciéon de los
datos de interés para el investigador. Para el proceso de caracterizacion del manejo
de las neuropatias auditivas, fue de gran utilidad un instrumento como el
cuestionario, con el cual fue posible registrar las respuestas obtenidas a partir del
personal del servicio de ORL del Hospital México (Ver anexo 4).

Se realizaron dos cuestionarios; uno dirigido al personal de Audiologia y otro
dirigido al personal de Otorrinolaringologia. El primero consta de 8 items y el
segundo de 10 items. Ambos con preguntas de seleccion Unica y seleccion multiple,
orientadas al manejo de la neuropatia auditiva en el Servicio de ORL. Los

cuestionarios fueron aplicados de forma individual y presencial.

Las tematicas del cuestionario fueron las siguientes: el cuadro clinico
caracteristico, las pruebas que consideren de mayor importancia en el diagndstico
de la neuropatia auditiva, las pruebas con las que cuenta el centro médico, la
importancia del diagnéstico topografico de la lesion, los tratamientos empleados, el

seguimiento brindado y las referencias a otras especialidades.
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3.4. Definicién de los procedimientos y técnicas de analisis de datos

El analisis cualitativo tiene como proposito “explorar los datos, imponerles
una estructura, describir la experiencia de quienes participaron, descubrir los
conceptos, categorias, temas y patrones de los datos y asi darles sentido en funcién
del planteamiento del problema” (Hernandez-Sampieri et al., 2014, p. 419). En la
presente investigacion, el andlisis de la informacion se realiz6 de forma temética,
con la finalidad de codificar los datos obtenidos y asi obtener una mejor descripcion,
resumen y generar mayor entendimiento de la informacion recolectada mediante

entrevistas y cuestionarios.

Esta serie de entrevistas y cuestionarios permitio la caracterizacion del
manejo de las neuropatias auditivas desde la experiencia profesional de los y las
especialistas en Otorrinolaringologia y Audiologia del Hospital México. Ademas, se
analizaron las diversas categorias y tematicas en las que se categorizd la
informacion recolectada, lo cual permitié determinar las &reas en las que se requeria

fortalecer la atencién de las personas con este padecimiento.
3.4.1. Técnicas de procesamiento de datos

Para procesar, ordenar y clasificar los datos extraidos de cada guia de
atencion, se utilizé la herramienta de Microsoft Excel, en la cual se realizé una base
de datos en la que se ordenaron, se clasificaron y se tabularon los datos obtenidos

y posteriormente, se realizan tablas y gréficos.

Las entrevistas fueron grabadas y transcritas, con la finalidad de garantizar
la confiabilidad de las respuestas de los informantes. Para ordenar la informacion,
se realizé una hoja de célculo para cada pregunta, en la cual se incluyeron las
repuestas de cada una de las personas entrevistadas de forma anénima, y se
clasificaron las respuestas entre el personal de Audiologia y el personal de
Otorrinolaringologia. Posteriormente, las respuestas fueron sintetizadas vy
clasificadas en ejes tematicos. Por ultimo, se determinaron las categorias en las que

distribuian las respuestas y la frecuencia con la que se mencionan, y para cada una,
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se realizaron tablas de frecuencia por medio del programa Microsoft Excel.

Los datos recolectados mediante el cuestionario fueron transcritos y
tabulados en una base de datos de Excel. Las respuestas se dividieron en dos
categorias, las del personal de Audiologia y las del personal de Otorrinolaringologia.
Posteriormente se realizaron tablas y graficos, segun la distribucion de respuestas

y la frecuencia.
3.4.2. Técnicas de analisis de datos

Una vez ordenados y procesados los datos de las fichas comparativas, se
llevé a cabo el andlisis, que consisti6 en determinar la tendencia en cuanto al
manejo de las neuropatias auditivas a nivel internacional, a través de la
comparacion entre las diversas estrategias de diagndstico, las pruebas utilizadas,
los parametros de adquisicion, los resultados esperados y los tratamientos

recomendados.

En cuanto a la entrevista, el andlisis se efectué de forma tematica u
horizontal, con la finalidad de valorar la informacion recopilada, describir los datos
de forma méas completa, resumirlos, eliminar informacién irrelevante y brindar un
mayor entendimiento del material analizado (Hernandez-Sampieri et al., 2014). Una
vez que se clasificaron los segmentos de las entrevistas para cada pregunta, se
procedi6 con la descripcion, la interpretacion y la explicacion de los datos obtenidos.
Con la finalidad de resumir dichos datos y facilitar el analisis comparativo, se
utilizaron herramientas de estadistica descriptiva como tablas de frecuencia y

graficos.

Ademas, para el analisis de los datos se utilizaron citas textuales que
contrastaban la opinién de los diferentes informantes, ya sean similitudes, opiniones
comunes, temas de consenso, diferencias u opiniones completamente divergentes.
De esta manera fue posible realizar gran parte de la caracterizacion del manejo de
las neuropatias auditivas en el Servicio de ORL del Hospital México, desde la

perspectiva médica y la perspectiva audioldégica. Ademas, el andlisis permitio
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conocer caracteristicas mas especificas y de opinibn personal como las
limitaciones, necesidades y recomendaciones que expresaron las personas

entrevistadas.

Por ultimo, la informacion recolectada a través del cuestionario fue analizada
de forma comparativa, basado en las tablas de distribucion de frecuencia. A partir
del resultado de esta comparacion, se llevd a cabo la gran parte de la
caracterizacion del manejo de la neuropatia auditiva en el Servicio de ORL del
Hospital México. El analisis permitié determinar la tendencia en cuanto a las pruebas
utilizadas, asi como las que consideran de mayor utilidad, la prioridad y el valor
clinico de cada una de ellas, asi como la rehabilitacion y el seguimiento brindado en

los casos de neuropatia auditiva.
3.5. Consideraciones éticas

Por las caracteristicas de la investigacién, no se requiere el manejo de datos
personales ni la aplicacion de pruebas en la poblacion participante. Sin embargo, el
estudio se realiz6 tomando en cuenta los valores que identifican a la Universidad de
Costa Rica como una institucion de excelencia en la region, respetando siempre la
autonomia y privacidad de quienes participan, asi como la total anonimidad en las
respuestas de los cuestionarios y entrevistas aplicados al personal del Servicio de

ORL del Hospital México en sus respuestas.

Se realizé una carta al Jefe del Servicio de Otorrinolaringologia del Hospital
México para solicitar la autorizacion para desarrollar el proyecto en dicho Servicio.
Una vez que se tuvo respuesta, se realizo la solicitud del criterio técnico ante el
CENDEISSS, donde se determind que el estudio no calificaba como una
investigacién Biomédica y por no lo tanto, no requeria ser aprobada por el comité

ético cientifico para efectuarse (ver anexo 6).

Una vez que inici6 el proceso, se coordind una reunion con la mayoria del
personal de Otorrinolaringologia y Audiologia, con la finalidad de exponer el

proyecto, la metodologia, la importancia de su participacion, el método de
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recoleccion de los datos y aclarar las posibles dudas sobre su participacion
voluntaria en este proceso. Una vez finalizada la investigacion, se facilitara la
propuesta de guia de atencion al Servicio de ORL del Hospital México, que es el
resultado de un esfuerzo conjunto, tanto de los profesionales del Servicio al aportar

su conocimiento a la investigacion, como de las investigadoras.
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CAPITULO IV. ANALISIS Y DISCUSION DE LOS RESULTADOS

En este capitulo, se presentan los resultados de las entrevistas y los
cuestionarios que fueron aplicados a las y los profesionales del Servicio de
Otorrinolaringologia (ORL) del Hospital México, asi como los resultados obtenidos
a través de la revision de guias de atencion internacionales para el manejo de la
neuropatia auditiva. En la primera seccién, se describen los resultados relacionados
con el proceso de identificacion, diagnostico, tratamiento y seguimiento de esta
patologia en el Servicio de ORL y en las guias de atencién internacionales. En la
segunda seccion, se discuten, analizan y comparan los resultados obtenidos, con la
finalidad de identificar los puntos que requieren ser fortalecidos, para optimizar el

manejo de la neuropatia auditiva en el centro médico.
4.1. Andélisis de los resultados

En este primer apartado, se muestran los resultados de los cuestionarios y
las entrevistas aplicadas a los profesionales en Audiologia y Otorrinolaringologia
gue conforman el Servicio de ORL del Hospital México. Ambos instrumentos, fueron
disefiados con el fin de conocer la experiencia de las y los profesionales en el
proceso de identificacion, diagndstico, tratamiento y seguimiento de los pacientes
con neuropatia auditiva. Los cuestionarios, se administraron a un total de 9
profesionales: 5 audidlogas y 4 otorrinolaringélogos. En el caso de las entrevistas,
se realizaron a un total de 6 profesionales: 5 audiologas y al Jefe del Servicio de
Otorrinolaringologia.
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4.1.1. Caracterizacion del proceso diagnostico de la neuropatia auditiva en el

Servicio de ORL del Hospital México

Inicialmente, se abordan las respuestas de los entrevistados en relacion con
el proceso de diagndstico de la neuropatia auditiva. Las principales caracteristicas
estudiadas sobre este procedimiento fueron: la edad en la que han observado
casos, los sintomas principales, las pruebas audioldgicas utilizadas, el andlisis de

los resultados de la evaluacion auditiva y el diagnostico diferencial.
4.1.1.1. Edad

Un 100% de los profesionales confirmé haber observado casos de neuropatia
auditiva en el Servicio de ORL del Hospital México, en distintos grupos de edad. Por
esta razon, fue importante conocer el tipo de paciente con neuropatia auditiva que
se atiende en este Servicio, desde el punto de vista etario, ya que conocer el grupo
de edad en el que se presenta esta patologia, es fundamental para determinar la
estrategia de diagnéstico y el manejo posterior. En el cuadro 16 se muestra la edad
de los pacientes en los que los profesionales han observado casos de esta

patologia.

Cuadro 16. Grupos de edad en los que se han presentado casos de neuropatia auditiva

segun los profesionales del Servicio de Otorrinolaringologia del Hospital México

Categoria Audiblogas ORL

f % f %
N 5 100 4 100
Nifilos 4 80 3 75
Adultos 3 60 2 50
Adultos mayores 2 40 0 0

Fuente: Elaboracion propia a partir de los datos recolectados, 2020.
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Ante las respuestas proporcionadas por el personal del Servicio de ORL del
Hospital México, se determiné que la mayoria de los casos de neuropatia auditiva
se presentan en nifios. En segundo lugar, en adultos y con menor frecuencia en
adultos mayores, ya que unicamente dos audidlogas indicaron haber observado

casos en esta poblacion.

4.1.1.2. Sintomas principales

Identificar los sintomas principales de la neuropatia auditiva, es la clave de
la identificacién temprana y oportuna. Los profesionales consultados indicaron que
estos varian segun la edad en la que se presente la patologia. En el cuadro 17 se
describen los sintomas principales segun el grupo de edad.

Cuadro 17. Sintomas principales segun la edad de los usuarios con neuropatia auditiva

atendidos en el Servicio de ORL del Hospital México

Variable Categoria Audidlogas ORL
f % f %
N 5 100 4 100
Nifios Retraso en el lenguaje oral 1 20 1 25
Conductas auditivas inconsistentes 1 20 0 0
Adultos  Alteracién en la comunicacion oral 5 100 3 75
Bajo rendimiento con prétesis auditivas 3 60 2 50
Dificultad para localizar sonidos 1 20 1 25
Poca tolerancia a los sonidos de alta intensidad 1 20 1 25
Tinnitus 1 20 0 0
Dificultad para la comunicacion en ambientes 0 0 1 25

ruidosos

Fuente: Elaboracion propia a partir de los datos recolectados, 2020.

Segun las personas entrevistadas, los sintomas principales en los nifios con
neuropatia auditiva son: el retraso en el lenguaje y las conductas auditivas
inconsistentes; mientras que, en los adultos los sintomas principales son: el bajo

rendimiento con audifonos, la alteracibn en la comunicacion oral y, segun
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mencionaron las audiélogas, estos pacientes tipicamente refieren que “oyen, pero
no entienden”. Un menor porcentaje de los profesionales, mencioné que existe una
importante dificultad para localizar la fuente sonora, asi como conductas auditivas
inconsistentes, poca tolerancia a ruidos de alta intensidad y en algunos casos

tinnitus.

4.1.1.3. Pruebas utilizadas

Un elemento fundamental para el presente estudio, fue conocer las pruebas
auditivas que utilizan los profesionales en el Servicio de ORL del Hospital México
para llevar a cabo el diagnoéstico de la neuropatia auditiva. A su vez, se describio el
proceso de trabajo interdisciplinario que se realiza en el Servicio, para la

identificacion de estos casos y la evaluacion respectiva.

En el proceso de atencion al usuario con neuropatia auditiva en la consulta
externa del Servicio de ORL del Hospital México, existen varios escenarios: El
primero, consiste en la atenciébn por parte de un médico especialista en
Otorrinolaringologia que, durante el interrogatorio, sospeche que el paciente es
portador de una neuropatia auditiva. En este caso, envia una evaluacion audiologica

completa, para confirmar o descartar el diagnéstico.

El segundo escenario, también corresponde a la atencién por parte de un
meédico especialista en Otorrinolaringologia, pero durante el interrogatorio solo
visualiza una hipoacusia, a pesar que el paciente refiera dificultad para comprender
el lenguaje en ambiente ruidoso, no sospecha que el paciente puede ser portador
de una neuropatia auditiva. Ante este escenario, es posible que envie evaluacion
audioldgica para determinar el tipo y grado de la pérdida auditiva. Una vez realizada
la evaluacion, es posible que el personal de Audiologia identifique rasgos
compatibles con neuropatia auditiva en los resultados vy, por lo tanto, procedan a
realizar una evaluacion mas especifica. En otros casos, principalmente en adultos,
es posible que no sean identificados, en especial cuando los sintomas estan

iniciando y el paciente aun logra comunicarse.
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El tercer escenario, corresponde a los recién nacidos, en los que es posible
identificar alteraciones auditivas tempranamente, gracias al Programa Nacional de
Tamizaje Auditivo Neonatal Universal (TANU) instaurado en Costa Rica en el afio
2016. Segun se indica en el TANU, los recién nacidos de alto riesgo, deben ser
evaluados mediante potenciales evocados auditivos automatizados, lo cual
representa una ventaja en la identificacion de neuropatia auditiva congénita, debido
a que el resultado de esta prueba mostrara una importante alteracion.
Posteriormente, este nifilo, requiere ser evaluado mediante otras pruebas
audiolégicas, que permitan realizar el diagnéstico diferencial entre una neuropatia

auditiva y otras alteraciones auditivas.

El cuarto escenario, también corresponde a recién nacidos, pero
especificamente los que no tienen factores de riesgo asociados. En estos casos, el
TANU indica la evaluacion mediante emisiones otoacusticas, las cuales tienen
resultados normales en casos de neuropatia auditiva, de manera que, no se
detectan en esta etapa. Es comun que estos casos se identifiquen tiempo después,
cuando los padres o educadores sospechan de alguna alteracion en el desarrollo

del lenguaje, y solicitan la evaluacién audiolégica correspondiente.

En el cuadro 18 se muestran las pruebas audiolégicas que se utilizan como
parte de la evaluacion de los pacientes con sospecha de neuropatia auditiva, segun

los profesionales consultados.
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Cuadro 18. Pruebas audioldgicas indicadas para el diagndstico de la neuropatia auditiva

segun el personal del Servicio de Otorrinolaringologia del Hospital México

Categoria Audidlogas ORL
f % f %

N 5 100 4 100
Potenciales evocados auditivos de tallo cerebral (PEATC) 5 100 4 100
Emisiones otoacusticas (EOA) 5 100 4 100
Audiometria vocal (AV) 5 100 2 50
Audiometria tonal (AT) 5 100 2 50
Electrococleografia (ECochG) 5 100 1 25
Timpanometria (TIMP) 4 80 1 25
Reflejos acustico-estapediales (RAE) 3 60 3 75
Potenciales evocados auditivos de latencia media (PEALM) 1 20 1 25
Potenciales evocados auditivos de latencia larga (PEALL) 1 20 1 25
Acufenometria 1 20 1 25
Audiometria vocal con ruido 1 20 1 25
Campo Sonoro 1 20 1 25
Otra 0 0 1 25

Fuente: Elaboracién propia a partir de los datos recolectados, 2020.

Con base en los resultados anteriores, las pruebas utilizadas con mayor
frecuencia para el diagnéstico de la neuropatia auditiva, son los potenciales
evocados auditivos de tallo cerebral y las emisiones otoacusticas. Segun lo
mencionaron los profesionales del Servicio de ORL, en los casos de neuropatia
auditiva, las emisiones otoacusticas estan presentes y robustas, pero los
potenciales evocados auditivos estan ausentes o muy alterados. A partir de la
correlacion de los resultados de estas dos pruebas, es posible determinar con casi

un 100% de certeza que estamos ante una neuropatia auditiva.

En segundo lugar, se mencionan la audiometria tonal y vocal, como dos de
las pruebas mas importantes en el diagndéstico de la neuropatia auditiva, segun el
100% de las audidlogas y el 50% de los otorrinolaring6logos. A través de las
entrevistas, la totalidad de las audidlogas resaltdé la importancia de estas dos

pruebas, ya que demuestran la queja principal del paciente: “oir, pero no entender”.
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Esto se evidencia en la incongruencia entre los resultados de ambas evaluaciones,
que se caracterizan por presentar umbrales tonales relativamente buenos, en
comparacion con el bajo desemperio en la audiometria vocal. Ademas, una de las
audidlogas mencion6 que “a pesar de utilizar diversas listas de palabras, estos
pacientes nunca logran alcanzar el 100% de inteligibilidad y las curvas no reflejan

la morfologia esperada”.

En tercer lugar, los profesionales indicaron que para verificar el estado del
oido medio y de la via auditiva, es de gran importancia complementar el diagndéstico
con la timpanometria y los reflejos acustico-estapediales. Por otro lado, la
electrococleografia, fue mencionada por la totalidad de las audiélogas, pero
Gnicamente por uno de los otorrinolaringdlogos. Algunos de los entrevistados
mencionaron que esta prueba es de gran importancia, sin embargo, manifestaron
que requieren de mayor experiencia y capacitacion, para registrar e interpretar los
graficos con mayor seguridad.

En cuarto lugar, se mencionan a los potenciales evocados auditivos de
latencia larga y latencia media, la acufenometria y la audiometria vocal con ruido de
fondo como pruebas de importancia en el diagnéstico de la neuropatia auditiva, sin
embargo, actualmente no son utilizadas a nivel del Servicio de ORL del Hospital
México para estos casos. Por ultimo, uno de los otorrinolaringélogos menciond que
es importante realizar evaluaciones del sistema vestibular, como los potenciales
vestibulares miogénicos, como parte del protocolo al paciente que se estudia para

implante coclear y asi poder contribuir a determinar el lado a intervenir.

Ademas, se les consultd a los profesionales, cuales pruebas audioldgicas
consideran que permiten localizar el sitio de la lesion en la neuropatia auditiva. Las

respuestas obtenidas se muestran en el cuadro 19.
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Cuadro 19. Pruebas audiol6gicas de mayor relevancia para determinar la localizacion

anatémica de la neuropatia auditiva segun el personal del Servicio de ORL del Hospital

México
Categoria Audiélogas ORL

f % f %
N 5 100 4 100
Electrococleografia (ECochG) 5 100 2 50
Potenciales evocados auditivos de tallo cerebral (PEATC) 2 40 2 50
Emisiones otoacusticas (EOA) 1 20 O 0

Fuente: Elaboracién propia a partir de los datos recolectados, 2020.

El 100% de las audidlogas indicé que la electrococleografia es la prueba con
mayor relevancia en la identificacion del sitio de la lesién. Un 40% indicé que es
conveniente utilizar tanto la electrococleografia como los potenciales evocados
auditivos de tallo cerebral, y un 20% mencion6 que es importante utilizar las tres
pruebas. Por otro lado, el 50% de los otorrinolaringélogos afirmé que la prueba que
permite localizar el sitio de la lesion es la electrococleografia, mientras que el 50%

restante, menciond que son los potenciales evocados auditivos del tallo cerebral.

Ademas, se consult6 a los profesionales, si consideraban que conocer el sitio
de la lesion, es un factor determinante en la eleccién del tratamiento de los pacientes
con neuropatia auditiva, y los resultados obtenidos ante esa interrogante se

muestran en el cuadro 20.

Cuadro 20. Importancia del topodiagnéstico de la neuropatia auditiva para la eleccién del

tratamiento segun el personal del Servicio de ORL del Hospital México

Categoria Audiblogas ORL

f % f %
N 5 100 4 100
Si 5 100 2 50
No 0 0 2 50

Fuente: Elaboracién propia a partir de los datos recolectados, 2020.
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El 100% de las audidlogas afirm6 que el diagndstico topografico si es un
factor determinante en la eleccion del tratamiento de la neuropatia auditiva, al igual
que el 50% de los otorrinolaringdlogos. Mientras que el 50% restante, no consideré
que fuera importante conocer el sitio de la lesion para determinar la conducta a

seguir desde el punto de vista terapéutico.

4.1.1.4. Andlisis de los resultados de las pruebas auditivas

Segun lo indicaron los profesionales del Servicio de ORL, una vez que se
identifica un caso sospechoso de neuropatia auditiva, se procede con la evaluacion
audiolégica. Cuando se obtienen los resultados de esta evaluacion, se da el proceso
de analisis y correlacién de los resultados, entre el personal de Audiologia y de

Otorrinolaringologia, para confirmar o descartar la sospecha inicial.

Ademas, se menciona que, una de las pruebas que actualmente requiere del
trabajo conjunto entre ambos profesionales, es la electrococleografia, en la cual el
médico otorrinolaringélogo se encarga de colocar el electrodo timpanico, y en
conjunto se determinan los protocolos para la realizacion de la prueba, el montaje
de los electrodos, y, por dltimo, se analizan los resultados. En el cuadro 21 se
observan los resultados de la evaluacion audiolégica en personas portadoras de
neuropatia auditiva, segun los profesionales del Servicio de ORL.
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Cuadro 21. Resultados de la evaluacion audiolégica en usuarios con neuropatia auditiva

segun el personal del Servicio de ORL del Hospital México

Categoria Audidlogas ORL

f % f %
N 5 100 4 100
Audiometria tonal y vocal no coinciden 5 100 4 100
EOA presentes 5 100 4 100
PEATC ausentes/alterados 5 100 4 100
Timpanometria normal 4 80 4 100
RAE ausentes /alterados 4 80 3 75
Hipoacusia neurosensorial de grado variable 4 80 2 50
Discriminacion auditiva muy alterada 4 80 2 50
EOA ausentes 1 20 0 0
RAE presentes 1 20 1 25
Inconsistencia en los resultados de las audiometrias seriadas 0 0 1 25

Fuente: Elaboracién propia a partir de los datos recolectados, 2020.

Segun el personal del Servicio de ORL del Hospital México, los principales
resultados de la evaluacion audiolégica que sugieren una neuropatia auditiva son:
la presencia de emisiones otoacusticas, la ausencia de potenciales evocados de
tallo cerebral y la incongruencia entre la audiometria tonal y la audiometria vocal.
La correlacion entre estas pruebas, evidencia la integridad en el funcionamiento de

las células ciliadas externas y la alteracion en el nervio auditivo.

A su vez, mencionaron que la audiometria tonal evidencia una hipoacusia
neurosensorial de grado variable, con un porcentaje de discriminacién que no
corresponde con la pérdida auditiva. Una de las audiélogas, menciono que las
emisiones otoacusticas en algunos casos podrian estar ausentes o alteradas,
mientras que uno de los otorrinolaringélogos indic6 que pueden existir
inconsistencias entre los resultados de las diferentes audiometrias clinicas que se

le practican a un mismo paciente.
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La evaluacion del estado del oido medio en la neuropatia auditiva, tiene la
finalidad de descartar alteraciones de tipo conductivo que pueda interferir en los
resultados de las pruebas. La mayoria de profesionales indic6 que se muestran
resultados normales en la timpanometria, lo que nos indica ausencia de obstruccién
tubarica y, por ende, de una otitis serosa. Una timpanometria normal no nos
descarta una otosclerosis. Mientras que los reflejos acustico-estapediales, se
encuentran ausentes o con alteraciones significativas, lo cual demuestra una

posible deficiencia retrococlear ante la sospecha de una neuropatia auditiva.

4.1.1.5. Diagnbéstico diferencial

El diagnostico diferencial, es de gran importancia en el proceso de
identificacion de la neuropatia auditiva, ya que, al descartar otras causas con
manifestaciones clinicas similares, es posible confirmar el diagndstico de esta
patologia. A través de la entrevista al Jefe del Servicio de ORL del Hospital México,
se determind que las patologias en las que se centra el diagndéstico diferencial son:
la discapacidad cognitiva, el desorden del espectro autista, enfermedades de origen
cerebro-vascular, patologias de origen central, encefalopatia degenerativa, asi

como otros trastornos de la via auditiva.

4.1.2. Caracterizacion del proceso de tratamiento y seguimiento de las
personas con neuropatia auditiva en el Servicio de ORL del Hospital

México

En este apartado se abarcan las opciones terapéuticas que se manejan en
el Servicio de Otorrinolaringologia del Hospital México, para tratar a las personas
con neuropatia auditiva. Ademas, se describe el seguimiento que se brinda a estos
pacientes, principalmente para conocer la evolucion de la patologia y si el

tratamiento sugerido es el adecuado para cada caso.

Posterior al proceso de diagnéstico de la neuropatia auditiva, es muy
importante definir el manejo y el seguimiento que se les va a brindar a las personas

diagnosticadas. Parte de ese manejo, es definir un tratamiento que sea eficaz para
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cada caso especifico, darle un correcto seguimiento para monitorear los resultados

y en caso de ser necesario, optar por una estrategia de rehabilitacion diferente.
4.1.2.1. Tratamientos

Una vez realizado el diagndstico de neuropatia auditiva, se debe definir un
tratamiento. Es importante resaltar que las opciones terapéuticas disponibles para
el manejo de la neuropatia auditiva, en realidad, no son tan variadas y, debido a la
complejidad de la patologia, no todas son funcionales. Las alternativas de
tratamiento utilizadas en el Servicio de ORL del Hospital México se pueden apreciar

en los cuadros 22 y 23.

Cuadro 22. Tratamiento utilizado en el manejo de la neuropatia auditiva segun el personal

del Servicio de Otorrinolaringologia del Hospital México

Categoria Audiélogas ORL

f % f %
N 5 100 1 100
Audifono 5 100 1 100
Implantes cocleares 5 100 1 100
Lectura labial 1 20 0 0
Terapia auditivo-verbal 0 0 1 100

Fuente: Elaboracién propia a partir de los datos recolectados, 2020.

A través de la entrevista, se menciono6 que el audifono y el implante coclear
son los tratamientos utilizados con mayor frecuencia en el Servicio de ORL (100%
del personal de Audiologia y Otorrinolaringologia). Por otro lado, el 20% del personal
de Audiologia mencioné la lectura labial, como alternativa en algunos casos,
mientras que la persona entrevistada de Otorrinolaringologia indicé que la terapia

auditivo verbal es una posible opcion.

En el caso del implante coclear, la mayoria de los profesionales tenian dudas
con respecto a su efectividad, sin embargo, lo recomendaron como un posible
tratamiento. Una de las personas entrevistadas, profesional en Audiologia, sefiald
que “el implante no les funciona a todos”, mientras que otra menciond que en
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algunos casos “surge la duda, si realmente los implantes cocleares van a generar
algun beneficio”. Con esto, es importante remarcar que existe mucha incertidumbre
con respecto a las opciones terapéuticas que se le pueden ofrecer a las personas
con neuropatia auditiva, especialmente cuando se discute el beneficio del implante
coclear en esta patologia, ya que existen dudas sobre cuél es la opcibn mas
beneficiosa para cada paciente en particular.

En el Servicio de ORL existen diferentes opciones de tratamiento para la
neuropatia aditiva, sin embargo, no todos han dado buenos resultados en todas las
personas usuarias. En el cuadro 23 se resaltan las opciones terapéuticas que han
aportado beneficio a las personas con neuropatia auditiva, en el Servicio de

Otorrinolaringologia.

Cuadro 23. Tratamientos que han aportado beneficio a los usuarios con neuropatia

auditiva segun el personal del Servicio de Otorrinolaringologia del Hospital México

Categoria Audiodlogas ORL

f % f %
N 5 100 4 100
Terapia auditivo-verbal 4 80 2 50
Audifonos 4 80 0 0
Implante coclear 3 60 3 75
Sistemas FM 2 40 1 25
Terapia de lenguaje 2 40 1 25
Labiolectura 2 40 1 25

Fuente: Elaboracion propia a partir de los datos recolectados, 2020.

Segun el personal médico y audiolégico del Hospital México, los tratamientos
gue han dado mejores resultados en las personas con neuropatia auditiva son el
implante coclear y la terapia auditivo verbal. Otros tratamientos como los sistemas
FM, la terapia de lenguaje y la labiolectura no han dado resultados tan positivos,

acorde a los profesionales entrevistados.
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En el caso de los audifonos, esta opcidn terapéutica tuvo un comportamiento
diferente a las demas, ya que el 80% de las personas profesionales en Audiologia
la consideraron como efectiva en el tratamiento de la neuropatia auditiva, no asi en
el caso de los médicos otorrinolaringdlogos, en el que ninguno de estos
profesionales eligio el audifono como un tratamiento que ofrezca beneficio a las

personas con esta patologia.

4.1.2.2. Manejo y seguimiento

El manejo de las personas con neuropatia auditiva, en el Servicio de
Otorrinolaringologia del Hospital México, se basa en diferentes aspectos, los cuales
pueden verse en el cuadro 24.

Cuadro 24. Manejo de la neuropatia auditiva segun el personal del Servicio de ORL del

Hospital México

Categoria Audidlogas ORL

f % f %
N 5 100 1 100
Manejo de expectativas en los usuarios 4 80 1 100
Correlacion de pruebas 3 60 1 100
Terapia de lenguaje 2 40 1 100
Descartar otras patologias 1 20 1 100
Estudios de imagen 0 0 1 100

Fuente: Elaboracion propia a partir de los datos recolectados, 2020.

Segun el Jefe del Servicio de ORL y 80% del personal de Audiologia, el
principal aspecto que se debe abordar es el manejo de falsas expectativas, ya que
es muy importante ser realistas con las personas diagnosticadas con neuropatia
auditiva, para evitar que se creen falsas esperanzas, esto debido a que no todos los

tratamientos son totalmente funcionales.

Otro aspecto que se debe tomar en cuenta es saber correlacionar el resultado

de las diferentes pruebas audiolégicas que se realizan. Asi fue mencionado por el
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Jefe del Servicio de ORL y el 60% del personal de Audiologia. La correlacion entre
los resultados de las pruebas, contribuye a elegir de forma méas acertada el
tratamiento que se le puede brindar a cada persona, o a predecir ciertos resultados
con tratamientos como el implante coclear o los audifonos. También fue sugerida la
terapia de lenguaje, con un 40% del personal de Audiologia, esto para poder
desarrollar o rehabilitar correctamente el lenguaje en las personas diagnosticadas

con neuropatia auditiva.

Asimismo, el Jefe del Servicio de ORL resalta la importancia de los estudios
de imagenes, con el fin de valorar el estado del nervio auditivo, y descartar otras
patologias que puedan ser confundidas con una neuropatia auditiva, o que estén
presentes junto con ese diagnostico. Este aspecto también fue sefialado por el 20%

de las profesionales en Audiologia.

Una vez que las personas son diagnosticadas con neuropatia auditiva, es
necesario realizar un seguimiento a estos usuarios. En el cuadro 25 se pueden
observar que lo que mas ha utilizado para dicho seguimiento, segun el personal del
Servicio de ORL.

Cuadro 25. Seguimiento de la neuropatia auditiva segun el personal del Servicio de
Otorrinolaringologia del Hospital México

Categoria Audiologas ORL

f % f %
N 5 100 1 100
Valoracién para implante coclear 3 60 1 100
Pruebas de verificacion 3 40 1 100
Referencia a otras especialidades 0 0 1 100

Fuente: Elaboracion propia a partir de los datos recolectados, 2020.
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Con base en las respuestas anteriores, en primer lugar, se da la valoracién
para implante coclear, segun el 60% de las respuestas del personal de Audiologia
y el 100% del personal de Otorrinolaringologia. En segundo lugar, se encuentran
las pruebas de verificacion de audifonos, con un 40% y 100% respectivamente, v,
por ultimo, la referencia a otras especialidades, lo cual se menciond por uno de los

otorrinolaringdlogos.

El trabajo multidisciplinario es indispensable para realizar el correcto
abordaje de una patologia tan compleja como lo es la neuropatia auditiva.
Frecuentemente se requiere del apoyo de personas especialistas en otras areas,
principalmente para dar seguimiento y brindar un tratamiento apropiado a estas
personas. El cuadro 26 muestra si los otorrinolaring6logos del Servicio han brindado

atencion a pacientes con neuropatia auditiva referidos por otras especialidades.

Cuadro 26. Pacientes referidos por otra especialidad segun el personal de

Otorrinolaringologia del Hospital México

Categoria ORL

f %
N 4 100
Si 3 75
No 1 25

Fuente: Elaboracién propia a partir de los datos recolectados, 2020.

Con base en la informacion anterior, se muestra que el 75% de las personas
profesionales en Otorrinolaringologia, aseguraron haber recibido algun caso de
neuropatia auditiva referido de otras especialidades, todas estas personas

sefalaron neurologia como la especialidad que les refirid el caso.

Asi como reciben personas referidas de otras especialidades, el personal de
Otorrinolaringologia también debe referir personas diagnosticadas con neuropatia
auditiva a otras especialidades, para descartar otras enfermedades, o en muchos

casos, para definir o dar seguimiento a un tratamiento especifico. Como se puede
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observar en el cuadro 27, donde se muestra si los otorrinolaring6logos del Servicio
refieren a pacientes con neuropatia auditiva hacia otras especialidades.

Cuadro 27. Referencia de pacientes a otra especialidad segun el personal de
Otorrinolaringologia del Hospital México

Categoria ORL

f %
N 4 100
Si 2 50
No 2 50

Fuente: Elaboracién propia a partir de los datos recolectados, 2020.

Segun los resultados anteriores, el 50% del personal sefialé que se han visto
ante la necesidad de referir a las personas diagnosticadas con esta patologia, a
especialidades como Psicologia, Psiquiatria, Trabajo Social, Terapia de lenguaje y

Neurologia.

Como ya se ha comentado a lo largo de la investigacion, la neuropatia
auditiva es una patologia compleja, debido a la diversidad de etiologias que se
pueden presentar y a los diversos sitios donde puede estar ubicada la lesion. Es por
esto que, en algunas ocasiones se podrian presentar limitaciones con respecto al
tratamiento o seguimiento de las personas portadoras de dicha patologia. En el
cuadro 28 se presentan las limitaciones mencionadas por el personal de Audiologia

del Hospital México.
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Cuadro 28. Limitaciones en el manejo de la neuropatia auditiva segun el personal de
Audiologia del Hospital México

Categoria Auditlogas
f %
N 5 100
Mal rendimiento con audifonos 4 80
Casos pueden pasar desapercibidos 4 80
Incertidumbre en la rehabilitaciéon 2 80
Necesidad de rehabiltacion enfocada en la neuropatia auditiva 2 40
Dudas en el diagndstico 2 40

Fuente: Elaboracién propia a partir de los datos recolectados, 2020.

El 80% del personal de Audiologia mencionan que las limitaciones mas
significativas presentes en el manejo de las personas con neuropatia auditiva, son
el mal rendimiento que tienen con el uso de los audifonos; otra razén que mencionan
son los casos de neuropatia auditiva que pueden pasar desapercibidos. Otras
limitaciones que fueron mencionadas por un 40% del personal fueron la
incertidumbre en la rehabilitacion de estas personas, la necesidad de que exista una
rehabilitacion enfocada especificamente en la neuropatia auditiva, y las dudas que

se puedan presentar al realizar el diagnéstico.

Debido a lo anterior, se demuestra una necesidad tangible de potenciar
ciertos aspectos en el manejo que se brinda en el Servicio de ORL. Para mejorar
este manejo, el personal del Servicio de Otorrinolaringologia entrevistado sugiere

una serie de recomendaciones, las cuales se pueden observar en el cuadro 29.
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Cuadro 29. Principales recomendaciones en el manejo de la neuropatia auditiva segun el

personal del Servicio de Otorrinolaringologia del Hospital México

Categoria Audidlogas ORL

f % f %
N 5 100 1 100
Criterios objetivos en ECochG 5 100 0 0
Capacitacion en técnica e interpretacion de las pruebas 4 80 1 100
Fortalecimiento de la correlacién de pruebas y 3 60 1 100
resultados
Manejo multidisciplinario 2 40 1 100
Rehabilitacion auditiva 2 40 1 100
Rehabilitacién de lenguaje 2 40 1 100
Guia de manejo 3 60 1 100

Fuente: Elaboracién propia a partir de los datos recolectados, 2020.

Dentro de las sugerencias propuestas por los y las profesionales, se
encuentran: la definicibn de criterios objetivos con respecto a la realizacion e
interpretacion de la electrococleografia, asi como una mayor capacitacion con
respecto a dicha técnica y la interpretacién de las pruebas disponibles para el
diagndstico de esta patologia. Por otro lado, recomiendan un fortalecimiento en la
correlacién de estas pruebas y sus resultados, para lograr mejorar el proceso
diagnéstico existente en el Servicio, y de esta forma, poder darles un tratamiento de

forma temprana.

También se remarca la importancia de hacer énfasis en la relevancia de la
rehabilitacion auditiva y de lenguaje en toda la poblacion afectada por la neuropatia
auditiva, sean personas adultas o nifios, debido a que esto aumenta las
posibilidades de que el tratamiento sea exitoso, y ayuda a que las personas puedan

adquirir un codigo comunicativo.

Por otro lado, se menciona que el manejo multidisciplinario es de suma
importancia en esta patologia en especifico, ya que como se ha indicado, las
personas diagnosticadas muchas veces requieren ser referidas a otras
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especialidades para su respectiva valoraciéon. Por ultimo, se destaca la necesidad
de la creacion de una guia de atencion para el manejo de las personas con

neuropatia auditiva.

4.1.3. Descripcién del proceso de manejo de las neuropatias auditivas segun

las guias de atencion consultadas

La busqueda de las guias y protocolos de atencion, se realizé via web,
mediante la revision de bases de datos especializadas, revistas cientificas y paginas

web oficiales. Los criterios para la seleccidon de guias fueron los siguientes:

= El contenido de informacién detallada sobre el proceso de identificacion,
diagndstico, tratamiento, rehabilitacion y seguimiento de las neuropatias

auditivas.
= La descripcion sobre las pruebas y los parametros de adquisicion.
= Los tratamientos y opciones terapéuticas empleadas.
= Las referencias a otras especialidades.
» Afo de publicacién no superara los 12 afios de antigliedad.

Se seleccionaron un total de 18 guias de atencién, provenientes de diversos
paises e instituciones alrededor del mundo. En el cuadro 30, se muestran los
autores y las instituciones a las que pertenecen las guias de atencion consultadas

y en el cuadro 31 las caracteristicas generales de cada una.
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Cuadro 30. Autores de las guias de atencion e instituciones a las que pertenecen

Autores Institucién

Hayes y Sininger (2008) Bill Daniel’'s Center for Infant Hearing, Colorado,
EEUU.

Cariete (2009) Hospital Padre Hurtado, Chile.

Fernandez Rojas, Suarez Hospital General Universitario Vladimir Ilich Lenin,

Garcia y Batista Nufez, (2012) Cuba.

McCreery (2012) Boys Town National Research Hospital in Omaha,
NE, EEUU.

Declau, Boudewyns, Van-den-  University of Antwerp, Bélgica.
Ende y Van-de-Heyning (2013)

Feirn, Sutton, Parker, Newborn Hearing Screening Programmes Clinical
Sirimanna y Lightfoot, (2013) Group, Inglaterra.

Neault (2013) Boston Children’s Hospital, EEUU.

Lirola-Delgado (2014) Complejo Hospitalario Universitario de Santiago.

Santiago de Compostela, Espafia.

Hood (2015) National Institute on Deafness and Other
Communication Disorders (NIDCD), Vanderbilt
University, EEUU.

Rance y Starr (2015) Department of Audiology and Speech Pathology, The
University of Melbourne, Australia.

Padish (2015) National Center for Hearing Assessment and
Management, Utah State University, EEUU.

Arce (2016) Escuela Universitaria Gimbernat Cantabria, Espafa.

Gardner-Berry, Hou y Ching National Acustic Laboratories (NAL), Australia.
(2017)

Pham (2017) Children’s Hospital of Orange County, University of
California, Irvine, EEUU.

British Society of Audiology British Society of Audiology, Gran Bretafia.

(2019a)

Yawn, Nassiri y Rivas (2019) The Bill Wilkerson Center for Otolaryngology and
Communication Sciences, Nashville, TN, EEUU.

Orasmas (s.f) Corporacion Universitaria Iberoamericana, Colombia.

Fuente: Elaboracién propia a partir de los datos de las guias de atencion, 2020.
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Cuadro 31. Caracteristicas generales de las guias de atencion internacionales
consultadas

Variable Categoria f %
N 18 100
Pais de origen Australia 2 11,1
Bélgica 1 5,6
Chile 1 5,6
Colombia 1 5,6
Cuba 1 5,6
EEUU 7 38,9
Espaia 2 11,1
Gran Bretana 1 5,6
Inglaterra 1 5,6
Turquia 1 5,6
Poblacién Niflos 13 72,2
Nifios y adultos 5 27,8
Afio 2008 1 5,6
2009 1 5,6
2012 2 11,1
2013 3 16,7
2014 1 5,6
2015 3 16,7
2016 2 11,1
2017 2 11,1
2019 2 11,1
s.f. 1 5,6

Fuente: Elaboracién propia a partir de los datos de las guias de atencion, 2020.

La variedad de centros de investigacion, instituciones y paises de los que
provienen las guias consultadas, permite tener una amplia vision sobre el manejo
de la neuropatia auditiva alrededor del mundo, lo cual es de gran utilidad para
comparar la informacion, extraer la esencia y mejores caracteristicas de cada uno
de estos protocolos, y asi, contribuir al disefio de la propuesta de guia de atencion

en la que se sustenta este estudio.
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4.1.3.1. Sintomas principales

Los principales sintomas que se manifiestan en los pacientes con neuropatia

auditiva, segun las guias de atencidn, se mencionan en el cuadro 32.

Cuadro 32. Sintomas principales de la neuropatia auditiva mencionados en las guias de

atencion.
Categoria
f %
N 18 100
Mala discriminacién en ambiente ruidoso 18 100
Pérdida auditiva y discriminacién no coinciden 18 100

Deterioro en las habilidades de lenguaje y dificultades en la comunicacion 15 83,3

Conductas auditivas inconsistentes 8 444
Alteracion en el procesamiento auditivo temporal 6 333
Limitaciones en el desarrollo del lenguaje 6 333
Dependencia de la informacion visual 1 5,6

Fuente: Elaboracién propia a partir de los datos recolectados, 2020.

La totalidad de guias de atencion mencionan como sintomas principales la
mala discriminacion del lenguaje en ambiente ruidoso y la incongruencia entre la
pérdida auditiva y el porcentaje de discriminacion. En segundo lugar, un importante
deterioro en las habilidades de lenguaje y, en consecuencia, dificultades a nivel
comunicativo. Por ultimo, se mencionan las alteraciones en el procesamiento
auditivo temporal, las limitaciones en el desarrollo del lenguaje en nifios en etapa

prelingual y la dependencia de la informacién visual.

Los autores relacionan la mala discriminacion auditiva, con la incapacidad del
sistema para procesar de forma réapida los cambios en la sefial acustica. En
consecuencia, las habilidades perceptuales, la localizacion de la fuente sonora, la
integracion temporal, y la comunicacion oral sufren un importante deterioro
(Gardner-Berry et al., 2017).
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Las personas que ya han adquirido el lenguaje y presentan una neuropatia
auditiva, tienen la particularidad de que responden a la presencia de sonido, pero
no logran discriminar el mensaje, lo cual se traduce en la tipica queja de “oir, pero
no entender”. Al reducirse la entrada auditiva, la informacion visual se vuelve
indispensable para la comunicacion en estos pacientes (Hood, 2015). Es por esto
que se apoyan en la lectura labial, para compensar la deficiencia en la comprension

del lenguaje (Orasmas, s.f.).

Por otra parte, en nifios durante la etapa prelingual, el escenario es diferente,
ya que, al no haber adquirido los patrones del habla, el problema se vuelve ain mas
critico, esto porgue retrasa o impide el desarrollo adecuado del lenguaje (Cafiete
2009). Neault (2013) afirma que los nifios en edad escolar pueden tener audicién
cercana a la normalidad o ser usuarios de amplificacion, pero no muestran avances
en el reconocimiento ni en la comprensién del lenguaje, especialmente en ambiente
ruidoso. En caso de no realizar un diagnéstico adecuado, estos casos podrian

confundirse con desérdenes del procesamiento auditivo central.

Declau et al. (2013), mencionan gque en algunos casos se manifiesta una
disfunciéon vestibular, y por lo general, se da en pacientes con neuropatias
periféricas concomitantes. Sin embargo, en la mayoria de casos de neuropatia

auditiva, no se presenta este sintoma.
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4.1.3.2. Etiologia de la neuropatia auditiva

A través de las guias de atencion, las y los autores mencionan las etiologias

de la neuropatia auditiva mas frecuentes, las cuales se encuentran en el cuadro 33.

Cuadro 33. Etiologias de la neuropatia auditiva mencionadas en las guias de atencion

Categoria

f %
N 18 100
Hiperbilirrubinemia 14 77,8
Prematuridad extrema y bajo peso al nacer 13 72,2
Mutaciones genéticas 11 61,1
Hipoxia/Anoxia 10 55,6
Origen téxico, metabdlico, infeccioso y de causas desconocidas 9 50
Enfermedades neurodegenerativas hereditarias 7 38,9
Ventilacién mecanica UCI 6 33,3
Complicaciones intrauterinas 5 27,8
Encefalopatia isquémica 2 11,1
Trauma acustico 1 5,6

Fuente: Elaboracién propia a partir de los datos recolectados, 2020.

Con base en los resultados anteriores, las etiologias mencionadas con mayor
frecuencia (de 50 a 77,8% de las guias de atencion) son: la hiperbilirrubinemia, la
prematuridad, el bajo peso al nacer, las mutaciones genéticas hereditarias y los
periodos de hipoxia o anoxia. Mientras que en un rango de 27,8 a 38,9% de las
guias de atencion, se mencionan: las de origen toxico, metabdlico, infeccioso y de
causas desconocidas, asi como las enfermedades neurodegenerativas hereditarias
y los periodos prolongados de ventilacion mecanica en la unidad de cuidados
intensivos neonatales (UCI). Por altimo, con el menor porcentaje (de 5,6 a 11,1%
de las guias de atencidon), mencionan la encefalopatia isquémica y el trauma

acustico.
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4.1.3.3. Pruebas de diagndstico de la neuropatia auditiva

La adecuada anamnesis, la exploracién clinica de ORL y las pruebas

auditivas, son fundamentales para el diagnostico de la neuropatia auditiva. Un

correcto diagnostico es la base para definir los tratamientos y las opciones de

rehabilitacion. El cuadro 34 muestra las diversas pruebas auditivas que se

mencionan en las guias de atencion, como herramientas fundamentales para el

diagnéstico de esta patologia y la frecuencia con la que son mencionadas.

Cuadro 34. Pruebas auditivas y frecuencia con la que se mencionan en las guias

consultadas

Categoria
f %

N 18 100
Audiometria tonal liminar 18 100
Audiometria vocal (discriminacion en silencio y ruido) 18 100
Potenciales evocados auditivos de tallo cerebral (PEATC) 18 100
Emisiones otoacusticas (EOA) 18 100
Reflejos acustico-estapediales (RAE) 17 94
Microfénicos cocleares (MC) 16 89
Timpanometria (TIMP) 9 50
Electrococleografia (ECochG) 8 44
Supresion contralateral de las EOA 6 33
Potenciales evocados auditivos de estado estable (PEAee) 5 28

Fuente: Elaboracién propia a partir de los datos recolectados, 2020.

El diagnostico de la neuropatia auditiva se caracteriza por ser desafiante. La

combinacion de pruebas permite conocer el sitio de la lesién y diferenciarlo de otros

cuadros clinicos. Segun las guias de atencion consultadas, en estos casos la

evaluacion minima, se orienta a cuantificar la funcion coclear y neural.
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En primer lugar, Hayes y Sininger (2008) recomiendan la evaluacion de
comportamiento en nifios y en adultos, ya que las pruebas electrofisiolégicas no
pueden predecir los umbrales tonales en los casos de neuropatia auditiva. Esto se
debe a que los resultados de los potenciales evocados auditivos de tallo cerebral y
los potenciales auditivos de estado estable son anormales y pueden sobre o
subestimar la pérdida auditiva real. Por lo tanto, es necesario estimar los umbrales
auditivos mediante pruebas de comportamiento, antes de proceder a la

amplificacion y el manejo posterior (McCreery, 2012).

Los autores indican que la audiometria vocal, se caracteriza por brindar
informacion importante sobre la efectividad con la que la informacion es entendida
por el usuario, con o sin audifonos o implante coclear (McCreery, 2012). Esta prueba
brinda informacién que apoyan las decisiones sobre el tratamiento apropiado. Se
recomienda que se realice la audiometria vocal tanto en ambiente silencioso, como
en ruido. Al evaluar en ambiente ruidoso, se distingue con facilidad esta patologia,
ya que en estas condiciones los resultados son muy inferiores a los esperados en

una pérdida neurosensorial.

Ademas, mencionan que los umbrales de comportamiento pueden fluctuar,
mantenerse estables, deteriorarse o mejorar, pudiendo también cambiar entre
sesiones. La neuropatia auditiva en nifios, frecuentemente se presenta con
comorbilidades como retraso cognitivo que hacen que la evaluacion audiométrica
sea desafiante. En nifios pequefios se limita la audiometria comportamental, puede

aparecer compromiso en la audicion a nivel periférico.

Para la evaluacion de la funcion coclear, se utilizan dos pruebas: las
emisiones otoacusticas y los microfdnicos cocleares, que brindan informacién sobre
el funcionamiento de las células ciliadas externas. La primera, acerca del proceso
activo de amplificacion de las ondas sonoras, y la segunda, sobre la respuesta

eléctrica que se genera por la despolarizacion y repolarizacion de células ciliadas.
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Para evaluar la funcién neural, se recomiendan los potenciales evocados
auditivos de tallo cerebral, la electrococleografia, los reflejos acustico-estapediales
y la supresion de las emisiones otoacusticas contralaterales. Hood (2015) indica
que los potenciales evocados auditivos de tallo cerebral, la electrococleografia, los
reflejos acustico-estapediales, son tres de las pruebas que tienen mayor
sensibilidad para detectar la funcion del nervio auditivo. Cabe destacar que no se
recomienda la evaluacion mediante los potenciales evocados de estado estable, ya
gue en estos casos, se ha evidenciado que pueden sub o sobre estimar los

umbrales auditivos (Gardner-Berry et al., 2017).

Con respecto a los potenciales evocados auditivos de tallo cerebral,
mencionan que estos permiten medir la sincronia neural a través de la via auditiva
ante diferentes estimulos acusticos, pero se menciona que no pueden utilizarse para
predecir los umbrales comportamentales, y ademas, son un mal predictor de la
habilidad de discriminacion auditiva. Por otro lado, Neault (2013) afirma que la
electrococleografia es la herramienta principal para determinar el sitio de la lesion,
y sus resultados son determinantes para definir los candidatos a implante coclear,
segun el beneficio que pueden brindar, en funcién del sitio de la lesién. Ademas, se
menciona que el estudio de los mecanismos presinapticos y postsinapticos se ha

fortalecido gracias a la electrococleografia.

Rance y Starr (2015) indican que el arco reflejo implicado en la respuesta del
reflejo acustico-estapedial incluye el nervio auditivo, el tallo cerebral y el nervio
facial, por lo tanto, brinda informacion de gran importancia para el diagnostico de la
neuropatia auditiva. Ademas, Neault (2013) menciona que es una prueba de gran
relevancia, que puede utilizarse como un tamizaje a partir de los 6 meses de edad,
ya que, si hay una audicién cercana a la normalidad y reflejos ausentes, se debe

sospechar de una neuropatia auditiva

La supresion contralateral de las emisiones otoacusticas es mencionada en
6 de las guias de atencion. Esta se encarga de medir el reflejo olivo-coclear medial.
Este reflejo tiene la funcion de generar un control eferente en las células ciliadas
externas de la coclea. Esto quiere decir, que se encarga de regular las
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contracciones que se generan en estas células, en respuesta al sistema auditivo
eferente (Fuente et al., 2011). La respuesta de esta prueba indica la integridad del

sistema auditivo eferente (Georga y Lightfoot, 2019).

Ademas, dentro del proceso de diagndstico descrito en las guias de atencion,
se resalta la importancia de evaluar la funcionalidad del oido medio mediante la
timpanometria. En las neuropatias auditivas, es muy importante descartar este tipo
de patologias, ya que, segun lo indican Georga y Lightfoot (2019) las pérdidas
conductivas, aun siendo muy leves, provocan ausencia de las emisiones
otoacusticas, lo cual puede interferir en el correcto diagnéstico. Se recomienda la

timpanometria de alta frecuencia en nifios menores de 6 meses.

Con este mismo proposito, Neault (2013) menciona la timpanometria
multifrecuencial como una herramienta que podria brindar mayor informacion sobre
el estado del oido medio, lo cual es de gran importancia en la evaluacion infantil, la
cual segun Interacoustics (2016), permite realizar un analisis completo del oido
medio, en un rango de frecuencias que abarca todo el espectro del habla, en un

intervalo de 226 a 8000 Hz, en un solo barrido.

Por otro lado, en las guias de atencion, se sugieren algunas pruebas
adicionales que son menos usadas y conocidas, pero se describen como
herramientas potenciales para el diagnostico de la neuropatia auditiva. En el cuadro
35 se observan las pruebas adicionales y la frecuencia con la que se mencionan en

las guias.
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Cuadro 35. Pruebas auditivas adicionales y frecuencia con la que se mencionan en las

guias consultadas

Categoria

f %
N 18 100
Potenciales evocados auditivos de latencia larga (PEALL) 8 44
Cuestionarios de evaluacién de lenguaje (CEL) 3 17
Diferencia en los niveles de enmascaramiento (MLD) 2 11
Complejo de cambio acustico (CCA) 1 5,6
Correlacion en el procesamiento temporal (CPT) 1 5,6
Potenciales evocados eléctricos 1 5,6
Timpanometria multifrecuencial 1 5,6

Fuente: Elaboracién propia a partir de los datos recolectados, 2020.

De acuerdo con los resultados, se determina que las pruebas adicionales
utilizadas con mayor frecuencia en las guias de atencién, son los potenciales
evocados auditivos de latencia larga (PEALL), los cuestionarios de evaluacion del

lenguaje y la diferencia en los niveles de enmascaramiento (MLD).

Los potenciales evocados auditivos de latencia larga han sido de interés para
las investigaciones, ya que los componentes de esta prueba reflejan la deteccion,
la discriminacion de los sonidos percibidos y el grado de disincronia neural (Jae-
Ryong, 2015; Georga y Lightfoot, 2019). Al proveer una estimacion objetiva de los
umbrales psicoacusticos, puede ser de gran utilidad en la prediccion del beneficio
de las protesis auditivas en estos pacientes (Neault, 2013; Declau et al., 2013).
Ademas, existen algunos cuestionarios que no son especificos para neuropatias
auditivas pero que, segun las guias de atencion, pueden orientar sobre el desarrollo

del lenguaje en etapas tempranas (Georga y Lightfoot, 2019).
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La diferencia en los niveles de enmascaramiento, es una prueba de
interaccion biaural, que requiere la integracion de las sefiales acusticas
provenientes de ambos oidos. Esta disefiada para evaluar la habilidad del sistema
nervioso central de unificar la informacién presentada de forma bilateral, e integrarla

en un solo evento de forma sincronizada (Georga y Lightfoot, 2019).

Por otro lado, The American Speech-Language Hearing Association, ha
enfatizado en la importancia de incluir la correlacion del procesamiento temporal
como parte de la bateria de pruebas del procesamiento auditivo (Blankenship et al.,
2016). La resolucién temporal normal es muy importante para la comprension en
ambientes ruidosos, ya que esta habilidad es necesaria para que los oyentes

separen con precision varias voces que ocurren en una sucesion rapida.

El complejo de cambio acustico es un potencial evocado que se genera en
la corteza auditiva, en respuesta a los cambios de amplitud o frecuencia de los
estimulos. Refleja la capacidad del cerebro para discriminar las caracteristicas
acusticas presentes en la sefial, por lo tanto, sirve como un indicador en la

capacidad de discriminacion (Kumar, 2018).

Los potenciales evocados eléctricos son similares a los de tallo cerebral, ya
que permite medir la sincronia neural a través de la via auditiva ante diferentes
estimulos acusticos, pero con la diferencia que el estimulo eléctrico es enviado

directamente a la coclea (Di Stadio et al., 2019).

Por ultimo, en las guias de atencion se recomiendan los estudios de imagen
como la resonancia magnética y la tomografia axial computarizada, las pruebas

genéticas, neuroldgicas, oftalmoldgicas, otologicas y pediatricas.
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4.1.3.4. Resultados de la evaluacion audioldgica en la neuropatia auditiva

Los resultados de las pruebas auditivas permiten distinguir a la neuropatia
auditiva de otras patologias. En el cuadro 36 se muestran los resultados de la

evaluacion auditiva que se describen en las guias de atencion.

Cuadro 36. Resultados de la evaluacion auditiva segun las guias de atencion

Categoria f %
N 18 100
Mala discriminacién de lenguaje en comparacion con los umbrales 17 94,4

tonales, especialmente con ruido de fondo

EOA y MC presentes 16 88,9
PEATC alterados o ausentes 14 77,8
Audiometria tonal con umbrales de normales a profundos 12 66,7
Hipoacusia neurosensorial permanente o fluctuante 7 38,9
RAE ausentes sin relacion con patologias de oido medio 6 33,3
RMO ausente 6 33,3
Discriminacion de lenguaje de funcional a nulo 3 16,7
Variacion de respuestas entre consultas 2 111
Referir el tamizaje mediante PEAA 1 5,6
Estudios de imagen normales 1 5,6

Fuente: Elaboracidn propia a partir de los datos recolectados, 2020.

Los resultados que se mencionan con mayor frecuencia en la evaluacion
auditiva, corresponden a la deficiente discriminacién de lenguaje en comparaciéon
con los umbrales tonales, especialmente con ruido de fondo. Tapia y Lirola (2013),
mencionan que es frecuente que los pacientes indiquen que oyen la voz, pero no
entienden las palabras. La audiometria tonal evidencia umbrales desde grados
normales hasta profundos, mostrando diferentes curvas audiométricas. Ademas, se
menciona que la hipoacusia puede ser permanente o fluctuante y las respuestas
pueden variar de una consulta a la otra, pero se caracterizan por ser confiables

dentro de la misma sesion. Asimismo, la hipoacusia se caracteriza por ser estable
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en la mayoria de casos y puede ser progresiva en las neuropatias de origen
hereditario.

La evaluacion de comportamiento en nifios puede ser desafiante, y ain mas
cuando se manifiesta junto a comorbilidades como el retraso cognitivo (Pham,
2017). Feirn, et al. (2013) mencionan que en estos casos se debe realizar la
evaluacion tan pronto como sea posible. Por lo general, este tipo de evaluaciones
se realiza a partir de los 6 meses de edad, aunque en casos de comorbilidades

puede requerir mas tiempo.

La evaluacién coclear se realiza por medio de las emisiones otoacusticas y
microfonicos cocleares. A través de sus resultados, se evidencia el correcto
funcionamiento de las células ciliadas externas. Es posible que aln en ausencia de
emisiones otoacusticas, exista registro de los microfénicos cocleares, debido a que,
aunque ambas brindan informacion sobre el funcionamiento de las células ciliadas
externas, tienen principios, susceptibilidades y métodos de registro distintos. Por
esta razon, los autores recomiendan evaluar los microfonicos cocleares, aunque las

emisiones otoacusticas estén ausentes.

Lo anterior, debido a que las emisiones otoacusticas generadas, requieren
atravesar en sentido inverso las estructuras del oido medio, hasta llegar al conducto
auditivo externo (donde se coloca la sonda que registra las respuestas). Este paso
a través de las estructuras del oido medio, hace que el registro de las emisiones
otoacusticas sea susceptible a alteraciones de tipo conductivo. Mientras que, en los
microfdénicos cocleares, el registro se realiza muy cerca del generadory, por lo tanto,
no dependen del estado del oido medio (Hood, 2015). Ademas, se indica que las
emisiones otoacusticas pueden estar ausentes hasta en un 30% de la poblacion

sana, lo cual es un inconveniente, ya que suelen desaparecer con el tiempo.

La evaluacion neural en estos casos, se caracteriza por presentar respuestas
alteradas o ausentes en los potenciales evocados auditivos de tallo cerebral, el

potencial de accidon y en la supresion contralateral de las células ciliadas externas.
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Ademas, se menciona que los recién nacidos que son tamizados mediante

potenciales automatizados, no pasan la prueba.

Los reflejos acustico-estapediales se muestran ausentes, sin relacién con
patologias de oido medio. Neault (2013) menciona que es posible utilizar esta
prueba como un tamizaje a partir de los 6 meses de edad, ya que los reflejos
ausentes en combinacion con umbrales cercanos a la normalidad, son un indicador
de una posible neuropatia auditiva. Para descartar las patologias de oido medio, se
utiliza la timpanometria y la otoscopia. En nifios menores de 6 meses, se
recomienda la timpanometria de alta frecuencia, realizada a la frecuencia de 1000
Hz.

Por ultimo, en las guias de atencidén se menciona que las pruebas de imagen
como la tomografia axial computarizada (TAC) y la Resonancia Magnética Nuclear

(RMN), muestran resultados normales en casos de neuropatia auditiva.

4.1.3.5. Diagnostico diferencial de la neuropatia auditiva

Existen patologias que pueden manifestar un cuadro clinico similar al de la
neuropatia auditiva, por esta razén, se requiere asegurar el diagnéstico descartando
otro tipo de patologias. En el cuadro 37 se menciona el diagnostico diferencial de la

neuropatia auditiva sugerido en las guias de atencion.
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Cuadro 37. Diagndstico diferencial sugerido en las guias de atencién

Categoria f %

N 18 100
Neuropatia de transicion 6 33,3
Desdrdenes del procesamiento auditivo central 4 22,2
Retraso en el desarrollo del lenguaje 3 16,7
Hipoplasia o aplasia del nervio auditivo 2 11,1
Acueducto vestibular ensanchado 1 5,6
Déficit cognitivo 1 5,6
Retraso en el aprendizaje 1 5,6
Hiperactividad 1 5,6
Desorden del espectro autista 1 5,6
Problemas de comportamiento 1 5,6
Problemas visuales 1 5,6

Fuente: Elaboracién propia a partir de los datos recolectados, 2020.

Con base en las respuestas anteriores, en primer lugar, se recomienda
identificar la etiologia, y de esta forma, determinar si los resultados son transitorios
o0 permanentes. Esto debido a la posibilidad de recuperacion de la neuropatia
auditiva, especialmente en casos donde las manifestaciones se deben a la falta de
maduracion en la via auditiva, que puede ocurrir en nifias y nifios prematuros. Por
esta razén, los autores no recomiendan la implantacién coclear hasta asegurarse
completamente que corresponda a una neuropatia auditiva permanente. Por el
contrario, mencionan que puede existir un diagnostico tardio de la neuropatia
auditiva, especialmente cuando el tamizaje auditivo neonatal se realiza mediante

emisiones otoacusticas.

Como parte del diagnostico diferencial, se menciona el desorden del
procesamiento auditivo central. Arce (2016) menciona que para distinguir entre
ambas patologias, basta con analizar los resultados de los reflejos acustico-
estapediales y los potenciales evocados auditivos de tallo cerebral, estando ambas

respuestas presentes, a diferencia de la neuropatia auditiva, donde podrian
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encontrarse ausentes o alterados.

Otras alteraciones que podrian confundirse con la neuropatia auditiva, son la
hipoplasia o aplasia del nervio auditivo (Hood, 2015), especialmente cuando las
respuestas provenientes de las células ciliadas externas estan presentes y los
potenciales evocados auditivos de tallo cerebral ausentes. El diagnostico diferencial
se basa en los estudios de imagen.

Ademas, se recomienda determinar si la neuropatia auditiva tiene relacion
con otras anormalidades neurolégicas, como la neuropatia sensorimotora
hereditaria, el Charcot-Marie-Tooth, la Ataxia de Friedrich, el Sindrome de Mohr-
Tranebjaer, entre otras alteraciones motoras, ya que, en este tipo de patologias

puede existir compromiso del sistema auditivo.

Por ultimo, se mencionan algunas comorbilidades que pueden interferir en el
proceso de aprendizaje que podrian confundirse con algunas manifestaciones
clinicas de la neuropatia auditiva. Algunos de ellos son: el déficit cognitivo, el retraso
en el desarrollo del lenguaje, déficit atencional, desorden del espectro autista,
problemas de comportamiento, hiperactividad y problemas visuales. Por ultimo, se
menciona el acueducto vestibular ensanchado, que segun Hood (2015), presenta
una gran variedad de resultados en la evaluacién auditiva, y en algunos casos,

puede mostrar caracteristicas clinicas consistentes con la neuropatia auditiva.

4.1.3.6. Tratamiento para la neuropatia auditiva descrito en las quias de atencién

Un aspecto complejo de la neuropatia auditiva es el posible tratamiento, esto
debido a la naturaleza de dicha patologia, a la heterogeneidad de los sintomas y a
los resultados que se han obtenido con los tratamientos disponibles. Neault (2013)
afirma que en estos casos no se recomienda utilizar los términos “nunca” o
“siempre”, debido a que hay hipotesis que mencionan que estos pacientes “nunca”
se van a beneficiar de las protesis auditivas, o que los nifios “siempre” tienen buenos

resultados en la implantacion coclear. En los casos de neuropatia auditiva, no es
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posible confirmar ninguna de estas hipotesis. En el cuadro 38, se muestran los

tratamientos para la neuropatia auditiva que se sugieren en las guias de atencion.

Cuadro 38. Tratamientos para la neuropatia auditiva mencionados en las guias de atencion

Categoria f %
N 18 100
Sefias naturales 3 17
Implante de tallo cerebral 2 11
Lectura labial 5 28
Lengua de sefias 6 33
Lenguaje visual 6 33
Desarrollo comunicativo 1 6
Logopedia 3 17
Implante coclear 17 94
Sistemas FM 15 83
Audifonos 18 100

Fuente: Elaboracién propia a partir de los datos recolectados, 2020.

Segun las respuestas anteriores, todos los protocolos internacionales
consultados mencionan los audifonos como alternativa viable para tratar a las
personas diagnosticadas con neuropatia auditiva, mientras que el 94% consideran
al implante coclear. El 83% mencionan los sistemas de frecuencia modulada
(sistemas FM) como una solucion a la falta de comprension del lenguaje en

ambientes ruidosos.

También, se resalta la importancia de establecer un c6digo comunicativo en
los nifios que son diagnosticados con neuropatia auditiva, por medio de lectura
labial, lenguaje de sefias, lenguaje visual y logopedia; sin embargo, estos son
mencionados con una menor frecuencia, aproximadamente en un 33% de los
protocolos consultados. Otros tratamientos como el implante auditivo de tallo
cerebral solo son propuestos por dos protocolos, no obstante, esta alternativa no es

considerada un abordaje certero aun, esto porque falta investigacion al respecto.
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Cuando se habla de poblacién infantil, las personas autoras de los protocolos
son muy claras en que el primer tratamiento siempre debe ser la amplificacion,
mediante la utilizacion de audifonos, basada en los resultados aportados en la
audiometria comportamental, pero nunca se debe configurar una proétesis auditiva
basandose Unicamente en las respuestas de los potenciales evocados auditivos,
debido a que la respuesta eléctrica registrada por estos es muy diferente a la
reportada en la audiometria comportamental (Hayes y Sininger, 2008; Gardner-
Berry et al., 2017; Neault, 2013; British Society of Audiology, 2019a; Feirn, et al.,
2013).

En Costa Rica, la adaptacién de prétesis auditivas se hace a nivel de las
clinicas privadas, por lo tanto, es muy importante que exista una comunicacion
bilateral entre la persona profesional en Audiologia y la/el médico encargado, esto

para asegurarse que la adaptacion sea realizada de la mejor forma posible.

En cuanto a los audifonos, existen discusiones entre las personas autoras,
debido a que se considera que estos podrian generar trauma acustico a nivel de las
células ciliadas externas, producto de la amplificacién sonora. Sin embargo, todas
estas personas concluyen que es sumamente necesario iniciar con su uso, llevando
un correcto seguimiento de los beneficios obtenidos, asi como también, realizando
adecuaciones en la configuracion de dichas protesis, buscando que la ganancia del

audifono se enfoque en el lenguaje hablado y que no exista sobre amplificacion.

Con respecto a la utilizacion de audifonos en estas personas, Prabhu y
Barman (2017) mencionan que los malos resultados obtenidos al utilizarlos pueden
deberse a una mala adaptacién de los mismos. Lo que recomiendan es dar una
mayor amplificacion a las frecuencias agudas, sin amplificar las frecuencias graves,
independientemente de la forma que tenga la curva audiométrica, esto debido a que
las personas con neuropatia auditiva obtienen una mayor comprension del lenguaje
cuando se hace de esta forma. Ademas, estas autoras realizan un estudio en el que
se concluye que los audifonos RIC son mas beneficiosos en las personas con
neuropatia auditiva, debido a que en estos dispositivos, el receptor se encuentra en
el canal auditivo, lo que disminuye la retroalimentacién o feedback, mejorando la
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claridad en el lenguaje oral, y, por ende, su comprension.

El criterio compartido por la Academia Americana de Audiologia es que la
amplificacion en nifios y nifias suele retrasarse, esto porque pocos nifios con
neuropatia auditiva presentan grados importantes de pérdida auditiva; lo que
provoca que no siempre se considere necesario el uso de proétesis auditivas,
evitando provocar dafio a las células ciliadas externas, como consecuencia de la
sobre amplificaciéon. No obstante, la amplificacion en nifios con esta patologia es
muy beneficiosa, y muchos han llegado a dar resultados similares a quienes poseen
otros tipos de pérdida auditiva. Ademas, la adaptacion no debe ser de baja
ganancia, pero si debe tener las verificaciones y configuraciones necesarias para

cada pérdida auditiva en especifico (Walker, McCreer, Spratford, y Roush, 2016).

La mayor parte de investigaciones se basan en nifios, sin embargo, la
naturaleza de la patologia es la misma en personas adultas, por lo que las pautas
de amplificacion serian las mismas que en nifios, con la Unica diferencia de que en
la poblacién adulta, los umbrales auditivos obtenidos son mas confiables, por lo que
la adaptacion de prétesis auditivas debe ser de forma inmediata, para facilitar la

rehabilitacion de la audicion.

Arce (2016) resalta que todas las personas con neuropatia auditiva que
tengan umbrales comportamentales superiores a 25 dB, deben utilizar prétesis
auditivas en conjunto con terapia de lenguaje, esto porque la amplificacion ayuda
con el acceso a los sonidos del habla, por lo que seria mas rapida la adquisicion del
lenguaje hablado. No se recomienda su uso cuando tienen umbrales de
comportamiento cercanos a la normalidad (British Society of Audiology, 2019a). Lo
anterior hace referencia a nifios, sin embargo, en personas adultas se deben seguir

las mismas recomendaciones.

Antes de evaluar el beneficio de las diversas estrategias de manejo en la
neuropatia auditiva es importante distinguir dos términos, la habilidad de detectar
sonidos y la habilidad de discriminar sonido. Este aspecto es de suma importancia

para las sefiales del lenguaje. Es usual que los nifios o adultos, estén mas atentos
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al sonido después de ser amplificados, la clave consiste en determinar cuando estos

sonidos facilitan el desarrollo del lenguaje y la comunicacién (Neault, 2013).

La mayoria de guias consultadas, mencionan al menos un tratamiento que
ayude al desarrollo de un codigo comunicativo. British Society of Audiology (2019a)
resalta la importancia de utilizar una mezcla de sistemas de comunicacion en los
nifos diagnosticados con neuropatia auditiva, como la lectura labial, las sefias
naturales, la comunicacion total o el lenguaje de sefias, desistiendo de terapias que
se basen solo en la audicion, como la terapia auditivo verbal, la cual no seré eficiente
en estos casos. Todo esto facilita el desarrollo del lenguaje en nifios y personas
adultas, y continda siendo un apoyo incluso después de la implantacion coclear
(Hood, 2015).

Balan y Maruthy (2018) realizaron una investigacion con personas adultas,
entre los 16 y 35 afios, que fueron previamente diagnosticadas con neuropatia
auditiva postlingual, en la cual buscaban comprender la influencia que tiene el apoyo
auditivo y visual en la comunicacion de estas personas. Como resultado del estudio
indicado, se obtuvo una mejora importante en la comunicacion cuando se utilizan
sefiales auditivas y visuales, aun en ambiente ruidoso, sin embargo, estas personas
utilizan el soporte visual o auditivo exclusivo segun las necesidades que presentan.
Este beneficio no esta relacionado con el grado de pérdida auditiva que presentan,
y debe ser un complemento a la rehabilitacion auditiva en las personas

diagnosticadas con neuropatia auditiva.

Con respecto a los sistemas FM, su uso es recomendado en los casos mas
leves de neuropatia auditiva, este puede ser utilizado con prétesis auditivas o sin
ellas. Este tratamiento mejora la relacion sefal/ruido, lo que ayudara a que estas
personas logren entender de forma mas optima el lenguaje hablado en ambientes
ruidosos, especialmente en nifios y niflas para su uso en salones de clases (De Siati
et al., 2020). Ademas, se recomienda en personas que tengan comprension del
lenguaje oral en ambiente silencioso, pero que tiene dificultades para comprender
en ambientes ruidosos, ya que este dispositivo no va a mejorar la capacidad auditiva
(British Society of Audiology, 2019a).
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Basado en lo anterior, es importante recalcar que el Sistema FM es un
complemento en la rehabilitacion auditiva y del lenguaje para personas con
neuropatia auditiva, no es un tratamiento por si solo. Los mejores resultados se
obtienen cuando es complementado con otros tratamientos como los audifonos o el

implante coclear, y en conjunto de otros apoyos como la terapia de lenguaje.

A pesar de que muchas personas con hipoacusia de diferentes grados se ven
beneficiados con el uso del implante coclear, este no es funcional en todos los casos
cuando se trata de neuropatia auditiva, incluso muchas de las personas autoras
mencionan que debe ser considerado como la Ultima alternativa de tratamiento en
estos usuarios, cuando ya se han utilizado otros tratamientos y no se obtienen

resultados positivos.

Rance y Starr (2015) sefialan que para identificar estos casos, es de gran
importancia conocer el sitio de la via auditiva donde se encuentra la lesion, puesto
que esto esta relacionado con el buen funcionamiento del implante coclear, dando
mayor beneficio en las neuropatias presinapticas. Estos casos se consideran
candidatos idoneos para el uso de implante coclear, caso contrario, las neuropatias
postsinapticas, donde los resultados son muy variables, dependiendo del sitio de
donde se encuentre la lesiéon, siendo menos efectivos cuando dicha lesion se

encuentra a nivel del nervio auditivo o en estructuras superiores de la via auditiva.

Segun Gokdogan et al. (2016) el implante coclear puede dar buenos
resultados en pacientes que no se hayan visto beneficiados de otros tratamientos,
debido a que este produce una estimulacion eléctrica a nivel del nervio auditivo, lo
gue puede mejorar la sincronizacion neuronal, por lo tanto, las personas usuarias
en muchos casos mejoran la comprension del lenguaje hablado y el desempefio

auditivo en general.

Daneshi et al. (2018) realizan una investigacion donde dan seguimiento a
nifos, diagnosticados con neuropatia auditiva y que se les realizé la cirugia de
implante coclear. Buscaban, entre otras cosas, comparar los resultados de
reconocimiento tonal y del lenguaje antes y después de la implantacion. Un afio
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después de haberles realizado la cirugia, los hallazgos de dicha investigacion
muestran una clara evidencia de mejora en esta poblacion, tanto en reconocimiento
tonal como del lenguaje oral, dando mejores resultados quienes habian tenido un
adecuado seguimiento post-operatorio. Por lo tanto, la cirugia de implante coclear
por si sola, no es un tratamiento eficaz para las personas con neuropatia auditiva,;
se requiere que dicha cirugia tenga un acompafamiento y seguimiento enfocado en

la rehabilitacidn, para obtener excelentes resultados.

4.1.3.7. Seqguimiento para la neuropatia auditiva descrito en las quias de atencién

Una vez que se ha decidido el tratamiento para la persona portadora de la
neuropatia auditiva, indistintamente de cudl sea, se debe dar un seguimiento a los
resultados que se vayan obteniendo. Cuando se trata de nifios, lo principal es
brindar apoyo y acompafamiento al padre y la madre, asi como también realizarles
entrevistas o cuestionarios para evaluar el avance que se vaya obteniendo en el
hogar. Ademas, se les debe explicar, de forma muy detallada, qué es la neuropatia

auditiva, y cudl sera el manejo que se le dara al nifio o nifia.

Otro aspecto destacable es que durante los dos primeros afios, se debe
mantener una evaluacién audiolégica constante, para asegurarse que la neuropatia
auditiva no sea transitoria. En el caso de los adultos, también es importante realizar
este seguimiento (Hayes y Sininger, 2008; Gardner-Berry et al., 2017; Neault, 2013;
British Society of Audiology, 2019a; Feirn et al., 2013; Cafiete, 2009; Fernandez et
al., 2012).

Como se menciono en parrafos anteriores, existen cuestionarios que tienen
como objetivo recolectar informacion de los padres, sobre el avance de la
adquisicién del lenguaje en los nifios, ademas, ayuda a verificar que el tratamiento
si esté dando resultados en los nifios. Estos cuestionarios son el Infant-Toddler
Meaningful Auditory Integration Scale (IT-MAIS), el LittlEARS, Meaningful Use of
Speech Scale (MUSS) y el Parents’ Evaluation of Aural/Oral Performance of
Children (PEACH), van dirigidos a los padres, debido a que son la mejor herramienta
informativa para los profesionales porque pasan la mayor parte del tiempo con el
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nifio o nifia (Hayes y Sininger, 2008; Gardner-Berry et al., 2017; Gokdogan et al.,
2016).

Estos cuestionarios abordan tematicas similares entre si, sin embargo, no
son todos iguales. El IT-MAIS esta orientado a nifios y nifias pequefias y bebés, son
una serie de preguntas que buscan evaluar las respuestas espontaneas del infante
al entorno cotidiano. Son diez preguntas que evallan tres &reas: vocalizacion, alerta
a los sonidos vy significado de los sonidos. Para cada una de las preguntas, los
padres iran respondiendo en una escala del cero al cuatro, donde cero es nunca y

cuatro es siempre (Zimmerman-Phillips, Osberger y McConkey Robbins, 2013).

El LitttEARS Auditory Questionnaire tiene una lista de 35 preguntas con
respuesta de “si” 0 “no”, se cuenta la cantidad de respuestas positivas y se marcan
en un grafico que trae el documento, donde se podra observar si el desarrollo verbal
del infante esta acorde a la edad (MED-EL, 2004).

MUSS es un cuestionario que complementa al MAIS, ambos tienen la misma
estructura y la misma cantidad de interrogantes, estas también se contestan en una
escala de cero a cuatro, la diferencia es que las preguntas del MUSS se enfocan

mas en la produccién del habla en el infante (Robbins y Ossberger, 1990).

Por ultimo, el PEACH es un cuestionario que tiene como objetivo evaluar el
rendimiento de las protesis auditivas o el implante coclear, registrando la escucha y
la comunicacion del nifio o nifia cuando esta utilizando el dispositivo auditivo (Ching,

Hill y Marnane, s.f.).

Todos los cuestionarios deben ser llenados por el/la profesional en salud que
les realice la evaluacion, excepto el dltimo, este es el Unico que debe ser llenado

por los padres y entregado el dia de la cita médica.

Segun los protocolos consultados, una vez que el diagndéstico de neuropatia
auditiva es confirmado por completo, se le debe brindar un tratamiento, empezando
siempre por protesis auditivas, el cual se debe acompafar de pruebas periddicas

gue confirmen que dicho abordaje estd mostrando resultados, porque de lo
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contrario, se deben buscar otras alternativas como el implante coclear. En el caso
de los nifios, es importante monitorear el lenguaje, ya que es indispensable se esté
desarrollando con normalidad, eligiendo para esto el método que mejor se adecue

al caso en patrticular.

Los diferentes autores mencionan la importancia del trabajo multidisciplinario
para realizar un correcto abordaje de la poblacién con esta patologia, sefialan que
las especialidades necesarias para este fin, fuera de la Otorrinolaringologia, son:
pediatria, genética, oftalmologia, neurologia, terapia de lenguaje, psicologia,
educador o educadora para personas sordas, terapeuta fisico (de ser necesario) y
estudios de imagen, quienes en conjunto, pueden brindar un mejor tratamiento y

seguimiento a las personas diagnosticadas con neuropatia auditiva.
4.2. Discusion de los resultados

En este apartado se analizan, se discuten y se comparan los resultados de
la caracterizacion del proceso de identificacion, diagnéstico, tratamiento y
seguimiento de la neuropatia auditiva, a nivel del Servicio de ORL del Hospital
México, y del manejo de esta patologia a nivel internacional, segun lo descrito en
las guias de atencion consultadas, con la finalidad de identificar los puntos que
requieren ser fortalecidos, para optimizar el manejo de la neuropatia auditiva en el

centro médico.

Para iniciar, Fernandez et al. (2012) afirman que las hipoacusias
neurosensoriales a pesar de no ser las mas frecuentes, son las mas temidas por
sus repercusiones en el desarrollo psicosocial. Las neuropatias auditivas, son un
tipo de hipoacusia neurosensorial, que implica un compromiso a nivel del nervio
auditivo. Esto hace que, las consecuencias a nivel auditivo, funcional y cognitivo

puedan ser muy graves.

A través del estudio de las manifestaciones clinicas de la neuropatia auditiva
descrito por las y los profesionales del Servicio de ORL del Hospital México y las

guias de atencion, se determina que el sintoma principal, corresponde a la efectiva
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deteccion de las sefales acusticas, pero una marcada dificultad para comprender
el mensaje, especialmente en ambientes ruidosos. Dicho de otra manera, la mala
discriminacion que se presenta en estos casos, no es concordante con los umbrales

auditivos.

La deficiencia en el procesamiento temporal que se manifiesta en la
neuropatia auditiva, limita la posibilidad de detectar cambios r4pidos en la sefal
acustica. La deteccion de estos cambios, es fundamental para la comprension del
lenguaje oral. En consecuencia, se comprometen las habilidades perceptuales, la
localizacion de la fuente sonora, la integracion temporal, la comprension en

ambientes ruidosos y por supuesto, las alteraciones en la comunicacién oral.

Hayes y Sininger (2008), afirman que algunos nifios y adultos con neuropatia
auditiva, son funcionalmente sordos a pesar de presentar umbrales tonales
relativamente buenos. Esto se debe a que cuando hay audicién normal, las palabras
puedan ser entendidas facilmente, a pesar de las cantidades moderadas de ruido y
reverberacion. Esto gracias a los disparos sincronicos de las neuronas. Mientras
que, en la neuropatia auditiva, la sefial llega a la corteza auditiva, pero
distorsionada, con espacios borrosos entre los sonidos, debido a la disincronia
neural (Neault, 2013). Esto hace que las personas detecten los sonidos, pero no

logren comprenderlos.

Por otro lado, Stach (1998) afirma que el sistema auditivo central, tiene
multiples conexiones anatomicas, fisiologicas y bioquimicas, que permiten el
procesamiento multisensorial y simultaneo de las diferentes sefiales auditivas. Esta
abundancia de conexiones, permite que aun en presencia de alteraciones

neuroldgicas, se pueda mantener el procesamiento de la informacién por otras vias.

En las neuropatias auditivas de aparicion tardia, los pacientes tienen en
algun momento la posibilidad de acceder al lenguaje y, por lo tanto, establecer las
conexiones mencionadas. Es por esto que, una vez que se manifiesta la neuropatia
auditiva, estos pacientes pueden apoyarse en otro tipo de informacién para

comprender el mensaje. Orasmas (s.f.) afirma que la informacion visual se convierte
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en la estrategia principal para compensar las deficiencias en la comprension. Por lo
general, se apoyan en la labiolectura, las expresiones faciales, expresiones
corporales y en el contexto. Cuando se limita la informacion visual, pueden parecer
funcionalmente sordos profundos. En nifios con neuropatia auditiva congénita o que
se manifieste en la etapa prelingual, las consecuencias funcionales son aun mas
severas, ya que no tienen un registro previo del lenguaje que les permita apoyarse
en la informacién visual para inferir el mensaje, apoyarse en gestos o en la lectura

labial.

Con base en los argumentos expuestos, se determina que es fundamental
que los casos de neuropatia auditiva sean identificados rapidamente. En nifios, esta
necesidad es aun mayor, ya que requieren desarrollar el procesamiento
multisensorial del sonido desde etapas iniciales, para asi favorecer el desarrollo de

la comunicacién oral, apoyado en la estimulacion de otros sistemas.

A través de las guias de atencion, se determiné que es comun que los casos
de neuropatia auditiva en nifios pasen por alto, especialmente cuando se realiza el
tamizaje auditivo neonatal mediante emisiones otoacusticas, ya que estos casos,
se espera que estén presentes; por lo tanto, los nifios con neuropatia auditiva que
son tamizados mediante esta prueba, tienen resultados normales (Arce, 2016). El
programa de Tamizaje Auditivo Neonatal Universal vigente en Costa Rica, indica
qgue en nifios sin factores de riesgo, el tamizaje se realice mediante emisiones
otoacusticas, mientras que, en nifios con factores de riesgo, se indican los
potenciales automatizados. De manera que es posible que los nifios con neuropatia

auditiva sin factores de riesgo, pasen desapercibidos.

Por esta razon, es necesario monitorear la audicion en nifios, con pruebas
gue brinden informacion sobre el estado de la via auditiva y que puedan realizarse
de una forma rapida y sencilla. Una de las recomendaciones descritas en las guias
de atencion, es la prueba de los reflejos acustico-estapediales, que tiene un
procedimiento rapido y sencillo, y que puede realizarse a partir de los 6 meses de
edad. Las respuestas alteradas de los reflejos acustico-estapediales en presencia
de normalidad en el funcionamiento del oido medio, son sefiales de alerta de una
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posible neuropatia auditiva.

Un estudio realizado por Berlin et al. (2005) en una poblacion de 136
personas con neuropatia auditiva y emisiones otoacusticas presentes, demostro
gue solamente 3 sujetos mostraron algun reflejo a 95 dB 0 menos, pero ninguno
tuvo respuesta en las frecuencias de 1000 y 2000 Hz. Por lo tanto, estos autores
recomiendan evaluar los reflejos acustico-estapediales en nifios mayores a los 6
meses, como complemento del tamizaje auditivo, realizado mediante emisiones
otoacusticas. Esto permite detectar casos en etapas tempranas y asi favorecer la
intervencion y manejo temprano. Ademas, estos autores recomiendan realizar la
triada de evaluacion compuesta por timpanometria, reflejos acustico-estapediales y
emisiones otoacusticas, como un protocolo estandar para todos los nuevos

pacientes de audiologia.

Por otro lado, se menciona que el diagndstico de esta patologia debe ser muy
cuidadoso, y requiere de monitoreo mediante pruebas auditivas, con la finalidad de
determinar si el caso efectivamente se trata de una neuropatia permanente y no una
transitoria. Esto debido a que existen situaciones en los que las pruebas coinciden
con una neuropatia auditiva, pero tiempo después los resultados mejoran. Estos
casos generalmente se deben a la falta de maduracion de la via auditiva. De manera
que, determinar si la neuropatia es transitoria 0 permanente, es de gran importancia

a la hora de considerar una eventual implantacion coclear.

Las guias de atencion mencionan que el diagnostico de la neuropatia auditiva
requiere de una estrategia que permita identificar las manifestaciones clinicas y
audioldgicas, asi como la etiologia de la lesion. De la misma forma, es de suma
importancia conocer los parametros de adquisicion de las diferentes pruebas
auditivas y correlacionar sus resultados, con la finalidad de identificar la lesion y el
sitio donde se localiza, lo cual es indispensable para determinar la opcion
terapéutica que sea mas conveniente para cada caso, asi como el seguimiento y

las referencias posteriores.
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Es de gran importancia que cuando se identifiquen los factores de riesgo para
la neuropatia auditiva, la evaluacion audiologica se oriente hacia esa posibilidad.
Algunos de los factores de riesgo y etiologias que se mencionan en las guias de
atencion son: la hiperbilirrubinemia, periodos de anoxia y/o hipoxia, la prematuridad
extrema y el bajo peso al nacer, asi como la permanencia en la unidad de cuidados

intensivos neonatales y las complicaciones asociadas.

Ademas, se consideran como factores de riesgo las enfermedades
neurodegenerativas de origen familiar, los quimioterapéuticos y antibioticos
ototoxicos, alteraciones metabdlicas como la Diabetes Mellitus, uremia y
alcoholismo, las de origen infecciosos como el VIH y la enfermedad de Lyme, asi
como alteraciones de origen autoinmune como la sarcoidosis, la artritis reumatiode
y el sindrome de Ramsay Hunt. Se identifica la necesidad de definir los factores de

riesgo y las etiologias de la neuropatia auditiva, a nivel del Servicio de ORL.

Las pruebas auditivas fundamentales en el diagnéstico de la neuropatia
auditiva, tanto en el Servicio de ORL como en las guias de atencion, son las que
permiten evaluar la funcidén neural, como la electrococleografia, los reflejos acustico-
estapediales y los potenciales evocados auditivos de tallo cerebral; las que evalian
la funcién coclear como: las emisiones otoacusticas y los microfénicos cocleares;
las que evaltan la funcionalidad del oido medio como: la timpanometria y la
otoscopia y, por supuesto, la evaluacion de comportamiento que es fundamental en
estos casos. La diferencia entre ambas estrategias diagndsticas, se basan en la

relevancia que se le atribuye a cada una de estas pruebas.

Por ejemplo, en todas las guias de atencion se resalta de forma reiterada, la
importancia de la evaluacibn comportamental, ya que la evaluacion
electrofisiolégica no puede predecir los umbrales de comportamiento, ni en nifios ni
en adultos. A nivel del Hospital México, el diagnostico en adultos se basa en gran
manera en los umbrales de comportamiento, pero en nifios, la evaluacion se basa
principalmente en las pruebas electrofisiolégicas, y esto no quiere decir que sea
incorrecto, sin embargo, es necesario fortalecer este diagndstico con evaluacién de
comportamiento en nifios a partir de los 6 meses de edad. La evaluacion de
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comportamiento es fundamental para determinar el manejo a seguir.

Otra de las diferencias identificadas, corresponde al uso de la audiometria
vocal con ruido de fondo, ya que a nivel del Servicio de ORL, solamente 2 de los 9
profesionales consultados, mencionaron que esta prueba es de importancia en el
diagndstico de neuropatia auditiva, pero que actualmente no se utiliza. Mientras que
en las guias de atencién, se menciona que esta prueba es fundamental, ya que,
algunos casos pueden presentar una discriminacion en silencio similar a la esperada
en las hipoacusias neurosensoriales, sin embargo, segun Cariete (2009), cuando
se realiza la discriminacién con ruido, siempre se obtienen niveles de comprensién
muy deficientes. En consecuencia, realizar la audiometria vocal con ruido de fondo,
evita que pasen por alto casos que en los que se conserva la discriminacion en

ambiente silencioso.

Para la evaluacién de la funcion coclear, se mencionan las emisiones
otoacusticas y los microfénicos cocleares, que en la neuropatia auditiva se espera
que las respuestas de ambas pruebas sean normales o muy cercanas a la
normalidad. Ambas brindan informacion sobre el funcionamiento de las células
ciliadas externas, pero tienen mecanismos fisiol6gicos, técnicas de registro y
susceptibilidades diferentes. Por esta razén, los autores resaltan la importancia de
evaluar los microfénicos cocleares aun cuando las emisiones otoacusticas estén
ausentes, debido a que la ausencia de respuesta en esta prueba, no descarta la

neuropatia auditiva.

Las emisiones otoacusticas son muy sensibles a patologias de oido medio, y
ademas, pueden desaparecer con la edad, el uso de audifonos y aiin en personas
con audicién normal pueden estar ausentes. Por lo tanto, es necesario evaluar los
microfénicos cocleares, para evitar algunos casos de esta patologia pasen por alto
0 que se confundan con otras alteraciones auditivas, como hipoacusia

neurosensorial.

Los microfonicos cocleares pueden registrarse mediante los potenciales

evocados de tallo cerebral y la electrococleografia. Neault (2013) menciona que no
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todas las ondas que se registran en los primeros milisegundos de la evaluacion, son
los microfénicos cocleares, asi que otro de los aspectos por fortalecer, corresponde
a la identificacion y al registro certero de estas ondas, los cuales se detallan en la

propuesta de guia de atencion.

Con respecto a la evaluacion neural, las guias de atencién, mencionan que
la electrococleografia es fundamental para determinar el sitio de la lesion, y por lo
tanto, para determinar las posibilidades terapéuticas. Sin embargo, en las
entrevistas, los profesionales mencionaron que requieren conocer mas sobre esta

prueba, para mejorar el registro y la interpretacion de los graficos.

Los potenciales evocados auditivos de tallo cerebral en la neuropatia
auditiva, segun las guias de atencién y los profesionales consultados, se
caracterizan por estar ausentes o severamente alterados. Sin embargo, algunos
autores mencionan que, la anormalidad que ocasiona una neuropatia auditiva en el
registro de los potenciales evocados auditivos de tallo cerebral, es muy diferente a
lo que se considera anormal en otras alteraciones auditivas. De manera que existen
algunas caracteristicas que permiten determinar cuando son anormales estos
resultados. Ademas, se mencionan algunas claves que permiten determinar si el
registro esta alterado por una reduccion en las fibras nerviosas auditivas o por una
reduccion en la sincronia neural. Todos estos criterios son de gran importancia para
fortalecer el diagndstico de la neuropatia auditiva en el Servicio de ORL del Hospital

México y se detallan en la propuesta de guia de atencién.

En cuanto a los reflejos acustico-estapediales, la totalidad de guias de
atencion estudiadas y la mayoria de profesionales consultados, indicaron que los
resultados de esta prueba presentan umbrales muy elevados, anormales o
ausentes, tanto ipsi como contralaterales. Ademas, se indica que las respuestas
ausentes o elevadas, en ausencia de alteraciones de oido medio, sugiere la
posibilidad de una neuropatia auditiva (Arce, 2016). A través de las guias de
atencion, se recomienda esta prueba a partir de los 6 meses de edad, ya que es
una evaluacion sencilla, que funciona como complemento del tamizaje auditivo. De
esta forma, es posible detectar casos en etapas iniciales y asi favorecer la
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intervencién y al manejo temprano.

A través de las guias de atencion, se mencionan algunas pruebas que son
menos usadas y conocidas, pero que se describen como herramientas potenciales
para el diagnostico de la neuropatia auditiva. Los potenciales evocados auditivos de
latencia larga, han sido de gran interés en estos casos, ya que al estimar de forma
objetiva los umbrales psicoacusticos, pueden ser de gran utilidad en la prediccion
del beneficio de las proétesis auditivas en esta poblacién. Dos de los profesionales
consultados mencionaron que esta prueba puede ser de gran utilidad, asi como los
potenciales de latencia media, sin embargo, a nivel institucional no son pruebas

utilizadas frecuentemente.

Por otro lado, se mencionan algunas pruebas que evallan algunas
habilidades que se alteran en la neuropatia auditiva, por ejemplo, la integracion
biaural y la resolucion temporal. La integracion biaural, se evalla a través de la
diferencia en los niveles de enmascaramiento, la cual requiere de la integracién de
las sefiales acusticas provenientes de ambos oidos. Esta prueba evidencia la
capacidad del sistema nervioso central de unificar la informacion presentada de
forma bilateral, e integrarla en un solo evento de forma sincronizada. La correlacion
del procesamiento temporal, evalla los umbrales de deteccién de periodos breves
de silencio, que son de gran importancia para la comprension del lenguaje,

especialmente en ambiente ruidoso.

La supresion contralateral de las emisiones otoacusticas, es una prueba que
permite medir el control eferente que ejerce el reflejo olivo-coclear medial, sobre las
células ciliadas externas de la céclea. Segun Terreros et al. (2013), la ausencia de
control eferente podria relacionarse con la mala discriminacion que manifiestan
estos pacientes en presencia de ruido de fondo. Por lo tanto, conocer estas pruebas
y sus resultados, puede ser de gran utilidad en el diagnostico de la neuropatia
auditiva a nivel institucional. En esta prueba se compara la amplitud de las

emisiones otoacusticas en ausencia y presencia de ruido enmascarante.
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El diagnéstico diferencial descrito en las guias de atencién, se basa en
descartar las neuropatias auditivas transitorias o que puedan deberse a una falta de
maduracion de la via auditiva. En segundo lugar, se recomienda descartar los
desérdenes del procesamiento auditivo central, la agnosia auditiva, la hipoplasia o
aplasia del nervio auditivo. En tercer lugar, se requiere determinar si existe relacion
con otras anormalidades neurolégicas, como la neuropatia sensorimotora
hereditaria, el Charcot Marie Tooth, la Ataxia de Friedrich, el Sindrome de Mohr-

Tranebjaer, y otras alteraciones motoras.

Por ultimo, se recomienda descartar otras comorbilidades que interfieren en
el proceso de aprendizaje y podrian confundirse con la neuropatia auditiva, como el
déficit cognitivo, el retraso en el desarrollo del lenguaje, déficit atencional, desorden
del espectro autista, problemas de comportamiento, hiperactividad y problemas
visuales. Mientras que, a nivel del Servicio de ORL del Hospital México, se basa en
descartar alteraciones como la discapacidad cognitiva, el desorden del espectro
autista, enfermedades de origen cerebro-vascular, patologias de origen central, la

encefalopatia degenerativa y otros tipos de hipoacusia.

En cuanto al tratamiento, el personal de Audiologia del Servicio de ORL del
Hospital México, menciond los audifonos como un tratamiento que ha resultado
beneficioso en las personas diagnosticadas con neuropatia auditiva, lo cual es
concluyente con respecto a los resultados en las guias de atencion internacionales,
donde en todas se mencionan los audifonos como una opcion viable para el

tratamiento de dicha patologia.

La amplificacién con audifonos debe ser considerada la primera opcién
terapéutica en estas personas, sin embargo, en el caso de los nifios, se debe
esperar a que se logren obtener umbrales confiables de audicién, no hacerlo con
los umbrales electrofisiolégicos. Asi lo indica Neault (2013), quien sefiala que es
necesario esperar a que se puedan obtener umbrales por medio de audiometria
conductual, para asegurarse de no provocar una sobreamplificacién. Ademas, es
importante considerar esta opcion solo si la persona tiene pérdida auditiva, no asi
en personas con neuropatia auditiva que cursen la patologia con audicion normal.
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Otras opciones terapéuticas como los sistemas de frecuencia modulada
(FM), el implante coclear, la terapia de lenguaje y la labiolectura, también se
encuentran como puntos en comun, ya que son considerados como alternativas
viables tanto por los protocolos internacionales, como por el personal del Servicio

de Otorrinolaringologia del Hospital México.

Un tratamiento utilizado por el personal médico especializado en
Otorrinolaringologia del Hospital México, es la terapia auditivo-verbal, sin embargo,
British Society of Audiology (2019a) considera que esta alternativa podria ser
ineficiente, esto porque esta terapia tiene un enfoque completamente auditivo,
requiriendo utilizar la comprension del lenguaje oral, y las personas con neuropatia
auditiva poseen este sentido alterado, por lo que no podrian obtener beneficios
comunicativos. Lo que se recomienda en estos casos es utilizar Unicamente la
terapia de lenguaje, apoyandose de otros medios como la vista, para lograr
interpretar el lenguaje hablado.

Para las personas con neuropatia auditiva es de suma importancia la
habilitacion o rehabilitacibn de un cddigo comunicativo, tanto personas adultas
como los nifios; sin embargo, el personal de Audiologia del Hospital México sefiala
la ausencia de una terapia que se enfoque en la rehabilitacion del lenguaje en
personas con neuropatia auditiva, a nivel del centro médico. Segun Hood (2015),
estas personas, sin importar la edad, necesitan de apoyo para el desarrollo del
lenguaje, incluso antes de recibir un apoyo protésico como audifonos o implante
coclear. Dentro de los apoyos requeridos, British Society of Audiology (2019a)
rescata la lectura de labios, las sefias naturales, la comunicacion total y el lenguaje

de sefias, siendo la mezcla de estos sistemas, el apoyo ideal.

Como complemento a la rehabilitacion del lenguaje oral, se puede utilizar un
sistema de frecuencia modulada, De Siati et al. (2020) sefiala que puede ser
utilizado en personas con neuropatia auditiva de grado leve, ayudando a mejorar la
comprension del lenguaje en ambientes ruidosos. Sin embargo, dentro de los datos
suministrados por el personal del Servicio de Otorrinolaringologia del Hospital
México, esta opcidn terapéutica no es mencionada, lo que indica que no es utilizada.
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Dentro de los resultados encontrados, se menciona el implante coclear como
una alternativa para ciertos casos de neuropatia auditiva. El personal del Servicio
de ORL lo mencionan como tratamiento, sin embargo, existen ciertas dudas con
respecto a su efectividad. Lo mismo es mencionado en las guias internacionales,
GoOkdogan et al. (2016) sefiala que esta podria ser una opcidn para personas que
no se han visto beneficiadas por otros tratamientos, pudiendo ofrecer un beneficio

en la comprension del lenguaje mediante la mejora de la sincronizacién neural.

Es importante tomar en cuenta que el implante coclear no resulta igual de
efectivo en todos los casos, por lo que se debe considerar hasta que ningun otro
tratamiento haya sido funcional; es decir, debe ser la Gltima alternativa a tener en
cuenta en estos casos. Segun Rance y Starr (2015), para conocer cuales casos son
los que se veran mas beneficiados, es necesario conocer en qué sitio de la via
auditiva se encuentra la lesion, esto de acuerdo con el criterio de la mayoria de
profesionales del Servicio de ORL, quienes consideran como necesario el
topodiagnéstico de la neuropatia auditiva antes de elegir una opcién terapéutica

para cada caso.

Por lo tanto, se reafirma la necesidad de realizar un diagnostico enfocado en
localizar el sitio en el que se encuentra la lesion que provoca la neuropatia auditiva,
con el fin de poder tomar una decision con respecto a la opcion terapéutica que se
le pueda brindar a la persona diagnosticada con esta patologia, teniendo mayor
certeza de que esta opcion le sera viable y le brindara los beneficios requeridos para
la adquisicion o rehabilitacion del lenguaje. Los mejores resultados de la
implantacion coclear se esperan en las neuropatias presinapticas, mientras que en
las postsinapticas, los resultados son muy variables, por lo que no se puede

asegurar su efectividad (Shearer y Hansen, 2019).

El primer tratamiento que se les deberia brindar a las personas con
neuropatia auditiva, en conjunto con la rehabilitacion del lenguaje, es el uso de
audifonos. Existe cierta discusion con respecto a si los audifonos podrian dafiar las
células ciliadas externas, provocando trauma acustico debido a la amplificacién
sonora; sin embargo, Arce (2016) resalta que todas las neuropatias auditivas con
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hipoacusia superior a 25 dB HL deben ser adaptadas con audifonos. Asimismo,
sefiala la importancia de que en nifios se utilicen audifonos hasta que se tengan
confirmados los umbrales conductuales, esto para evitar una sobreamplifiacion y la
generacion de un trauma acustico. Por otro lado, Prabhu y Barman (2017) indican
que los malos resultados en el uso de audifonos en estas personas, puede deberse
a una mala adaptacion, ademas, resaltan que se debe preferir el uso de audifonos
RIC, ya que estos van a mejorar la claridad y la inteligibilidad del lenguaje oral en

las personas con neuropatia auditiva.

Tomando en cuenta lo anterior, es importante resaltar que los resultados
demuestran que la mayor parte del personal de Audiologia del Hospital México
considera los audifonos como una opcion terapéutica que genera algun beneficio,
sin embargo, ningun profesional en Otorrinolaringologia lo consideré asi. Esto
podria deberse a que el personal médico se incline mas hacia un tratamiento
quirdrgico y permanente, mientras que el personal audiologico tenga preferencia por
iniciar con rehabilitacion auditiva antes de una opcion terapéutica mas invasiva. Se
debe reconocer que, aunque no todos los casos se benefician del uso de audifonos,
existen muchos otros que, si deben iniciar con esta opcién antes de las demas, o

que, por decisidn propia, quieran tener esta alternativa menos invasiva.

Se debe rescatar que los tratamientos antes mencionados, son facilitados por
la Caja Costarricense del Seguro Social, por lo que el centro médico prescribe el
tratamiento, y la persona debe dirigirse a una clinica audioldgica privada, para que
se le facilite y/o configure su dispositivo auditivo dado por la Institucion. A su vez, el
usuario debe buscar un profesional en terapia de lenguaje, para la habilitacion o
rehabilitacion del lenguaje. Por lo tanto, no existe un control directo por parte del
Hospital México. Es necesario que exista una comunicacién bilateral entre estas
clinicas o profesionales privados y el Servicio de ORL del Hospital México, para que
estas personas diagnosticadas con neuropatia auditiva, logren rehabilitarse de la

mejor forma posible.
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Posteriormente, a todas las personas diagnosticadas con neuropatia auditiva
se les debe dar un seguimiento. Segun el personal del Servicio de
Otorrinolaringologia, el aspecto mas importante a tratar es el manejo de
expectativas, esto porque se debe tener claridad de cuales son los posibles

escenarios a enfrentar, y el proceso terapéutico que no siempre es sencillo.

Neault (2013) y Feirn et al. (2013) destacan la importancia de brindar un
acompafamiento profesional a los padres de los nifios diagnosticados con esta
patologia, asi como informacion por escrito sobre dicha enfermedad, que permita
tomar decisiones terapéuticas y conocer lo que estan enfrentando. Esta filosofia,
también es valida para personas adultas portadoras de neuropatia auditiva.

En las guias de atencion y protocolos internacionales, como parte del
seguimiento, se propone la aplicacién de cuestionarios como el Infant-Toddler
Meaningful Auditory Integration Scale (IT-MAIS), el LittEARS, Meaningful Use of
Speech Scale (MUSS) y el Parents’ Evaluation of Aural/Oral Performance of
Children (PEACH) (Hayes y Sininger, 2008; Gardner-Berry et al., 2017; Gokdogan
et al., 2016). Estos van orientados especialmente a padres de nifios, para
monitorear el avance que tienen en cuanto a la adquisicion del lenguaje y el uso de

proétesis auditivas, asi como su funcionamiento.

Aungue estos cuestionarios estan dirigidos principalmente a la poblacion
infantil, por lo cual, seria de mucho provecho tener una adaptacién de los mismos,
gue puedan servir tanto para nifios como para personas adultas diagnosticadas con
neuropatia auditiva, esto para llevar un control mas detallado del avance con el
tratamiento prescrito por el personal médico del Servicio de Otorrinolaringologia del

Hospital México.

Como parte de los resultados encontrados, el personal médico del Servicio
de ORL considera que el manejo multidisciplinario es de suma importancia,
mencionando que las especialidades a las que refieren son Psicologia, Psiquiatria,
Trabajo Social, Terapia de lenguaje y Neurologia. En los protocolos internacionales
se resaltan estas mismas especialidades, sumando Pediatria, Genética,
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Oftalmologia y Radiologia.

Sin embargo, las personas especialistas en Otorrinolaringologia afirman
recibir personas con neuropatia auditiva referidas solo de la especialidad de
Neurologia, por lo que es importante remarcar que todas deben conocer como es el
manejo interdisciplinario en estos casos, ya que de este trabajo conjunto que
realicen, depende el éxito de la rehabilitacion auditiva y del lenguaje que se pueda

brindar.

De forma general, se identificd la necesidad del Servicio de ORL del Hospital
México, de contar con un plan de manejo en estos casos. Se determind que existe
la necesidad de unificar los criterios en cuanto a las manifestaciones clinicas, los
signos de alerta, la sospecha inicial, las etiologias y los factores de riesgo, tanto en
nifios, como en adultos. Asi como la necesidad de mayor informacion sobre las
pruebas disponibles, la funcién de cada una de ellas, los parametros de adquisicion,
la interpretacioén de los resultados y su papel en el diagndstico de la neuropatia
auditiva, la identificacién el cuadro clinico, los factores de riesgo, el diagndstico

diferencial y las posibles etiologias.

Ademaés, se evidencid la necesidad de profundizar en cuanto a las
posibilidades terapéuticas segun el sitio de la lesion y las caracteristicas de la
neuropatia auditiva. Por ultimo, se identific6 la urgencia de determinar una
estrategia de seguimiento a estos casos y un acompafiamiento a estos pacientes y

sus familias.

La propuesta de guia de atencion para el manejo de la neuropatia auditiva
gue plantea el presente estudio, tiene la finalidad de cubrir las necesidades
identificadas, en la mayor medida posible. Ademas, busca fortalecer y facilitar este
complejo procedimiento, mediante estrategias e instrumentos que permitan
identificar casos con sospecha de neuropatia auditiva en diferentes grupos
poblacionales, asi como recomendaciones para la evaluacion y verificacion de los
resultados. Esto con la finalidad de brindar el tratamiento y seguimiento apropiado,
segun las particularidades de cada caso.
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CAPITULO V. PROPUESTA DE GUIA DE ATENCION PARA EL MANEJO
DIAGNOSTICO Y TERAPEUTICO DE LA NEUROPATIA AUDITIVA

En este capitulo, se presenta la propuesta de guia de atencion para el manejo
de personas con neuropatia auditiva, en el Servicio de Otorrinolaringologia del
Hospital México. Esta propuesta, surge como una respuesta ante la necesidad de
unificar el proceso de deteccion, diagndstico, tratamiento y seguimiento de las

personas con neuropatia auditiva en este Servicio.

Las principales necesidades identificadas en este proceso, se determinaron
a través de los datos suministrados por el personal médico y audiolégico del Servicio
de ORL. Ademaés, los datos obtenidos fueron analizados y comparados con guias
de atencion internacionales para el manejo de la neuropatia auditiva. De este modo,
se determinaron los aspectos por fortalecer en el abordaje de esta patologia a nivel
del Servicio, con base en criterios de validez internacional. Esto con la finalidad de
optimizar dicho proceso y de esta manera brindar un diagnéstico temprano y
oportuno, y asi un tratamiento y rehabilitacién, de acuerdo a las necesidades

especificas de estos usuarios.

Esta propuesta se dirige a los profesionales en Audiologia y a médicos
especialistas en Otorrinolaringologia. Ademas, esta guia puede ser de utilidad para
otros profesionales como terapeutas de lenguaje, educadores y médicos de

diversas especialidades, que requieran de un mayor acercamiento a esta patologia.

En el Anexo 7 se encuentra la guia de atencion propuesta para el manejo
diagnéstico y terapéutico de la neuropatia auditiva, la cual estd conformada por
diferentes secciones. En primer lugar, se detallan los objetivos y los alcances de la
guia. Posteriormente, se mencionan las principales caracteristicas de la neuropatia

auditiva y la caracterizacién clinica-audiolégica. Ademas, se describen las pautas
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para el proceso de deteccion y diagndstico, asi como la rehabilitacion audiologica
recomendada y algunas pautas para el seguimiento de estos pacientes. Por ultimo,
se brindan algunas recomendaciones para el acompafamiento y orientacion de las

personas portadoras de la patologia y de sus familiares.
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CAPITULO VI. CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

En este capitulo se presentan las conclusiones finales de la investigacion,
con base en los resultados obtenidos. Ademéas, se brindan algunas
recomendaciones a las y los profesionales involucrados en el manejo de las
personas con neuropatia auditiva y algunas dirigidas propiamente a las y los
pacientes y sus familias. Por dltimo, se brindan recomendaciones para futuras

investigaciones relacionadas con esta patologia, y a la carrera de Audiologia.
6.1. Conclusiones

Las hipoacusias neurosensoriales a pesar de no ser las mas frecuentes, son
las mas temidas por sus repercusiones en el desarrollo psicosocial. Las neuropatias
auditivas son un tipo de hipoacusia neurosensorial, que implica un mayor
compromiso, ya que al alterar la funcionalidad del nervio auditivo y de los
mecanismos de procesamiento e integracién temporal, provoca limitaciones no solo
a nivel auditivo, sino que las consecuencias a nivel funcional, perceptual, social,

laboral, comunicativo y cognitivo son muy significativas.

Algunos nifios y adultos con neuropatia auditiva, son funcionalmente sordos
a pesar de presentar umbrales tonales relativamente buenos, ya que la sefal llega
a la corteza auditiva, pero distorsionada, con espacios borrosos, provocando que
las personas detecten los sonidos pero no logren comprenderlos. Cuando la
neuropatia auditiva se presenta en la etapa postlingual, la informacion visual se
convierte en la estrategia principal para compensar las deficiencias en la
comprension; mientras que, cuando se presenta en nifios en la etapa prelingual, las
consecuencias funcionales son alin mas severas, ya que se limita el proceso normal

de adquisiciéon de lenguaje.

139



Los nifios en la etapa prelingual, requieren desarrollar el procesamiento
multisensorial del sonido desde etapas iniciales, para asi favorecer el desarrollo del
lenguaje y comunicacion oral, apoyado en la estimulaciéon de otros sistemas.
Mientras que, es importante que las personas que presentan la neuropatia auditiva
en la etapa postlingual, fortalezcan las habilidades de audicion, comunicacion y

comprension, a través de la rehabilitacién auditiva apoyada en la informacion visual.

Es comdn que los casos de neuropatia auditiva en nifilos pasen por alto,
especialmente cuando se realiza el tamizaje auditivo neonatal mediante emisiones
otoacusticas. El programa de Tamizaje Auditivo Neonatal Universal vigente en
Costa Rica, indica que en niflos sin factores de riesgo, el tamizaje se realice
mediante emisiones otoacusticas, mientras que en nifios con factores de riesgo, se
indican los potenciales automatizados, por lo tanto, es posible que los nifios con

neuropatia auditiva sin factores de riesgo, pasen desapercibidos.

En nifios en edad escolar es comun que los casos de neuropatia auditiva se
confundan con trastornos del procesamiento auditivo central o con problemas
relacionados con la conducta, mientras que, en adultos que manifiestan dificultades
para la comprension de lenguaje, es comun que pasen por alto cuando no se
realizan evaluaciones objetivas o la audiometria vocal con ruido. Por esta razon, es
necesario identificar los casos que presentan caracteristicas que sugieren la
posibilidad de una neuropatia auditiva, y evaluarlos mediante pruebas que brinden

informacion sobre el estado de la via auditiva.

Los reflejos acustico-estapediales son una de las pruebas con mayor
sensibilidad para detectar alteraciones en el nervio auditivo y tiene la ventaja de ser
un procedimiento rapido y sencillo, que puede realizarse a partir de los 6 meses de
edad. Las respuestas alteradas de los reflejos acustico-estapediales en presencia
de normalidad en el funcionamiento del oido medio, son sefales de alerta de una

posible neuropatia auditiva.
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En recién nacidos, el diagnéstico de esta patologia debe ser muy cuidadoso,
y requiere de monitoreo continuo, con la finalidad de determinar si el caso
efectivamente se trata de una neuropatia permanente y no una transitoria, ya que
esta informacion es de gran importancia a la hora de considerar una eventual

implantacion coclear.

Los principales hallazgos del estudio mostraron que, el proceso de
diagnéstico de la neuropatia auditiva es complejo y requiere de una estrategia que
permita identificar las principales sefiales de alerta que sugieren la posibilidad de
una neuropatia auditiva, los sintomas caracteristicos, las posibles etiologias de la
lesion, la caracterizacion audioldgica, el proceso de evaluacion debe orientarse a
identificar el sitio de la lesion y el diagnéstico diferencial. En el Servicio de ORL del
Hospital México no se contaba con un plan de manejo especifico para la neuropatia
auditiva y se determiné que existia la necesidad de unificar los criterios en cuanto a

los aspectos mencionados.

Tanto en las guias de atencibn como a nivel de Servicio, la mayoria de
pruebas audiol6gicas utilizadas son muy similares, sin embargo, la principal
diferencia identificada fue la prioridad e importancia que se le da a cada una de ellas
en la estrategia diagnéstica de la neuropatia auditiva.

La evaluacibn de comportamiento es fundamental ya que las pruebas
electrofisiolégicas no pueden predecir los umbrales de comportamiento, ni en nifios
ni en adultos. A nivel del Hospital México, el diagndstico en adultos se basa en gran
manera en los umbrales de comportamiento, pero en nifios, la evaluacion se ha

basado principalmente en las pruebas electrofisioldgicas.

La audiometria vocal con ruido de fondo, evita que pasen por alto casos que
en los que se conserva la discriminacion en ambiente silencioso, ya que, algunos
casos, pueden presentar una discriminacion en silencio similar a la esperada en las
hipoacusias neurosensoriales, pero cuando se realiza la discriminacion con ruido,
siempre se obtienen niveles de comprensién muy deficientes. A pesar de ser una

prueba de gran importancia en el diagnostico de la neuropatia auditiva, en el
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Servicio de ORL del Hospital México hasta el momento no se realiza.

En casos de sospecha de neuropatia auditiva es de gran importancia de
evaluar los microfénicos cocleares aun cuando las emisiones otoacusticas estén
ausentes, para evitar algunos casos de esta patologia pasen por alto o que se

confundan con otras alteraciones auditivas.

La electrococleografia es fundamental para determinar el sitio de la lesion, y,
por lo tanto, determinar las posibilidades terapéuticas. Sin embargo, en mas de la
mitad de los casos de neuropatia auditiva no es posible identificar el potencial de
sumacion y el potencial de accion por separado, por lo que es necesario analizar la

respuesta como una sola, en lo que se denomina el complejo PS-PA.

No todas las ondas en espejo que se observan en el registro de los
microfénicos cocleares corresponden a este componente, en muchos casos puede

tratarse de ruido artefacto.

La anormalidad que ocasiona una neuropatia auditiva en el registro de los
potenciales evocados auditivos de tallo cerebral, es muy diferente a lo que se
considera anormal en otras alteraciones auditivas. No se consideran anormales los
registros que coincidan con umbrales tonales elevados, sino aquellos con
resultados inesperados, morfologia muy anormal, amplitudes y/o latencias

severamente alteradas.

No se recomienda la estimulacién de umbrales los potenciales auditivos de
estado estable en la evaluacion de estos casos, ya que se han evidenciado casos
de sobre y subestimacion de los umbrales de comportamiento, por lo tanto, sus

respuestas no son confiables como en otras patologias.

Los audifonos son una opcién viable para el tratamiento de dicha patologia y
debe ser considerada la primera opcion terapéutica en estas personas, siendo los
audifonos tipo RIC y retroauriculares los mas recomendados, tomando en cuenta la
naturaleza de la patologia. En el caso de los nifios, se debe esperar a que se logren

obtener umbrales de comportamiento confiables, no hacerlo con los umbrales
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electrofisiolégicos, para evitar la sobreamplifiacion. Es importante considerar esta
opcién solo si la persona tiene pérdida auditiva, no asi en personas con neuropatia

auditiva que cursen la patologia con audicion normal.

Otras opciones terapéuticas viables son los sistemas de frecuencia modulada
(FM), el implante coclear, la terapia de lenguaje y la labiolectura. La terapia auditivo-
verbal en estos se considera ineficiente, ya que el enfoque de esta terapia es
completamente auditivo. Es necesaria la terapia de lenguaje, apoyandose en la

informacion visual para potenciar las habilidades comunicativas.

Las personas con neuropatia auditiva, sin importar la edad, necesitan de
apoyo para el desarrollo del lenguaje, incluso antes de recibir un apoyo protésico
como audifonos o implante coclear. Es necesario desarrollar un codigo
comunicativo, potenciando las habilidades de labiolectura, asi como el apoyo
mediante sefias naturales, la comunicacion total y la lengua de sefias, siendo la
mezcla de estos sistemas, el apoyo ideal. A nivel del centro médico, hasta el

momento no se brinda terapia de lenguaje en estos casos.

Como complemento a la rehabilitacion del lenguaje oral, se recomiendan los
sistemas de frecuencia modulada, los cuales pueden ser utilizados en personas con
neuropatia auditiva de grado leve, ayudando a mejorar la comprension del lenguaje
en ambientes ruidosos. Sin embargo, esta opcidn terapéutica no se utiliza a nivel

del Servicio.

El implante coclear no resulta igual de efectivo en todos los casos. Para
conocer cuales casos son los que se veran mas beneficiados, es necesario conocer
en qué sitio de la via auditiva se encuentra la lesion. Los mejores resultados de la
implantacion coclear se esperan en las neuropatias presinapticas, mientras que en
las postsinapticas, los resultados son muy variables, por lo que no se puede
asegurar su efectividad. Puede ser una opcién para personas que no se han visto
beneficiadas por otros tratamientos, pudiendo ofrecer un beneficio en la

comprension del lenguaje mediante la mejora de la sincronizacién neural.

143



6.2. Recomendaciones

En esta seccion se brindan algunas recomendaciones dirigidas a las y los
profesionales involucrados en el manejo de las personas con neuropatia auditiva, a
las y los pacientes y sus familias, a futuras investigaciones relacionadas con esta

patologia, y a la carrera de Audiologia.

6.2.1. A las y los profesionales involucrados en el manejo de las personas con

neuropatia auditiva se recomienda:

» Realizar la evaluaciéon conductual en nifios, lo mas pronto posible, adaptando la
técnica a las particularidades de cada nifio, ya que los umbrales
electrofisiolégicos no pueden predecir los umbrales conductuales.

» Descartar problemas de maduracion de la via auditiva en recién nacidos con un
cuadro clinico compatible con neuropatia auditiva, a través del monitoreo
constante, evitando la implantacion coclear hasta confirmar que se trata de una

neuropatia auditiva permanente.

= |dentificar las sefiales de alerta que sugieren una posible neuropatia auditiva, y
una vez detectados los casos, realizar la evaluacidn orientada al diagnéstico de

la neuropatia auditiva.

» Aplicar las estrategias de deteccion y diagnéstico propuestas en la guia de

atencion a todos los casos sospechosos de neuropatia auditiva.

» Realizar evaluaciones objetivas en nifios en edad escolar y personas adultas, ya
gue pueden evidenciar alteraciones en la via auditiva, a pesar de mostrar

umbrales normales o cercanos a la normalidad.

= Se recomienda realizar una evaluacion objetiva mediante reflejos acustico
estapediales, timpanometria y emisiones otoacusticas a todos los pacientes, ya
gue la correlacioén entre estos resultados brinda informacion de gran importancia

en la deteccion de diversas alteraciones auditivas.
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Si existe sospecha de una neuropatia auditiva y las emisiones otoacusticas,
estan ausentes, no se debe descartar esta posibilidad, sino que se recomienda

la evaluacion por medio de los microfonicos cocleares.

Debido a que no todas las ondas en espejo que se observan en el registro de
los microfénicos cocleares corresponden a este componente, se recomienda
realizar la evaluacion a diferentes intensidades y con distintas frecuencias, y Si
efectivamente corresponden a los MC, la latencia se mantendra constante, sin

importar la frecuencia o la intensidad de estimulacién.

Si el paciente manifiesta dificultad para la comprension en ambiente ruidoso,
pero la audiometria tonal y vocal coinciden, se recomienda realizar la
audiometria vocal con ruido, ya que, en etapas iniciales es posible que la

alteracion se evidencia Unicamente en presencia de ruido de fondo.

Incluir los factores de riesgo para la neuropatia auditiva en el tamizaje auditivo

neonatal universal.

Complementar el tamizaje auditivo neonatal, con un segundo tamizaje a los 6
meses de edad, que permita la valoracion de los reflejos acustico-estapediales

y de esta forma obtener informacion sobre el estado de la via auditiva.

Aplicar recomendaciones para las pruebas audiolégicas orientadas al
diagnéstico de la neuropatia auditiva, asi como las estrategias de verificacion de

resultados que se plantean en la guia de atencion.

A pesar de ser una patologia caracterizada por ser compleja desde el
diagnostico hasta el tratamiento, se recomienda hacer el mayor esfuerzo por
detectar estos casos, ya que muchas personas pueden presentar alteraciones
importantes en la comprensién, pero no llegan a conocer la razén. Ademas, el
diagnéstico de esta patologia, puede ser el primer indicio de cuadros clinicos

mas complejos como el Charcot-Marie-Tooth.
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Fomentar el trabajo interdisciplinario entre médicos otorrinolaringélogos,
audidlogas del Servicio de ORL para la deteccion y diagnostico de esta
patologia, ya que es un cuadro complejo, que requiere del conocimiento de
ambos profesionales para garantizar la deteccidon y manejo apropiado en cada

uno de estos casos.

Realizar estudios de imagen que permitan verificar el estado del nervio auditivo

y otras alteraciones.

Implementar las pruebas genéticas como parte de la evaluacidén en estos casos,

ya que los resultados podrian orientar y confirmar el sitio de la lesion.

Se recomienda que los casos de neuropatia auditiva sean identificados,

diagnosticados y (re) habilitados rapidamente.

En la poblacion infantil, referir lo antes posible a Terapia de Lenguaje, para que
se pueda desarrollar un cédigo comunicativo en los nifios, evitando problemas

comunicativos a futuro.

No adaptar los audifonos con umbrales electrofisiolégicos, lo recomendable es
esperar a que se puedan obtener umbrales conductuales, para evitar problemas

de sobreamplificacion.

Iniciar la rehabilitacién auditiva mediante la adaptacion de audifonos bilaterales,
tipo RIC o retroauriculares, tomando en cuenta las recomendaciones expuestas

en la presente guia.

Referir un dispositivo FM, como complemento al uso de audifonos, para mejorar
la relacion sefal-ruido y, por ende, la comprension del lenguaje en ambientes

ruidosos.

Recurrir a la implantacion coclear cuando ya se han utilizado las demas opciones

terapéuticas, y ninguna ha sido funcional.
Se recomienda no optar por el implante coclear como primera opcion
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terapéutica.

Si se decide realizar la cirugia de implante coclear, esta se debe realizar sin
importar el grado de pérdida auditiva que tenga la persona portadora de la

neuropatia auditiva.

Todas las personas diagnosticadas con neuropatia auditiva deben recibir un
seguimiento. El aspecto més importante a tratar es el manejo de expectativas,
esto porque se debe tener claridad de cuéales son los posibles escenarios a

enfrentar, y el proceso terapéutico que no siempre es sencillo.

Es importante brindar acompafiamiento a las personas diagnosticadas con esta
patologia y a su familia, facilitando informacién por escrito que sea accesible,

clara y confiable.

Se recomienda brindar toda la informacion necesaria sobre la patologia, el
cuadro clinico, los sintomas principales, las dificultades que puede enfrentar a
nivel de rehabilitacion y que para llevar a cabo el diagndstico audiolégico no se
puede realizar en un solo dia. Ademas, es importante que la informacién también
se brinde de forma escrita, para que puedan consultar el material en el momento

que sea necesario y asi tomar decisiones informadas.

6.2.2. A las personas con neuropatia auditiva y sus familias se recomienda:

Conocer las principales caracteristicas de esta patologia, el cuadro clinico, los
sintomas principales y las dificultades que puede enfrentar a nivel de

rehabilitacion.

Asimilar que el diagnostico y prondstico de esta patologia no se lleva a cabo en
un solo dia, sino que es un proceso largo y complejo, que implica paciencia y

compromiso.

Comprender que los resultados de la habilitacion o rehabilitacion auditiva en

estos casos, es muy diferente al proceso en otras alteraciones auditivas.
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Entender que, sin importar la edad, todas las personas con neuropatia auditiva
requieren de terapia de lenguaje, que les permita potenciar el uso de la

informacion visual, para complementar la informacion auditiva que se recibe.

Funcionar como un apoyo para la persona diagnosticada con neuropatia
auditiva, debido a que el proceso de diagndstico y rehabilitacion podria ser dificil

para él/ella.

6.2.3. A las futuras investigaciones relacionadas con la neuropatia auditiva se

recomienda:

Caracterizar los perfiles audiométricos segun las diferentes etiologias de la

neuropatia auditiva.
Documentar los patrones de la electrococleografia segun el sitio de la lesion.
Evaluar los resultados de la implantacion coclear segun el sitio de la lesion.

Validar la funcionalidad de la guia de atencion propuesta, para la deteccion y
diagndstico de la neuropatia auditiva.

Investigar sobre los resultados de la adaptacion protésica en los diferentes tipos
de neuropatia auditiva, aplicando las estrategias de adaptacion propuestas en la

presente investigacion.

Evaluar los resultados de los potenciales evocados auditivos de latencia larga

como un predictor del beneficio de las prétesis auditivas en esta poblacion.

6.2.4. A la carrera de Audiologia se recomienda:

Fomentar la importancia de la deteccion de las sefiales de alerta que pueden
sugerir la posibilidad de una neuropatia auditiva en recién nacidos, infantes,

nifios en edad escolar y adultos.

Fortalecer el analisis de este cuadro clinico complejo, y la correlaciéon de los
resultados de las diversas pruebas audiolégicas en funciéon de la neuropatia
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auditiva.

Resaltar la importancia de la evaluacion de comportamiento, ya que nunca

podria ser sustituida por las pruebas electrofisiologicas.

Fortalecer las estrategias de seguimiento, acompafamiento y educacion a las

personas con diversas alteraciones audioldgicas y a sus familias.
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ANEXOS

Anexo 1. Ficha comparativa de protocolos internacionales sobre el manejo de las

neuropatias auditivas.

(N° ) Nombre del protocolo:

Pais: Poblacion:

Autores: Institucion:

Manifestaciones clinicas:

Pruebas:

Secuencia de las pruebas:

Otras manifestaciones clinicas:

Valores diagndsticos:

Prueba Parametros de adquisicién

Resultado

Tratamientos:

Seguimiento:

Referencias a otras especialidades:

Fuente: Elaboracion propia (2019)
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Anexo 2. Entrevista sobre el proceso diagndéstico y terapéutico de la neuropatia auditiva en

el Servicio de ORL del Hospital México

ENTREVISTA DIRIGIDA A LOS MEDICOS OTORRINOLARINGOLOGOS

Objetivo: Caracterizar el proceso de diagnéstico utilizado por los especialistas de
otorrinolaringologia del Hospital México para pacientes con alteraciones auditivas con

sospecha de neuropatia auditiva.

Preguntas

1. ¢Cudles son los principales signos y sintomas del usuario que en su experiencia
profesional le permiten identificar neuropatias auditivas?

2. ¢Cual ha sido la queja principal de los usuarios en esos casos?

3. ¢Qué pruebas pueden correlacionarse para llegar al diagnéstico de este padecimiento?

4. ¢Cudl es el diagnostico diferencial entre una neuropatia auditiva y otras alteraciones
auditivas?

5. Una vez realizado el diagnostico ¢ Cudl es el tratamiento empleado en estos pacientes?

7. ¢Se refieren estos pacientes a otras especialidades? De ser asi, ¢A cuales y por qué?
8. ¢Qué recomendaciones daria para mejorar el manejo de los pacientes con neuropatia

auditiva en el Servicio de Otorrinolaringologia Hospital México?

6. ¢Se les da seguimiento a los pacientes luego de ser diagnosticados? ¢ Qué seguimiento?

Fuente: Elaboracién propia (2019)
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Anexo 3. Entrevista sobre el proceso diagndstico y terapéutico de la neuropatia auditiva en

el Servicio de ORL del Hospital México.

ENTREVISTA DIRIGIDA A LAS AUDIOLOGAS

Objetivo: Caracterizar el proceso de diagnéstico utilizado por los especialistas de
otorrinolaringologia del Hospital México para pacientes con alteraciones auditivas con

sospecha de neuropatia auditiva.

Preguntas

1. ¢Cudl ha sido la queja principal de los usuarios en esos casos?

2. Segun su experiencia ¢qué pruebas se utilizan en el hospital para llegar al
diagnostico de una neuropatia auditiva?

3. Una vez realizadas las pruebas ¢ Como se correlacionan?

4. Ante una sospecha de neuropatia auditiva, ¢como se procede?

5. ¢Cbémo es el trabajo multidisciplinario entre los médicos y las audidlogas para
llegar al diagndstico de neuropatia auditiva?

6. ¢Qué recomendaciones daria para mejorar el manejo de los pacientes con

neuropatia auditiva en el Hospital México?

Fuente: Elaboracion propia (2019)
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Anexo 4. Cuestionario sobre técnicas utilizadas para el diagndéstico de la neuropatia

auditiva en el Servicio de ORL del Hospital México.

CUESTIONARIO DIRIGIDO A LOS MEDICOS OTORRINOLARINGOLOGOS

Este cuestionario requiere ser contestado segun la experiencia o conocimiento tedrico sobre el manejo de la neuropatia
auditiva, con la finalidad de caracterizar el proceso de identificacion, diagndstico, tratamiento y seguimiento de dicha patologia
a nivel del Servicio.

1.  ¢Haconocido algln caso de neuropatia auditiva? 2. ¢En qué poblacion?
O Nifios
O Adultos

O Adultos Mayores

O s
O o

3. ¢Qué manifestaciones clinicas han presentado los 4. ¢De las pruebas auditivas disponibles en el Servicio de
usuarios con sospecha de neuropatia auditiva, ORL, ¢cudles considera Utiles para el diagnéstico de las
atendidos en el Servicio de ORL? neuropatias auditivas?

O Hipoacusia neurosensorial de cualquier grado O Potenciales evocados auditivos de tallo cerebral
(PEATC)

Hipoacusia mixta de cualquier grado
O Potenciales evocados auditivos de latencia media
Discriminacion auditiva muy alterada (PEALM)

Potenciales evocados auditivos de latencia larga
(PEALL)

Dificultad para localizar sonidos

Poca tolerancia a los sonidos de alta intensidad
Audiometria vocal
Tinnitus
Audiometria de tonos puros

Acufenometria
Bajo rendimiento con prétesis auditivas
Timpanometria
Presencia de emisiones otoacusticas y
microfénicos cocleares Reflejos acustico-estapediales (RAE)
Ausencia o alteracion de potenciales auditivos de Emisiones otoacusticas (EOA)
tallo cerebral
Electrococleografia (ECochG)
Mareos
Audiometria vocal con ruido de fondo

(@)
(@)
(@)
(@)
(@)
O Ennifios, un retraso en el desarrollo del lenguaje
(@)
(@)
(@)
(@)
(@)

Otra (s): ¢Cuél (es)?

0O000O0O0O0OO0OO0OO0O0 O

Otra (s): ¢Cuél (es)?
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5. ¢Cudles han sido los resultados que ha obtenido en 6. ¢Cuadl considera la prueba electrofisiolégica que tiene
la evaluacion auditiva de estos usuarios? mayor relevancia para determinar la localizacion

anatémica de una neuropatia auditiva?
O Umbrales tonales coinciden con audiometria vocal
O Potenciales evocados auditivos de tallo cerebral
O Umbrales tonales no coinciden con audiometria (PEATC)

vocal

Emisiones otoacusticas (EOA)
O Emisiones otoacusticas (EOA) ausentes

Electrococleografia (ECochG)
Emisiones otoacusticas (EOA) presentes

00O

Reflejos acustico-estapediales (RAE
Potenciales evocados auditivos de tallo cerebral

(PEATC) presentes

(PEATC) ausentes/gravemente alterados

O Potenciales evocados auditivos de tallo cerebral
7. ¢Considera usted que conocer lalocalizacion

Reflejos acustico-estapediales (RAE) ausentes o

anatémica de la neuropatia auditiva permite determinar
alterados

el tratamiento mas conveniente para los pacientes?
O si
O No

O Reflejos acustico-estapediales (RAE) presentes
O Timpanometria normal
O Timpanometria alterada

O Otra (s): ¢Cuél (es)?

8. En su experiencia, ¢cuales tratamientos han 9. ¢Harecibido en su consulta algun caso con sospecha
aportado beneficio a los usuarios de neuropatia de neuropatia auditiva, referido por otra especialidad?
auditiva?

O Si ¢Cudl

(es)?

ONo

Implante coclear

Sistemas FM (frecuencia modulada)
Terapia Auditivo Verbal

Terapia de lenguaje

Audifonos con modificaciones en la
programacion 9. ¢Hatenido en su consulta algin caso con sospecha de
neuropatia auditiva, que haya sido necesario referir a otra

Lengua de sefias -
9 especialidad?

Labiolectura

O Si ¢Cual (es)?

Sistemas de vibracion 6sea

0O00O0 OOOOO

Otra (s): ¢ Cudl (es)? O No

Fuente: Elaboracion propia (2019).
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Anexo 5. Cuestionario sobre técnicas utilizadas para el diagnéstico de la neuropatia

auditiva en el Servicio de ORL del Hospital México.

CUESTIONARIO DIRIGIDO A LAS AUDIOLOGAS

a nivel del Servicio.

Este cuestionario requiere ser contestado segun la experiencia o conocimiento teérico sobre el manejo de la neuropatia

auditiva, con la finalidad de caracterizar el proceso de identificacion, diagnéstico, tratamiento y seguimiento de dicha patologia

usuarios con sospecha de neuropatia auditiva,

atendidos en el Servicio de ORL?

(0

Hipoacusia neurosensorial de cualquier grado

Hipoacusia mixta de cualquier grado

Discriminacion auditiva muy alterada

Dificultad para localizar sonidos

Tinnitus

Bajo rendimiento con prétesis auditivas

O 0OO0O0O0OOOODO

Presencia de emisiones otoacusticas y

microfénicos cocleares

(0

tallo cerebral
O Mareos

O Otra (s): ¢Cual (es)?

Poca tolerancia a los sonidos de alta intensidad

En nifios, un retraso en el desarrollo del lenguaje

Ausencia o alteracion de potenciales auditivos de

1. ¢Haconocido algun caso de neuropatia auditiva? 2. ¢En qué poblacion?
O Si O Nifios
O No O Adultos
O Adultos Mayores
3. ¢ Qué manifestaciones clinicas han presentado los 4. ¢De las pruebas auditivas disponibles en el Servicio de

ORL, ¢cudles considera Utiles para el diagnéstico de las

neuropatias auditivas?

O Potenciales evocados auditivos de tallo cerebral
(PEATC)

Potenciales evocados auditivos de latencia media
(PEALM)

Potenciales evocados auditivos de latencia larga
(PEALL)

Audiometria vocal

Audiometria de tonos puros
Acufenometria

Timpanometria

Reflejos acustico-estapediales (RAE)
Emisiones otoacusticas (EOA)
Electrococleografia (ECochG)

Audiometria vocal con ruido de fondo

0O O0OO0OO0OO0OOOOO O O

Otra (s): ¢Cuél (es)?

168




5. ¢Cudles han sido los resultados que ha obtenido en 6. ¢Cuadl considera la prueba electrofisioldgica que tiene
la evaluacion auditiva de estos usuarios? mayor relevancia para determinar la localizacion

anatémica de una neuropatia auditiva?
O Umbrales tonales coinciden con audiometria vocal

O Potenciales evocados auditivos de tallo cerebral
O Umbrales tonales no coinciden con audiometria (PEATC)

vocal

O Emisiones otoacusticas (EOA)
Emisiones otoacusticas (EOA) ausentes

o)

Electrococleografia (ECochG)
Emisiones otoacusticas (EOA) presentes

O Reflejos acustico-estapediales (RAE
Potenciales evocados auditivos de tallo cerebral

(PEATC) presentes

Potenciales evocados auditivos de tallo cerebral 7. ¢Considera usted que conocer lalocalizacion
(PEATC) ausentes/gravemente alterados anatémica de la neuropatia auditiva permite determinar
el tratamiento mas conveniente para los pacientes?

O O O0OO0OO

Reflejos acustico-estapediales (RAE) ausentes o
alterados O Si

O Reflejos acUstico-estapediales (RAE) presentes O No
O Timpanometria normal
O Timpanometria alterada

O Otra (s): ¢Cual (es)?

8. En su experiencia, ¢cuales tratamientos han
aportado beneficio a los usuarios de neuropatia
auditiva?

O Implante coclear

Sistemas FM (frecuencia modulada)
Terapia Auditivo Verbal

Terapia de lenguaje

Audifonos con maodificaciones en la

O 00O

programacion

Lengua de sefias

Labiolectura

Sistemas de vibracion 6sea

O 00O

Otra (s): ¢Cuél (es)?

Fuente: Elaboracion propia (2019).
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Anexo 6. Criterio técnico de investigacion-CENDEISSS

CAJA COSTARRICENSE DE SEGURO SOCIAL
Centro de Desarrollo Estratégico e Informacién
en Salud y Seguridad Social (CENDEISSS)

Area de Bioética

Teléfono: 2519-3044/ Fax 2220-1560

27 de setiembre del 2019
CENDEISSS-AB-7966-2019

Seforitas

Katherine Melissa Aguilar Orozco
Maria Natalia Molina Rodriguez
Estudiante de Audiologia

UCR

ASUNTO: CRITERIO TECNICO INVESTIGACION: “Propuesta de guia de atenciéon para el manejo
diagnéstico y terapéutico de la neuropatia auditiva en el Servicio de Otorrinolaringologia del Hospital
México de la Caja Costarricense de Seguro Social, San José, Costa Rica, durante el periodo de octubre
2019 y abril 2020

Estimadas sefioritas:
Reciban un cordial saludo.

De acuerdo con su solicitud, se ha realizado un andlisis del anteproyecto de tesis para optar al grado de
licenciatura en audiologia. En el siguiente texto extraido del documento facilitado, se detalla la pregunta de
investigacion, asi como los objetivos tanto general como especificos que describen de forma breve lo que se
pretende estudiar:

“...la investigacion busca elaborar una propuesta de guia de atencion que estructure el proceso
diagndstico y terapéutico recomendado, para las personas con neuropatia auditiva en Costa Rica,
basado en criterios de validez internacional. Ademas, se busca resolver la siguiente interrogante ;cémo
se realiza el abordaje diagndstico y terapéutico de la neuropatia auditiva en el Servicio de ORL del
Hospital México?”

e Objetivo General
o Describir el proceso de diagnostico, tratamiento y seguimiento de la neuropatia auditiva en el
Servicio de Otorrinolaringologia del Hospital México de la Caja Costarricense del Seguro Social,
San José, durante el periodo de octubre 2019 y abril 2020.

e Objetivos Especificos

o Caracterizar el proceso de diagndstico utilizado por el personal del servicio de
Oftorrinolaringologia del Hospital México, para personas con alteraciones auditivas con sospecha
de neuropatia auditiva.

o Determinar los criterios técnicos utilizados por el personal del servicio de Otorrinolaringologia del
Hospital México para la eleccion de las diferentes modalidades terapéuticas y el seguimiento de
las personas con neuropatia auditiva.

o Formular una propuesta de guia de atenciéon que incluya los lineamientos para un proceso
diagndstico y terapéutico de la neuropatia auditiva basado en la evidencia documental y en la
informacién brindada por el personal del servicio de Otorrinolaringologia.
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CAJA COSTARRICENSE DE SEGURO SOCIAL
Centro de Desarrollo Estratégico e Informacién
en Salud y Seguridad Social (CENDEISSS)

Area de Bioética

Teléfono: 2519-3044/ Fax 2220-1560

Luego de revisar el documento, analizando objetivos y variables del estudio, se evidencia que dicho proyecto
tiene como objeto proponer un plan de mejora continua y una propuesta de guia de atencién para el manejo
diagnostico y terapéutico de la neuropatia auditiva, el cual no califica dentro de la definicién de “Investigacion
Biomédica” propuesta en la Ley Reguladora de Investigaciéon Biomédica, No. 9234.

Por tanto, es criterio de esta instancia, que la presente investigacion no requiere ser aprobada por un comité ético
cientifico para efectuarse, por lo que el Area de Bioética no tiene ningdn inconveniente en que la presente
investigacion se desarrolle.

Ahora bien, si bien recibimos la autorizacion emitida por la Jefatura de ORL, suscrita por el Dr. Eladio Valverde,
del Hospital México, no podemos omitir recordarle respetar las directrices institucionales establecidas en las
circulares GM-AUDB-7355-2018 y la GM-AUDB-7825-2018 emitidas por la Gerencia Médica, donde se giran
instrucciones para regular el acceso a la informacién institucional y se indica que en casos donde se vayan a
realizar proyectos de tesis de graduacion que incluyan informacion de la CCSS, en la Unidad donde se va a llevar
a cabo, el Jefe debe nombrar un personero quien sera el encargado de brindar la informacién solicitada y cumplir
con los requisitos que ahi se mencionan.

Finaimente, se debe tomar en consideracion que, en caso de realizarse alguna publicacién de resultados, es
importante que dentro del documento se establezca la relacion de pertenencia del Servicio de ORL, el Hospital
México y la Caja Costarricense de Seguro Social; asi como la necesidad de solicitar autorizacion para publicacion
a la Direccion Ejecutiva del CENDEISSS a través de la Subarea de Bioética en Investigacion.

Sin mas por el momento les deseamos muchos éxitos en su carrera profesional,

Cordialmente,

MARIANELA Firmado digitalmente por

MARIANELA SANCHEZ

SANCHEZ ROJAS (FIRMA)
Fecha: 2019.09.27 08:10:02

ROJAS (FIRMA) o500

Dra. Marianela Sanchez Rojas
Subarea Bioética en Investigacion
CENDEISSS

C/C: Dra. Sandra Rodriguez Ocampo, Jefe Area de Bioética, CENDEISSS. CCSS
Dr. Eladio Valverde Villalobos, Jefe de Servicio y tutor institucional, Hospital México, CCSS.
Archivo
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Anexo 7. Propuesta de guia de atencion para el manejo diagndstico y terapéutico de la
neuropatia auditiva en el Servicio de Otorrinolaringologia del Hospital México de la Caja
Costarricense de Seguro Social
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PRESENTACION

La neuropatia auditiva es un trastorno provocado por la transmisién anormal
de los impulsos nerviosos que van desde el oido interno hasta el tallo cerebral
(Northern y Downs, 2014). Esta alteracion provoca una pérdida auditiva de tipo
neurosensorial, pero con una grave alteracion en la comprension del lenguaje. Se
caracteriza por presentar un cuadro clinico complejo y variable, que puede cambiar
de una persona a otra o en la misma persona a través del tiempo. La complejidad
del cuadro clinico, implica la necesidad de una evaluacion audiologica integral y

completa, para llevar a cabo un diagndstico oportuno.

Los principales sintomas asociados a esta patologia se presentan a nivel
comunicativo. Esto debido a que la disincronia en la transmisién de los impulsos
nerviosos, conlleva a una defectuosa percepcion del habla tanto en nifios como en
adultos. Segun Rance et al. (2012), las personas que sufren de este desorden
refieren que “pueden escuchar, pero no logran entender el mensaje”, ya que la sefal
se amplifica y se escucha, pero la disincronia en el nervio auditivo hace que las

sefales del lenguaje se perciban de una forma distorsionada (Zeng et al., 1999).

Las limitaciones mas significativas corresponden a las deficiencias en la
discriminacion auditiva, localizacion de la fuente sonora, comprension en ambiente
ruidoso y alteraciones en el proceso de adquisicidn del lenguaje en nifios en la etapa
prelingual (Neault, 2013). Estas dificultades generan un gran impacto a nivel
funcional, psicoldgico y social. Algunas de estas consecuencias podrian mejorar al
realizar un diagnostico temprano de la enfermedad y brindando un tratamiento y

seguimiento apropiados.

Debido a la complejidad del cuadro clinico, no existe un tratamiento
generalizado para el manejo de las personas con esta patologia. Existen diversas
opciones terapéuticas, por lo que cada una de estas debe ser elegida de forma
personalizada, segun las caracteristicas y necesidades de cada caso (Hood, 2015).
Esto también refuerza la necesidad de brindar un seguimiento oportuno y enfocado

en los posibles cambios en el comportamiento de la patologia.



Segun Gokdogan et al. (2016), es necesario realizar una evaluacion
audiolégica integral para brindar un diagndstico adecuado a personas con sospecha
de neuropatia auditiva. Para cumplir con este propdsito, se considera necesario la
creacion de una propuesta de guia de atencion para el manejo de la neuropatia
auditiva, que abarque todo el proceso de diagnostico, tratamiento y seguimiento de
estas personas.

ALCANCES

La presente guia de atencidén para el manejo de la neuropatia auditiva, se
dirige a profesionales en Audiologia y Otorrinolaringologia del Servicio de
Otorrinolaringologia del Hospital México. Asimismo, sugiere algunas
recomendaciones para el Programa Nacional de Implantes Cocleares de Costa Rica

y para el Programa de Tamizaje Auditivo Neonatal Universal.

Esta guia también podria resultar de mucha relevancia para personal médico
de otras especialidades que deban abordar a personas con neuropatia auditiva,
tanto del sector publico como privado, asi como para profesionales en Terapia de
Lenguaje y otras areas afines que se puedan ver beneficiadas con esta propuesta.
El fin es proponer una opcién, que ayude a mejorar y facilitar el proceso de

diagnéstico, el tratamiento y seguimiento que se les brinda a estas personas.

OBJETIVO DE LA GUIA

La guia de atencidn tiene como objetivo definir una estrategia para el manejo
de la neuropatia auditiva, que incluya recomendaciones para el proceso de
deteccién, diagndstico, tratamiento y seguimiento de la neuropatia auditiva en el
Servicio de ORL del Hospital México. Todas estas recomendaciones de realizan con
base en criterios de validez internacional obtenidos a través de la consulta y revision
de protocolos y guias de atencion internacionales para el abordaje de esta

patologia.



LISTA DE ABREVIATURAS Y SIGLAS

Abreviatura/sigla Significado

ADOA
ATL
AROA
AV
AVR
CCE
CClI
CMT
dB

dB HL
dB SPL
dB SL
ECochG
EOA
EOA-PD
EOA-T
HC
HNS
Hz

kHZ
LHON
MC
MPZ
ms

N/A

Sindrome de atrofia 6ptica autosémica dominante
Audiometria tonal liminar

Sindrome de atrofia Optica autosémica recesiva
Audiometria vocal

Audiometria vocal con ruido

Células ciliadas externas

Células ciliadas internas

Charcot-Marie-Tooth

Decibeles

Hearing Level Decibel

Sound Pressure Level Decibel

Sensory Level Decibel

Electrococleografia

Emisiones otoacusticas

Emisiones Otoacusticas por Producto de Distorsion
Emisiones Otoacusticas Transientes

Hipoacusia conductiva

Hipoacusia neurosensorial

Hertz

Kiloheartz

Neuropatia Optica hereditaria de Leber
Microfénicos cocleares

Gen que codifica para la proteina de la mielina 0
Milisegundos

Neuropatia auditiva
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NA
ORL
OTOF
PA
PEAA
PEAee
PEALL
PEALM
PEATC
PMP22
PS
RAE
RIC
RMO
TAC
TANU
TIMP
TORCHS

TPAC
UCIN

Nervio auditivo

Otorrinolaringologia

Gen que codifica para la proteina otoferlina
Potencial de accion

Potenciales Evocados Auditivos Automatizados
Potenciales Evocados Auditivos de Estado Estable
Potenciales Evocados Auditivos de Latencia Larga
Potenciales Evocados Auditivos de Latencia Media
Potenciales Evocados Auditivos de Tallo Cerebral
Gen que codifica para la proteina de la mielina periférica 22
Potencial de sumacion

Reflejos acustico-estapediales

Receptor in the Canal

Reflejo Medial Olivocolear

Tomografia axial computarizada

Tamizaje auditivo neonatal auditivo
Timpanometria

Grupo de enfermedades infecciosas: toxoplasmosis, rubeola,

citomagalovirus, herpes simple vy sifilis
Trastorno del Procesamiento Auditivo Central

Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales
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SECCION 1. CARACTERISTICAS GENERALES DE LA NEUROPATIA
AUDITIVA

La neuropatia auditiva es una alteracion caracterizada por un funcionamiento
anormal del nervio auditivo, en presencia de células ciliadas externas funcionales.
De manera que, los mecanismos de la amplificacion sonora que se llevan a cabo en
el oido interno generalmente funcionan con normalidad. Por lo tanto, la sefal se
amplifica y se escucha, pero la disincronia en el nervio auditivo, hace que las
sefales del lenguaje se perciban de una forma distorsionada, limitando la

comprension del mensaje auditivo (Zeng et al., 1999; Starr et al., 2010).

1.1. Prevalencia

La prevalencia de la neuropatia auditiva, es una cifra que ha sido dificil de
determinar, debido a que algunas caracteristicas propias de esta patologia
(heterogeneidad del cuadro clinico, edad de aparicion, diversas etiologias, entre
otras) han limitado la posibilidad de realizar estudios a gran escala. En literatura
actual, la prevalencia de esta alteracidon oscila entre un 0,26% y un 11% (Cafiete,
2009; Rodriguez et al., 2007; Tapia y Lirola, 2013; Yuvaraj y Jayaram 2016).

A partir de estos datos, es posible determinar que la neuropatia no es una
alteracién inusual, ya que representa un porcentaje significativo de las hipoacusias
de tipo neurosensorial. Ademas, se estima que, con la evolucién en cuanto a
estrategias de diagndstico en esta patologia, la identificacién de nuevos casos de

neuropatias auditivas aumentara.

1.2. Sintomatologia

La sintomatologia asociada a la neuropatia auditiva, se caracteriza por las
importantes limitaciones que se generan a nivel comunicativo (Zeng et al., 1999).
La interrupcidn en la sincronia normal del nervio acustico, origina un grave
compromiso de las habilidades auditivas y de comunicacion, tanto en poblacion

adulta como infantil.
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Las principales manifestaciones corresponden a la capacidad conservada
para detectar sonidos, pero al recibir una sefal auditiva distorsionada y con
espacios borrosos entre sonidos, no logran comprender el mensaje (Neault, 2013).
Por lo tanto, manifiestan una deficiente percepcion del habla y cuando hay presencia
de ruido de fondo, las dificultades aumentan significativamente. En poblacion
infantil, las consecuencias son aun mayores, ya que estas dificultades repercuten
negativamente en el proceso de adquisicion del lenguaje. Ademas, en esta
poblacién los sintomas pueden variar de un individuo a otro y hasta fluctuar en la

misma persona a través del tiempo.

1.3. Déficits perceptivos

Segun Santarelli y Arslan (2015), en una céclea sana, existe una dinamica
rapida de activacion tanto de la membrana postsinaptica, como de las fibras
nerviosas auditivas, lo que permite una transmision de la sefial muy precisa. La
interrupcion de cualquiera de estos mecanismos, afecta la precision de la
codificacion temporal de las sefiales acusticas. Los principales déficits perceptivos
asociados a la neuropatia auditiva son el procesamiento temporal, la localizacion de
la fuente sonora, la percepcién del lenguaje y el procesamiento del lenguaje en

ruido.

1.4. Consecuencias funcionales de la neuropatia auditiva

Rance y Starr (2015) mencionan que los déficits funcionales que se
presentan en esta patologia son muy significativos y por lo general, tienden a
provocar estrés y a alterar la funcion cognitiva en situaciones cotidianas, que, para
las personas con audicion normal, no implican un mayor esfuerzo. Hayes y Sininger
(2008), afirman que, a pesar de presentar umbrales de deteccion relativamente
buenos, estos pacientes pueden ser funcionalmente sordos. Algunos autores

mencionan consecuencias en diferentes areas.

13



A nivel personal, es posible que los pacientes experimenten situaciones de
estrés, frustracion y ansiedad, al sentirse incapaces de comprender el lenguaje.
Ademas, cuando las condiciones dificultan que la persona se apoye en la
informacion visual, la frustracion puede aumentar. Poco a poco las relaciones
interpersonales también se ven afectadas, ya que, no lograr comunicarse de forma
eficiente en situaciones cotidianas o con varias personas hablando al mismo tiempo,
causa frustracion y aislamiento, asi como alteraciones emocionales y psicologicas

(Rance y Starr, 2015; Orasmas, s.f.).

Por otro lado, esta patologia también tiene importantes implicaciones a nivel
laboral, ya que la incapacidad de reconocer el lenguaje en ambientes ruidosos,
puede ocasionar que las advertencias o alertas sobre un peligro inminente no sean
comprendidas, lo cual resulta en un gran riesgo para el trabajador (Dias et al., 2012).
Bajo este mismo principio, la dificultad para localizar la fuente sonora y comprender
el lenguaje en ambiente ruidoso, puede ocasionar otros tipos de accidentes.

1.5. Sitio de la lesion

Las lesiones que dan origen a la neuropatia auditiva se clasifican en
presinapticas y postsinapticas, segun las estructuras implicadas y los mecanismos
de alteracion. En la figura 1, se muestra los posibles sitios de la lesién pre y

postsinapticos:

Lesion presinaptica: sinapsis entre terminaciones nerviosas y células ciliadas internas

Lesion presinaptica: células ciliadas internas

Lesion postsinaptica: dendritas del nervio
auditivo

Lesion postsinaptica: células del ganglio auditivo

Lesioén postsinaptica: axones del nervio auditivo

Figura 1. Sitios de la lesion pre y postsinapticos asociados con neuropatia auditiva.
Fuente: Rance y Starr (2015, p.3145).
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1.5.1. Neuropatias presinapticas:

La lesion que da origen a una neuropatia auditiva de tipo presinaptico se
puede localizar en dos regiones: las células ciliadas internas o en la sinapsis entre
las células ciliadas internas y el nervio auditivo. El cuadro 1 muestra los mecanismos

de alteracién en ambos casos.

Cuadro 1. Posibles sitios de la lesion en las neuropatias auditivas presinapticas

Localizacion Mecanismo de alteraciéon

Células ciliadas = La disfuncién de estas células implica la reduccién de la actividad

internas nerviosa de la via auditiva aferente.

Sinapsis delas = Alteracion el proceso de liberacién del glutamato, un

CCl y nervio neurotransmisor indispensable para la sinapsis entre las células

auditivo ciliadas internas y el nervio auditivo.

Fuente: Elaboracién propia con base en Tapia y Lirola (2013) y Shearerm y Hansen
(2019).

1.5.2. Neuropatias postsinapticas

La lesién que da origen a una neuropatia auditiva de tipo postsinaptico se
puede localizar en cuatro regiones: terminaciones dendriticas, axones, ganglio
espiral auditivo y en la mielina del nervio auditivo. Ademas, segun la distancia entre
el sitio de la lesion y el tallo cerebral es posible clasificar las neuropatias auditivas
postsinapticas en dos categorias: las proximales (las mas cercanas al tallo cerebral),
y las distales (las mas alejadas del tallo cerebral, que se localizan cerca de las
terminaciones nerviosas Y la sinapsis del nervio auditivo). El cuadro 2 muestra los

tipos de neuropatia auditiva postsinaptica.
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Cuadro 2. Localizacion y mecanismos de alteracion de las neuropatias postsinapticas

Localizacion

Tipo

Mecanismo de alteracion

Terminaciones Distal

dendriticas

Neuropatias

axonales

Desérdenes
del ganglio
espiral

auditivo

Desoérdenes

de la mielina

Proximal

Proximal

Proximal

Las terminaciones nerviosas dendriticas del ganglio
espiral son el inicio de la regidén postsinaptica.

En esta region se localizan los receptores de glutamato.
Este desorden, provoca a una alteracion en estos
receptores y en consecuencia se altera la sinapsis entre

las células ciliadas internas y el nervio auditivo.

Se debe a una reduccion en el numero de fibras
nerviosas auditivas activas del nervio auditivo.
Causa una alteracion de la actividad neuronal entre el

nervio auditivo y el tallo cerebral.

El ganglio auditivo se compone de dos tipos de neuronas:
Las de tipo | se conectan con las células ciliadas internas.
Las de tipo Il, se conectan a las células ciliadas externas.
Ambos tipos tienen axones centrales que transmiten

mensajes al ndcleo coclear.

Corresponde a una atenuacion de las descargas
sincronicas neurales debido a la desmielinizacion,

causando disincronia.

Fuente: Elaboracion propia con base en Hall y Swanepoel (2010) y Rance y Starr (2015).
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1.6. Caracteristicas de la evaluacion audioldgica

Las pruebas audiolégicas permiten evaluar los procesos cocleares

relacionados con la actividad mecanica de las células ciliadas externas, de la

funcion neural periférica del VIII par craneal y el tallo cerebral (Hood, 2015). En los

siguientes cuadros se muestran los resultados esperados en las pruebas auditivas,

segun las estructuras que evaluan.

1.6.1. Células ciliadas externas

Cuadro 3. Resultados esperados en la evaluacién mediante EOA y MC en la neuropatia

auditiva

Prueba Resultados en neuropatia auditiva

Emisiones = Muestran respuestas normales y robustas 0 muy cercanas a la
otoacusticas normalidad.

Se caracterizan por ser muy sensibles a las alteraciones de oido
medio y cualquier alteracién de oido medio (aunque sea leve), puede
ser suficiente para reducir la amplitud o impedir que sean registrables.
Con el paso del tiempo o con el uso de audifonos, la amplitud de las

respuestas puede disminuir.

Microfénicos

cocleares

Los microfénicos cocleares pueden tener una amplitud aumentada,
pero siempre van a estar presentes.

Se recomienda evaluarlos aln en ausencia de respuestas de EOA.

Fuente: Elaboracién propia con base en Hood (2015), Feirn, Sutton, Parker, Sirimanna y
Lightfoot (2013), Declau, 2013; Rance y Starr (2015).
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1.6.2. Funcion neural

Cuadro 4. Resultados esperados en la evaluacion mediante RAE, PEATC, PEAee y

ECochG en la neuropatia auditiva

Prueba Resultados en neuropatia auditiva
Reflejos = Los reflejos estdn ausentes o0 elevados tanto ipsi como
acustico- contralaterales, aun en ausencia de alteraciones de oido medio.

estapediales

Potenciales = Los registros de las ondas se caracterizan por estar ausentes o muy
evocados alterados.
auditivos de = Los umbrales obtenidos a través de esta prueba arrojan resultados

tallo cerebral

muy deficientes en relaciébn con los umbrales auditivos del
audiograma tonal, de manera que no pueden utilizarse para predecir
los umbrales comportamentales en las neuropatias auditivas.

Los resultados de esta evaluacion, permiten orientar sobre el sitio
de la lesion de la neuropatia auditiva.

La ausencia o anormalidad de todos los componentes de los
PEATC incluyendo la onda I, sugiere que la porcién distal del VIl
par craneal esta afectada y cuando muestran registro de la onda I,

indica que la lesién se da a niveles superiores de la via auditiva.

Potenciales = No se recomienda realizar potenciales evocados auditivos de
evocados estado estable, ya que casos de neuropatia auditiva, se ha
auditivos de evidenciado sobre y sub-estimacion muy significativa en los

estado estable

registros.

ECochG

Se espera que las lesiones en las células ciliadas internas resulten
principalmente en anomalias en el potencial de sumacion (PS),
mientras que los trastornos que afectan las fibras nerviosas
auditivas y la sinapsis entre las células ciliadas internas y el VIII par

craneal, inducen cambios de potencial de accion (PA).

Fuente: Elaboracion propia con base en Gardner-Berry, Hou y Ching (2017), Hall y
Swanepoel (2010), Fernandez, Suéarez y Batista (2012) y Arce (2016) y Hood (2015).
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1.6.3. Evaluacion de comportamiento

Cuadro 5. Resultados esperados en la evaluacién de comportamiento de la neuropatia

auditiva

Pruebas

Resultados en la neuropatia auditiva

Audiometria

tonal

El grado puede ir desde la hormalidad hasta hipoacusias profundas.
Configuraciones planas (mayor porcentaje), ascendentes vy
descendentes (menor porcentaje).

Pueden presentar configuraciones inusuales, variadas, y sin un patron
determinado.

Predominantemente son bilaterales y simétricas, aunque también se
observan casos unilaterales.

Los umbrales tonales pueden mostrar fluctuaciones, mantenerse
estables, deteriorarse e incluso mejorar.

La hipoacusia se caracteriza por ser estable en la mayoria de casos y
puede ser progresiva en las neuropatias de origen hereditario.

Audiometria

vocal

La percepcién del lenguaje no muestra relacién con el audiograma
tonal.

El umbral de méxima discriminacién es muy bajo y no se relaciona con
la pérdida auditiva.

Las curvas de inteligibilidad son muy inferiores a las esperadas.

El porcentaje de discriminacion es muy inferior al esperado.

La persona indica que oyen la voz, pero no entiende.

Audiometria
vocal con

ruido

Al realizar la evaluacion en un ambiente ruidoso, los resultados
siempre evidencian una gran alteracion, que resulta en porcentajes
gue oscilan entre 0% y 30%.

Permite distinguir con facilidad la neuropatia auditiva, ya que en estas
condiciones los resultados son muy inferiores a los esperados en una

pérdida neurosensorial.

Fuente: Elaboracion propia con base en Lirola-Delgado (2014), Cafiete (2009), Arce (2016),
Hood (2015), Gokdogan et al. (2016), Georga vy Lightfoot (2019), Marrero y Cardenas
(2013), Leyton (2006).
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1.7. Etiologia

El origen de las neuropatias auditivas puede ser adquirido, hereditario e
idiopatico. Segun Arce (2016), se estima que las de origen adquirido representan
un 30%, las hereditarias un 40% vy las idiopaticas o de origen desconocido,
representan un 30%. Elcuadro 6 muestra las principales causas de origen adquirido

y los cuadros 45 y 46 las de origen genético.

Cuadro 6. Principales causas de la neuropatia auditiva de origen adquirido

Etiologias Origen Causas
Adquiridas Toxico » Quimioterapéuticos como el Cisplatino y a algunos
antibioticos.
Metabdlico = Hiperbilirrubinemia, Diabetes Mellitus, uremia,

alcoholismo, anoxia e hipotiroidismo.

Infeccioso = VIH, enfermedad de Lyme, paratoditis, sarampion vy
meningitis.

Autoinmune = Sarcoidosis, artritis reumatoide, sindrome de Ramsay-

Hunt y Guillain-Barré.

Factores La prematuridad extrema, el bajo peso al nacer, la
perinatales encefalopatia isquémica, la anoxia, la ventilacion artificial

y las dificultades respiratorias.

Fuente: Elaboracion propia con base en Arce (2016) y Georga y Lightfoot (2019).

1.7.1. Neuropatias hereditarias no sindromicas:

Las neuropatias auditivas no sindrémicas, se caracterizan por manifestar
Unicamente la deficiencia auditiva, sin ninguna otra alteracion clinica que coexista.
Tapia y Lirola (2013), afirman que la mayoria de las formas aisladas o no
sindromicas de neuropatia auditiva se asocian con neuropatias auditivas
presindpticas. Algunas causas genéticas de las neuropatias auditivas no

sindromicas clasificadas segun el tipo de herencia se muestran en el cuadro 7.

20



Cuadro 7. Causas genéticas de las neuropatias auditivas no sindromicas segun el tipo de

herencia
Herencia Trastorno  Genes Manifestaciones
Autos6micas AUNA DIAPH3 = Alteracion en la porcion distal del nervio
dominantes auditivo.
PCDH9 = Alteracibn en las uniones sinapticas
neuronales.
AutosOmicas DFNB9 OTOF = Alteracion en el proceso de liberacion de
recesivas neurotransmisores para la sinapsis entre
las CCl y el nervio auditivo.
DFNB59 PJVK * Interrupcion en las sefiales neuronales a
lo largo de la via auditiva.

GJB2 » Daifio en las CClI, en las sinapsis o en las
terminaciones dendriticas del nervio
auditivo.

Ligada al AUNX1 AIFM1 = Desmielinizacion y dafio axonal del nervio
cromosoma X auditivo.

Fuente: Elaboracién propia con base en Tapia y Lirola (2013), Manchaiah et al. (2010) y
Weizmann Institute of Science (2020).

1.7.2. Neuropatias hereditarias sindromicas:

A diferencia de la clasificacibn anterior, las neuropatias auditivas
sindromicas, son aquellas en las que la alteracion auditiva se acompafa de
manifestaciones clinicas en otros sistemas. Gutiérrez y Arenas (2012), afirman que,
en este tipo de neuropatias, las mutaciones genéticas se expresan en las células
nerviosas, por lo tanto, se relacionan con las pérdidas axonales y/o desmielinizaciéon
del nervio auditivo. Por lo tanto, corresponden a neuropatias auditivas
postsinapticas y cominmente se asocian con neuropatias periféricas y Opticas. El
cuadro 8 muestra las causas genéticas de la neuropatia sindromica, segun el tipo

de herencia.
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Cuadro 8. Causas genéticas de la neuropatia auditiva sindrémica segun el tipo de herencia

Tipo de Sindromes  Genes Manifestaciones

Herencia

Autosémicas CMT 1A PMP22 Trastornos en los nervios periféricos
dominantes CMT 1B MPZ motores y sensitivos, a causa de un

CMT 2E NEFL proceso de desmielinizacion.

ADOA OPA1 Pérdida de vision desde la infancia
acompafiada de hipoacusia usualmente
progresiva.

Autosémicas CMT 4D NDRG1 Trastornos en los nervios periféricos
recesivas motores y sensitivos, a causa de un
proceso de desmielinizacion.

AROA TMEM126A Atrofia Optica tipo 7 y neuropatia auditiva.

Ataxia de FXN Trastorno hereditario neurodegenerativo

Fredreich que causa un dafio progresivo en el
sistema nervioso.

Enfermedad PHYH Retinopatia pigmentaria, polineuropatia

de Refsum desmielinizante, ataxia e hipoacusia.

Ligada al CMT 1X GJB1 Polineuropatias sensitivo-motoras
cromosoma X periféricas.

Sindrome TIMMS8 Hipoacusia  severa, distonia, en

de Mohr— ocasiones neuropatia éptica y deterioro

Tranebjaerg mental.

Herencia LHON MT-ND4 Enfermedad mitocondrial
mitocondrial neurodegenerativa que afecta el nervio

Optico por una pérdida subita de la visién

en adultos jovenes portadores.

Fuente: Elaboracién propia con base en Tapia y Lirola (2013), Manchaiah et al. (2010) y

Sadun (2011).
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1.8. Diagndstico diferencial

Se recomienda realizar un diagnostico diferencial entre la neuropatia auditiva
y otras alteraciones como el dafio coclear, la agnosia auditiva, los trastornos del
procesamiento auditivo central, la hipoplasia o aplasia del nervio auditivo y los
tumores del angulo pontocerebeloso. Todas estas patologias, comparten ciertas
caracteristicas con la neuropatia auditiva, de manera que es de gran utilidad
conocer las principales diferencias entre cada una, para evitar confusiones en el
diagnoéstico. El cuadro 9 muestra una comparacion entre las principales

caracteristicas de la evaluacion en cada una de las alteraciones.
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Cuadro 9. Diagnéstico diferencial entre las neuropatias auditivas y otras alteraciones

Caracteristicas Dafio coclear Agnosia Trastorno del Hipoplasia/ Tumores del Neuropatia
auditiva procesamiento aplasia del angulo ponto auditiva
auditivo central | nervio auditivo cerebeloso
Sitio de la Coclea Corteza auditiva | Vias auditivas Nervio auditivo Angulo ponto CClI/ Nervio
lesion centrales cerebeloso auditivo
Audiometria Alterada Normal Normal Alterada Alterada Normal/ alterada
tonal
Audiometria Concuerda con No concuerda No concuerda No concuerda No concuerda No concuerda
vocal la audiometria con la con la con la con la con la
tonal audiometria audiometria audiometria audiometria audiometria
tonal tonal tonal tonal tonal
EOA Ausentes Presentes Presentes Presentes Presentes Presentes
PEATC Concuerdan con Normales Normales Ausentes/ Ausentes/ Ausentes/ muy
hipoacusia alterados alterados alterados
RAE Ausentes Presentes Presentes Ausentes Ausentes Ausentes
Pruebas de Normales Usualmente Normales Alteradas Alteradas Normales
imagen alteradas

Fuente: Elaboracion propia con base en Gutiérrez y Arenas (2012), Tapia y Lirola (2013) y Rance y Starr (2015).
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SECCION 2. RECOMENDACIONES PARA EL PROCESO DE DETECCION Y
DIAGNOSTICO DE LA NEUROPATIA AUDITIVA

A nivel audiologico, el término deteccion, corresponde al proceso que permite
diferenciar entre casos de audicion normal y de alteraciones auditivas. Este proceso
es de suma importancia, ya que, al identificar estos casos, es posible proceder con
el diagnostico, para confirmar o descartar la sospecha inicial. Hall y Swanepoel
(2010), indican que el proceso de diagndstico hace referencia al uso de métodos
cientificos y efectivos que permitan identificar de la forma mas precisa posible, la
causa o naturaleza de la alteracion auditiva. Ademas, el diagnéstico, es la base para
determinar las estrategias de rehabilitacion, tratamiento y seguimiento apropiadas

para cada caso.

El proceso de deteccidon en la neuropatia auditiva, permite diferenciar entre
personas con sospecha o probabilidad de presentar esta patologia y casos de
audicién normal y/o con otro tipo de alteraciones. Segun la literatura, la neuropatia
auditiva es una alteracidon multifactorial, compleja, con manifestaciones clinicas
heterogéneas y variables. Esto implica que muchos casos no se detecten y, en
consecuencia, no sean diagnosticados ni tratados oportunamente. Las estrategias
de deteccidén y diagnostico de la neuropatia auditiva que se propone en esta
investigacioén, tienen la finalidad de identificar la mayor cantidad de personas con
esta patologia; desde recién nacidos, nifios, adultos, hasta adultos mayores. Esto
con la finalidad de que una vez detectados los casos, se contintie con el proceso de
diagnéstico, para confirmar o descartar la sospecha inicial y para obtener de la
forma mas precisa posible, la causa, naturaleza y localizacion de la alteracion
auditiva. Esto con la finalidad de definir la estrategia de rehabilitacion mas apropiada

para cada caso.
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2.1. Factores de riesgo

En primer lugar, se recomienda la identificacion de factores de riesgo por
medio de la historia clinica. En nifios, es de gran importancia la busqueda de
antecedentes relacionados con complicaciones en el periodo pre, peri y postnatal.
Por ejemplo, complicaciones en el periodo prenatal, prematuridad extrema, bajo
peso al nacer, anoxia, hipoxia, sufrimiento fetal, permanencia en la unidad de
cuidados intensivos neonatales (UCI), necesidad de ventilacion artificial, dificultades
respiratorias, hiperbilirrubinemia y antecedentes familiares de hipoacusia.

En adultos, la basqueda de factores de riesgo se orienta a antecedentes
personales patologicos que por la naturaleza de la patologia o por los medicamentos
requeridos para tratarla, puedan ocasionar una neuropatia auditiva. Ademas, se
requiere identificar los antecedentes hereditarios de hipoacusia o de neuropatias
sensitivo motoras. Los cuadros 10 y 11, muestran dos instrumentos que tienen la
finalidad de facilitar la identificacion de factores de riesgo paras la neuropatia en

nifios y en adultos.
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Cuadro 10. Ficha de identificacion de factores de riesgo para la neuropatia auditiva

en nifos

Identificacion de factores de riesgo para neuropatia auditiva en nifios

Antecedentes prenatales
Infecciones prenatales de la madre (TORCHS) ( ) ¢ Cual?

Uso de antibiéticos durante el embarazo ( ) ¢ Cuél?

Toxicomanias (alcoholismo, tabaquismo, drogas) ¢ Cuél?

Complicaciones durante el embarazo ( ) ¢ Cuél (es)?

Antecedentes perinatales

Semanas gestacionales_ Pretérmino ( ) Término ( ) Postérmino ( )
Tipo de parto: Natural ( ) Cesarea ( ) Sufrimiento fetal ( )

Peso Talla APGAR 1’ APGAR 5
Hipoxia () Anoxia ()

Antecedentes postnatales

Medicamentos ototdxicos durante estancia en UCIN ¢ Cual (es)?

Ventilacién mecéanica ( ) ¢ Cuantos dias? Estancia en UCIN ( ) ¢ Cuantos dias?

Hiperbilirrubinemia ( ) ¢ Requirié exanguineotransfusion? Si( ) No ()
Otitis media ( ) Meningitis ( ) Uso de medicamentos ototdxicos ()

¢ Cual (es)?

Otros antecedentes

1° TANU: OD () Ol () 2°TANU: OD () OI( )3°TANU: OD( ) OI()
Antecedentes heredo-familiares

Historia familiar de hipoacusia ( ) Nexo:
Ataxia de Friedrich ( ) Charcot-Marie Tooth ( ) OTOF ( ) Enf. Resfum ()
Otro(s)

Fuente: Elaboracion propia, 2020.
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Cuadro 11. Ficha de identificacion de factores de riesgo para la neuropatia auditiva en

adultos

Identificacion de factores de riesgo para neuropatia auditiva en adultos

Antecedentes personales patoldgicos

Hiperbilirrubinemia ( ) Diabetes Mellitus ( ) Hipertensién ( ) Hipotiroidismo ( )
Enfermedad renal ( ) Parotiditis ( ) Sarampion ( ) Meningitis ( ) Cancer ()
Enfermedades neurodegenerativas ( ) Sarcoidosis ( ) Artritis reumatoide ( )
Alteraciones visuales ( ) Hipoacusia ( )

Otro(s)
Antecedentes heredo-familiares

Historia familiar de hipoacusia ( ) Nexo:
Ataxia de Friedrich ( ) Charcot-Marie Tooth ( ) OTOF ( ) Enf. Resfum ( )
Otra(s):

Fuente: Elaboracién propia, 2020.

2.2. Estrategias de diagnéstico y deteccion

El principio fundamental de la estrategia de deteccidn propuesta consiste en
adaptar el proceso de deteccion de la neuropatia auditiva, a diferentes grupos
poblacionales, ya que segun la edad en la que se presente la neuropatia auditiva,
varian considerablemente las manifestaciones clinicas, los sintomas principales, los
factores de riesgo, las limitaciones y consecuencias funcionales. Por esta razon, se
plantea una estrategia que unifique las caracteristicas de la patologia por grupos de
edad.

En recién nacidos e infantes (hasta los 5 afios), las principales caracteristicas
gue sugieren la posibilidad de una neuropatia auditiva son: cuando el tamizaje
auditivo neonatal con potenciales evocados automatizados refiere (resultados
alterados que requieren ser referidos a otros estudios audioldgicos), y cuando el
tamizaje auditivo mediante emisiones otoacusticas pasa (resultado dentro del rango
de normalidad y no requiere de otros estudios), pero con el tiempo los padres
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sospechan que el nifio tiene una pérdida auditiva, debido a que el desarrollo del
lenguaje y el comportamiento auditivo del nifio no concuerda con la edad. Se puede

presentar en nifios con o sin factores de riesgo.

En nifios en edad escolar las principales caracteristicas que sugieren la
posibilidad de una neuropatia auditiva son: un retraso en el desarrollo del lenguaje,
dificultades para la compresion en ambientes ruidosos o0 se sospecha de
alteraciones en el procesamiento auditivo. Otra posibilidad es cuando tienen
antecedentes de hipoacusia y pueden ser usuarios de audifonos, pero presentan un
desarrollo del lenguaje inferior a lo esperado segun la pérdida auditiva. Se puede

presentar en nifios con o sin factores de riesgo.

En adultos, las principales caracteristicas que sugieren la posibilidad de una
neuropatia auditiva son una gran dificultad para la comprension del lenguaje
(especialmente en ambiente ruidoso), con o sin antecedentes de hipoacusia. Otra
posibilidad es que los usuarios de audifonos presenten un mal rendimiento con las
prétesis auditivas y porcentajes de discriminacion inferiores a los esperados segun

la pérdida auditiva.

Con base en la edad y las principales manifestaciones clinicas que sugieren
la posibilidad de una neuropatia auditiva, se definen tres poblaciones: recién
nacidos e infantes, nifios en edad escolar y adultos. Para cada uno de estos grupos,
se plantean tres diferentes estrategias para la deteccion y el diagnéstico. En el
cuadro 12 se muestran los grupos definidos y las caracteristicas que sugieren la

posibilidad de una neuropatia auditiva en cada una de estas poblaciones.
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Cuadro 12. Principales caracteristicas que sugieren la posibilidad de neuropatia auditiva

segun las poblaciones definidas

Poblacion Caracteristicas que sugieren la posibilidad de neuropatia auditiva
Recién O Refieren tamizaje mediante PEAA.
nacidos e [0 Pasan tamizaje mediante EOA pero padres sospechan de alguna
infantes alteracion auditiva.
O Desarrollo de habilidades auditivas inferior al esperado.
[0 Después de los 6 meses de edad, RAE ausentes sin presencia de
alteraciones de tipo conductivo y con presencia de EOA.
O PEATC ausentes o severamente alterados y EOA y/o MC presentes.
Nifios en O Comportamientos auditivos inconsistentes.
edad O Desarrollo del lenguaje inferior al esperado.
escolar O Dificultades en la comprension en ambientes ruidosos.
[0 En estudios por sospecha de alteraciones en el procesamiento auditivo
central o por problemas de conducta.
[0 Cuando hay antecedentes de hipoacusia y a pesar del uso de
audifonos y terapia de lenguaje, no hay avances satisfactorios.
[0 RAE ausentes sin presencia de alteraciones de tipo conductivo y con
presencia de EOA.
O PEATC ausentes o severamente alterados y EOA y/o MC presentes.
Adultos O Gran dificultad para la comprensién del lenguaje.
O Pueden escuchar los sonidos, pero no logran comprender el mensaje.
O Dependencia de la labiolectura.
O Dificultad para la comprension del lenguaje que empeora en ambientes
ruidosos.
O Porcentajes de discriminacion auditiva inferiores a los esperados
segun la pérdida auditiva.
[0 RAE ausentes sin presencia de alteraciones de tipo conductivo y con
presencia de EOA.
0 PEATC ausentes o severamente alterados y EOA y/o MC presentes.

Fuente: Elaboracion propia, 2020.
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2.2.1. Primera estrategia de deteccion: recién nacidos e infantes

Simbologia Recién nacidos
(+) Resultados TANU
normales o} . y
presentes Con factores de Sin factores de
(-) Resultados resgo riesgo
alterados o}
o 1° TANU < 24 hrs
ausentes 1° TANU < 24 hrs -?:_
‘ Pasan | ‘ Refieren | Refieren Pasan
EOQA/ TIMP |2° TANU <1 mes Repetir EOA |2° TANU <1 mes
¥ ¥ v
EOA (-) EOA (-) EOA (+) | Pasan | Refleren
TIMP (-) TIMP (+) TIMP (+)
vl'_ y EOA/ TIMP | <3 meses
Posible Posible
HNS HC PEATC/MC |<3 meses
| | ¥ v ¥ EQA(+)| |ECA()| | ECA()
Valoracon PEATC (1] [PEATC ()] [PEATC () TIMP (+)| |TIMP (+)| [ TIMP (-)
\—¢ HNS HC
p ontro” e Valoracion
esarrollo
TIMP/ RAE/ R(lépet!l” crecimientg - 6 meses
evaluacion
EOQA 6 meses , _J TIMEéiAE.f <«
¥ v ¥ v AT/EOA/  [6-8 meses v - - Y
TIMP (+) TIMP ()| |TIMP (+){ [TIMP (+) > PEATC/MC/ TIMP (+)]  [TimP (1] [TIMP ()] [TIMP (5)
RAE (+) RAE (-}| |RAE(-)| |RAE (-) TIMP/ RAE RAE (-) RAE ()| |RAE () | |RAE (+)
EOAMI [EOAQ)| |EOAL)] [EOA() T EOCA(+)| |EOA()| |EQA()] [ECA(+)
Control de * v L Resultados | [Resultados ¥ ¥ ¥ ]
desarrollo y Posible Posible| |Valoracion mejoran estables aloracio Posible Posible Control de
crecimiento| "¢ HNS | | para NIA 1 v para N/A HNS HC | |desarrolloy
L Monitorea | | ¢Sitio de L crecimiento
Valoracion cada 6 la lesion? aloracion
ORL meses ! ORL
A
ECochG

Esquema 1. Estrategia propuesta para la deteccién de la neuropatia auditiva en recién
nacidos e infantes. Fuente: Elaboracién propia, 2020.

Esta estrategia esta disefiada para los recién nacidos e infantes. Contempla
a los recién nacidos con y sin factores de riesgo. Tiene la finalidad de reducir el
tiempo de deteccion y diagnéstico de los casos de neuropatia auditiva, para
propiciar la intervencion temprana. Posee un enfoque similar al que se maneja
actualmente en el Programa Nacional de Tamizaje Auditivo Neonatal Universal, con
la diferencia que, todos los nifios, con o sin factores de riesgo que pasen el tamizaje
(yaseacon EOA o PEAA) se deben evaluar mediante un tamizaje adicional después
de los seis meses de edad, pero esta vez mediante RAE, EOAy TIMP.
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Los RAE son una de las pruebas con mayor sensibilidad para detectar
alteraciones en el nervio auditivo (Hood, 2015) y que se recomienda como un
complemento del TANU, al ser un procedimiento rapido, sencillo y que puede
realizarse en nifios a partir de los 6 meses de edad (Berlin et al., 2005). Ademas, se
recomienda realizar la timpanometria y la evaluacion mediante EOA, con la finalidad
de detectar posibles alteraciones de oido medio o de las células ciliadas externas.
Al complementar los resultados de estas tres pruebas, es posible determinar si se
sugiere el control del desarrollo y crecimiento normal, si se sospecha de una
hipoacusia conductiva o neurosensorial o si los resultados ameritan una valoracion

para descartar una posible neuropatia auditiva.

Por otro lado, cuando los resultados del tamizaje realizado con EOA refieren
y se repite la evaluacién antes del primer mes, es posible que si pasen el tamizaje,
pero de igual forma, se sugiere la evaluacion a los 6 meses de edad. Cuando el
resultado de este segundo tamizaje refiere, se recomienda realizar la timpanometria
y las EOA antes de los 3 meses y si hay alguna alteracion, se recomienda referir a
ORL con la finalidad de identificar alteraciones de tipo conductivo o neurosensorial.
Si los resultados son positivos, de igual forma se recomienda el tamizaje de los 6
meses, para evaluar el RAE.

Cuando el tamizaje mediante PEAA refiere. Se recomienda realizar el
segundo tamizaje mediante EOA y TIMP. Los resultados de estas pruebas podrian
sugerir una hipoacusia conductiva, una hipoacusia neurosensorial, una posible
neuropatia auditiva o audicion normal. Ante la sospecha de una posible neuropatia
auditiva, se recomienda la evaluacion mediante PEATC y MC, con la finalidad de
determinar si se trata de una audicién normal, una hipoacusia neurosensorial o de
una posible neuropatia auditiva. Si los PEATC estan ausentes y los MC presentes,
aumenta la sospecha de esta patologia, sin embargo, podria tratarse de una
deficiencia en la maduracion, de manera que se sugiere repetir la evaluacion a los
6-8 meses de edad. Si los resultados mejoran, se recomienda monitorear cada 6
meses, pero si los resultados son estables, recomienda realizar la ECochG, para

determinar el sitio de la lesion.
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En cuanto a los infantes (desde los 29 dias de nacidos hasta los 5 afios) con

sospecha de neuropatia auditiva, se recomienda realizar la evaluacion sugerida

para los 6 meses de edad, que se basa en la TIMP, RAE y EOA. A partir de los

resultados de esta evaluacion, es posible orientar la sospecha clinica hacia una

neuropatia auditiva o hacia otras posibilidades. En los casos que sugieren una

neuropatia auditiva, se recomienda seguir el mismo proceso que incluye pruebas
como la audiometria tonal infantil, EOA, PEATC, MC, TIMP y RAE.

2.2.2. Segunda estrategia de deteccion: ninos en edad escolar

Simbologia Nifios en edad escolar
(+) Resultados
normales o} m
presentes v
() Resultados Presentes ‘Elevadosfausemes‘
alterados o]
ausentes
ATL/ AVI AVR TIMP
\L Alterada
Resultados Resultados
discrepantes concordantes
+—i—* EOQA Posible HC
PEATC Audicion | [ Posible v
normal HNS Presentes Valoracion
ORL
|Normales| ‘Alterados| J' —
aloracion
¥ Y ORL | |ATLIAV ATL/ AV/ AVR
Posible )
TRAC. Repetir RAE| | Descartar
Agnosia alte?ércailgnes Resultados Resultados Resultados Resultados
auditiva o concordantes| | discrepantes | |discrepantes| |concordantes
lesiones en v - ¥
la via Posible - i
o PEATC/ MC Posible
aud|t|§-ra HNS HNS leve
superior L 1
v Valoracion FEATC (-) PEATC (-) Valoracion
PEALM/ F"EALL| ORL MC (-) MC (*) ORL
¥ v
Posible Determinar
HNS el sitio de la
lesion
¥
EChoG

Esquema 2. Estrategia propuesta para la deteccion de la neuropatia auditiva en nifios en

edad escolar. Fuente: Elaboracién propia, 2020.
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Esta segunda estrategia, tiene la finalidad de detectar posibles casos de
neuropatia auditiva en nifios y nifias que presentan dificultades en la comprension
del lenguaje, que muestra conductas auditivas inconsistente, que no tienen el
rendimiento esperado en cuanto a lenguaje y/o rendimiento con protesis auditivas o
que se encuentran en evaluacion por sospecha de trastorno del procesamiento

auditivo central u otros desérdenes a nivel de comportamiento.

Neault (2013) recomienda iniciar con pruebas objetivas en esta poblacion, ya
gue pueden pasar por alto algunos casos de neuropatia auditiva, debido a que
generalmente no se piensa en iniciar la evaluacion con PEATC en nifios que pueden
realizar la evaluacion de comportamiento. Como parte de la estrategia propuesta,
se recomienda iniciar con los RAE, ya que es una de las pruebas con mayor
sensibilidad para detectar alteraciones en el nervio auditivo y en casos de
neuropatia auditiva generalmente estan ausentes. Ante esta evaluacion, hay dos
posibles escenarios, RAE presentes o ausentes/elevados. Si la respuesta es
elevada o ausente, se recomienda realizar la TIMP, y si se detectan alteraciones,
sugiere una posible alteracion de oido medio que requiere ser valorada por ORL. Si

la TIMP tiene un resultado normal, se recomienda la evaluacion mediante EOA.

Si las EOA estan ausentes, se recomienda realizar audiometria tonal y vocal.
Ante este escenario hay dos posibilidades, que los resultados entre la audiometria
tonal y vocal sean concordantes e indiquen una hipoacusia neurosensorial, la cual
debe ser valorada por ORL. Otra posibilidad es que los resultados sean
discrepantes (incongruencia entre la audiometria tonal y vocal, lo cual es
caracteristico de las neuropatias auditivas). Si es asi, se recomienda la evaluacion
mediante PEATC y MC. Los resultados podrian sugerir una posible hipoacusia

neurosensorial 0 una neuropatia auditiva.

Si las EOA estan presentes, se recomienda realizar la audiometria tonal,
vocal y vocal con ruido, para determinar si los resultados son congruentes y
sugieren una posible hipoacusia neurosensorial; si los resultados son discrepantes,
se recomienda la evaluacién mediante PEATC y MC. Los resultados pueden sugerir
una posible hipoacusia neurosensorial 0 una neuropatia auditiva. Si se determina
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un cuadro compatible con neuropatia auditiva, se recomienda determinar el sitio de

la lesién a través de la ECochG.

Por otro lado, cuando en la evaluacion inicial mediante RAE se obtiene un
resultado normal, se recomienda realizar la evaluacibn de comportamiento
mediante audiometria tonal liminar, audiometria vocal y vocal con ruido. Si los
resultados son concordantes, podria tratarse de una hipoacusia neurosensorial leve
que requiera valoracion de ORL o de una audicidon normal, y en este caso, se
requiere descartar otro tipo de alteraciones. Por el contrario, cuando los resultados
de las pruebas de comportamiento muestran resultados discrepantes, se
recomienda realizar PEATC.

Si los resultados estan alterados, se recomienda realizar nuevamente los
RAE vy si los resultados son normales, sugiere la posibilidad de un trastorno del
procesamiento auditivo, agnosia auditiva, o lesiones en la via auditiva superior, que
no interfieren en los resultados de los PEATC ni de los RAE, pero si la comprension
del lenguaje. Por lo tanto, se recomienda en estos casos, la evaluacién mediante

potenciales de latencia media y larga.
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2.2.3. Tercera estrategia de deteccion: adultos

Adultos
v
RAE
|
¥ v
Presentes Elevados/ausentes
Y ¥
ATL/ AV/ AVR TIMP
[ |
¥ v v v
Resultados Resultados Normal Alterada
discrepantes concordantes
v v v
ATL/ AV ATL/ AV
PEATC Audicion | [ Posible :
hlﬁ normal HNS ¥ ¥ vlv
‘L Resultados Resultados Posible
Normales Altefidos Jv Valoracion concorgames discre&antes Hf
ORL
AVR » EOA -
Posible || Repetir | [ Descartar Valoracion ORL
DPAC, RAE otras v v ¥ ¥
Agnosia alteraciones Normal || Alterada | |Ausentes| |Presentes
auditiva o [ [ - I
Iesmne's en MG
la via
auditiva 5 ‘_Ll —
superior ﬁalse *+— Ausentes| |Presenies
v v
PEALM/ PEALL Valoracion PEATC
OR q
K
Concuerdan| | ausentes/
con HNS alterados
¥
Determinar el
sitio de la
lesian
ECochG

Esquema 3. Estrategia propuesta para la deteccion de la neuropatia auditiva en adultos.

Fuente: Elaboracién propia, 2020.

La tercera propuesta tiene la finalidad de detectar posibles casos de
neuropatia auditiva en la poblacion adulta que refiere dificultades en la comprension
de lenguaje, indican que pueden escuchar los sonidos, pero no logran comprender
el mensaje y se apoyan en la labiolectura, cuando refieren dificultad para la

comprension del lenguaje que empeora en ambientes ruidosos y cuando los
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porcentajes de discriminacion auditiva son inferiores a los esperados segun la
pérdida auditiva. Puede que algunos de estos casos inicialmente sean evaluados
mediante audiometria vocal y tonal, ya que por lo general la evaluacion auditiva en
adultos se orienta a pruebas de comportamiento y no a las objetivas. Sin embargo,
podria tratarse de una neuropatia auditiva en etapas tempranas, que evidencia
discrepancia entre los resultados Unicamente en ambientes ruidosos, de ahi la
importancia de la audiometria vocal con ruido y de incluir pruebas objetivas en estos

casos.

La estrategia propuesta, es iniciar con RAE, ya que es una de las pruebas
con mayor sensibilidad para detectar alteraciones en el nervio auditivo y en casos
de neuropatia auditiva generalmente estan ausentes. Si los resultados son elevados
0 ausentes, se recomienda realizar la TIMP y si esta alterada, se realizan las
pruebas de comportamiento correspondientes y la valoracion de ORL ante la
posibilidad de alteraciones en el oido medio. Si la TIMP tiene un resultado normal,
se recomienda realizar la evaluacion mediante pruebas de comportamiento. Puede
qgue los resultados de la audiometria tonal y vocal sean concordantes, pero se
recomienda evaluar mediante la audiometria vocal con ruido, ya que, en fases
iniciales de la neuropatia auditiva, es posible que la alteracion en la compresion se

desencadene Unicamente en presencia de ruido (Cafiete, 2009).

Si de igual forma los resultados son normales, se puede tratar de una
hipoacusia neurosensorial Unicamente, pero si los resultados evidencian alteracion,
se recomienda evaluar las EOA y los MC. Es importante evaluar los MC aun si las
EOA estan ausentes, ya que la ausencia de repuestas en esta prueba no descarta
la neuropatia auditiva. Esto se debe a que lo MC tienen una serie de ventajas sobre
las EOA, principalmente que se registran mas cerca del generador bioeléctrico y no
dependen del estado del oido medio para ser registradas (Hood, 2015). Silos MC
estan ausentes, es posible que se trate de una hipoacusia neurosensorial, mientras

gue, ante la presencia de respuestas, se recomienda realizar los PEATC.
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Es posible que las respuestas estén presentes y concuerden con una
hipoacusia neurosensorial, pero si los registros estdn ausentes o alterados,
sugieren la posibilidad de una neuropatia auditiva. En este caso, se recomienda

realizar la ECochG para determinar el sitio de la lesion.

En la evaluacion inicial, mediante RAE, es posible que los reflejos estén
presentes, Ante este escenario, se recomienda realizar la evaluacion de
comportamiento, incluyendo la audiometria vocal con ruido. Puede que los
resultados sean concordantes y sugieran una audicion normal o una hipoacusia
neurosensorial. Por el contrario, cuando los resultados son discrepantes, se
recomienda realizar PEATC. Si los resultados estan alterados, se recomienda
realizar nuevamente los RAE y si los resultados son normales, sugiere la posibilidad
de un trastorno del procesamiento auditivo, agnosia auditiva, o lesiones en la via
auditiva superior, que no interfieren en los resultados de los PEATC ni de los RAE,
pero si en la comprension del lenguaje. Por lo tanto, se recomienda en estos casos,

la evaluacién mediante potenciales de latencia media y larga.
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2.3. Recomendaciones para la evaluacion audioldgica y verificacion de

resultados para el diagndstico de la neuropatia auditiva

2.3.1. Audiometria tonal liminar

» Se recomienda realizar la evaluacion de comportamiento en todos los casos de
sospecha de neuropatia auditiva, ya que los umbrales electrofisiolégicos no
pueden predecir los umbrales de comportamiento (Hayes y Sininger, 2008).

» Se recomienda adecuar la técnica a la edad y los requerimientos del paciente.

= Se sugiere la evaluacion en un espectro frecuencial desde los 250 Hz hasta los

8000 Hz, evaluando la via aérea, la via 6sea y la audiometria vocal.

= En caso de requerirlo, es posible realizarla mediante altavoces, como parte de

la audiometria de campo sonoro.

= Como minimo, se debe realizar la audiometria por observacion de la conducta
como parametro de referencia inicial, e incluso, la observacion informal puede

ser de gran utilidad en estos casos.

» Feirn et al. (2013) mencionan que, en nifios, se debe realizar la evaluacion tan
pronto como sea posible. Por lo general, este tipo de evaluaciones se realiza a
partir de los 6 meses de edad. McCreery (2012) indica que hay nifios con
comorbilidades que pueden requerir mas tiempo para ser evaluados.

2.3.2. Audiometria vocal

2.3.2.1. Curva de inteligibilidad:

» El umbral de maxima inteligibilidad, es el punto culminante de la curva y no en
todos los casos alcanza el 100%. Se recomienda que la prueba se detenga hasta
gue se alcance el 100% de discriminacion, se llegue al umbral de inconformidad

o cuando se alcancen maximas del equipo.
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Portmann y Portmann (1979) mencionan que ademas de la curva de
inteligibilidad normal, es posible realizar una prueba adicional con el mismo
procedimiento, pero con ayuda de la lectura labial, con la finalidad de conocer la
calidad y el nivel de labiolectura, al comparar la inteligibilidad entre ambas
curvas. Esta variante de la prueba, podria ser de utilidad en los pacientes con
neuropatia auditiva que desarrollan una gran habilidad para la labiolectura.

En niflos menores, se recomienda utilizar imagenes y repasarlas antes, para
asegurarse gue las reconozcan, asi como las palabras que se van a utilizar como
estimulo.

Se recomienda utilizar materiales de respuesta cerrada (imagenes, juguetes,
partes del cuerpo) para determinar la menor intensidad a la que reconocen la

palabra.

2.3.2.2. Porcentaje de discriminacion de la palabra:

Se recomienda utilizar la grafica de Yellin et al. (1989) citados por Tapia y Lirola
(2013), en la cual, se relaciona la discriminacion verbal maxima, con el promedio
tonal de las frecuencias de 1, 2 y 4 kHz (figura 2).

Cuando la relacion entre el porcentaje maximo de discriminacion y el promedio
tonal esta por debajo de la linea de regresion de esta grafica, se considera un
resultado tipico de las neuropatias auditivas. Si se encuentra por encima,

podriamos hablar de una hipoacusia de origen coclear.

100 - :

3% ~ ; :

I | |

x ol \,\ﬁ " "iHipoacusia ¢

E > : coclear ool

. 60— I, -.--.‘,_--\-:.---;5‘- SR S

E Yo B— *Néﬂijo—pattam-;:\ﬁ\ -

£ 204 43Ud't‘Va .. S

8 . ~ “

e 0 — T ¥ ‘?-&-' :
20 40 60 80 dB

ATL (media frecuencias 1-2-4 KHz)

Figura 2. Relacion entre el porcentaje de discriminacién auditiva maxima y el promedio
tonal. Fuente: Tapia y Lirola (2013, p.254).
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2.3.3. Audiometria vocal con ruido

Se recomienda que se realice la audiometria vocal con ruido, ya que, en esta
prueba, los resultados de la comprension de lenguaje son muy inferiores a los
esperados en una pérdida neurosensorial. Esto permite establecer un

diagnéstico diferencial (Cafete, 2009).

Segun Marrero y Cardenas (2013), valorar la capacidad de los nifios para
discriminar el habla en presencia de ruido es tan importante como para los
adultos, ya que los centros educativos son uno los entornos mas ruidosos. Se

recomienda en nifios de 6 a 7 afos de edad.

Se mencionan dos formas de realizar esta evaluacion. Las pruebas de habla en
ruido y el Quick-SIN. En el cuadro 13 se muestra el procedimiento recomendado

en ambas pruebas.
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Cuadro 13.

Procedimientos recomendados para la audiometria vocal con ruido

Prueba Procedimiento
Pruebas = Consiste en realizar una segunda curva de inteligibilidad con un ruido
de habla blanco enmascarante ipsilateral.
enruido = Evaluar con una relacion sefial/ruido de 0 dB y de 10 dB.
_ = Estimacion rapida de la pérdida de relacion sefial/ruido.
(Sgll:\IICk- Consiste en presentar listas de 6 oraciones pregrabadas, con cinco

palabras clave en cada una, y simultdneamente, se presenta un ruido
multihablante (balbuceo de cuatro personas).
La relacion sefal/ruido entre el estimulo y el ruido inicia en 25 dB y
decrece por cada oracion, hasta llegar a 0 dB (aumenta el grado de
dificultad).
El paciente debe repetir las oraciones y el examinador debe prestar
atencion a las palabras clave y calificar en una escala de 0 a 5 por oracién
(1 punto por palabra clave repetida correctamente).
La pérdida de relacion sefal/ruido, se determina con la siguiente férmula:
Relacién S/R= 25.5 — el puntaje obtenido (sumatoria de aciertos).
Los resultados se clasifican de la siguiente forma:

o 0-3 dB: Normal/cercana a la normalidad

o 3-7dB: Leve

o 7-15dB: Moderada

o >15dB: Severa

Fuente: Elaboracién propia con base en Interacoustics (2016) y Huarte y Girén (2014).
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2.3.4. Reflejos acustico-estapediales, Timpanometria y Emisiones

otoacusticas

Cuadro 14. Recomendaciones para la evaluacion mediante timpanometria, reflejos

acustico-estapediales y emisiones otoacusticas

Timpanometria

= Se recomienda utilizar esta prueba junto a la otoscopia.

» En las neuropatias auditivas, es muy importante descartar patologias de oido medio,
ya que aun las pérdidas conductivas leves, provocan ausencia de las emisiones
otoacusticas e interferir en el correcto diagnéstico de esta patologia.

= Se recomienda utilizar el protocolo de frecuencia alta (1000 Hz) en nifios menores de
6 meses.

= En mayores de 6 meses, utilizar la frecuencia de 226 Hz.

Reflejos acustico-estapediales

» Se recomienda realizar la evaluacién tanto ipsi como contralateral.

»= Se sugiere la evaluacién en un rango frecuencial de 500 a 4000 Hz.

= No es posible realizarla en nifios menores de 6 meses de edad, ya que no hay
normativa disponible para reflejos acustico-estapediales de alta frecuencia (1000 Hz).

» Un dato que sugiere la posibilidad de una neuropatia auditiva es que los reflejos estan
ausentes o elevados a pesar de haber descartado patologias de conduccién mediante

la otoscopia y la timpanometria.

Emisiones Otoaculsticas:

= Se recomienda descartar alteraciones de oido medio, especialmente en nifios
(poblacién en la cual las otitis medias son comunes), para asi evitar confusiones en
el diagndstico.

= Se recomienda utilizar el protocolo de diagndéstico clinico con el mayor rango
frecuencial posible y mediante el estimulo producto de distorsién, con la finalidad de
obtener respuestas mas especificas en frecuencia.

» En caso de no disponer con el equipo necesario para realizar las emisiones clinicas,
es posible utilizar las emisiones de tamizaje y/o estimulos transientes.

*» En casos de sospecha de neuropatia auditiva, se recomienda que aun en ausencia

de EOA se realice la evaluacion de los microfénicos cocleares.

Fuente: Elaboracién propia con base en Hood (2015), Gékdogan et al. (2016), Hayes y
Sininger (2008), Gardner-Berry, Hou y Ching (2017), Lirola-Delgado (2014) y Padish (2015).
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2.3.5. Potenciales Evocados Auditivos de Tallo Cerebral

Cuadro 15. Recomendaciones para el registro de los PEATC

Parametro Recomendacion

Estimulo = Click, Tone pip, Chirp o Tone burst.

Tipo de = Se recomiendan los auriculares de insercion y el vibrador 6seo en
electrodo caso de ser necesario.

= Se recomienda que los electrodos y los auriculares estén lo mas

separados posible, con la finalidad de mejorar la calidad del registro.

localizar el umbral).

Intensidad = Se sugieren altas intensidades, que rondan de 80-90dBnHL (hasta

est/seg.

Tasa de = A mayor tasa de estimulacion, menor amplitud de las ondas y mayor
estimulacién latencia. En los casos de neuropatia auditiva, estos efectos se
intensifican y hacen muy dificil el registro de los componentes.

= Por lo tanto, se sugiere una tasa de estimulacién baja, de 13.0

= Un ejemplo de esta recomendacion se muestra en la figura 3 (ay b).

la polaridad alternada.

Polaridad = Para observar los microfénicos cocleares, se utiliza la polaridad de
condensacion y rarefaccion en registros separados.

= Paraobservar Unicamente las ondas de los PEATC, se puede utilizar

Filtros = Pasa alto: 32-160 Hz.
= Pasa bajo: 3000-3200 Hz.

Fuente: Elaboracién propia con base en British Society of Audiology (2019b), Hayes y
Sininger (2008), Neault (2013), Lirola-Delgado (2014), Georga y Lightfoot (2019), Orasmas

(s.f), Padish (2015) y Gokdogan et al. (2016).
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Figura 3 (a y b). Comparacion en los registros de PEATC al utilizar diferentes tasas de

estimulacion en una persona con audicién normal (a) y un paciente con neuropatia diabética
(b), en este ultimo caso, se evidencia registro de ondas solo cuando se utilizan tasas de
estimulacion muy bajas. Fuente: Rance y Starr (2015, p.3145).

2.3.5.1. Verificacién de los resultados

Cuadro 16. Estrategias para la verificacion de los resultados de los PEATC

Verificacion de los resultados de los PEATC

= Por encima de 75 dBeHL no se consideran anormales las ondas que coincidan con
umbrales tonales elevados, sino aquellos resultados inesperados, con una morfologia
muy anormal o amplitudes o latencias severamente alteradas.

» En la neuropatia auditiva, los resultados pueden aparecer como curvas planas,
presencia de los primeros componentes y ausencia a partir de la onda lll, asi como
picos tardios y poco sincronizados de la onda V.

» La actividad auditiva neural se puede alterar por dos mecanismos: la reduccion
del nimero de las fibras neurales auditivas y la reduccién en la sincronia neural.

— En la reduccion del nimero de las fibras neurales, la amplitud de las
ondas de los PEATC disminuye, pero las latencias interpico se
conservan sin alteracion (ejemplo en figura 4-a).

— En la disincronia, la latencia interpico de los PEATC aumenta y la
amplitud de las respuestas disminuye con el tiempo, lo cual es
consistente con la desincronizacion o pérdida de funcionamiento de las

fibras nerviosas (ejemplo en figura 4-b).

Fuente: Elaboracién propia con base en Rance y Starr (2015) y Hayes y Sininger (2008).
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Figura 4 (ay b). Respuestas de PEATC en pacientes con neuropatia auditiva. a) Registros
de PEATC de seguimiento en un sujeto con Ataxia de Friedrich (neuropatia axonal) con 3
afios de evolucién. b) Registros longitudinales de PEATC en Charcot-Marie-Tooth
(desorden desmielinizante progresivo) con 10 afios de evolucion. Fuente: Rance y Starr

(2015, p.3145).
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2.3.6. Microfonicos cocleares mediante PEATC

Cuadro 17. Recomendaciones para la evaluacion de microfénicos cocleares mediante
PEATC

Parametro Recomendaciones
Estimulo = Click/ Chirp.
Intensidad » Por encima de los 80 dB nHL y hasta méximas intensidades en caso

de ser necesario.

» Se recomienda que la intensidad de estimulacion en recién nacidos
no sobrepase los 85 dBnHL, ya que los conductos auditivos al ser
mas pequefios, incrementan el nivel de presién sonora alrededor de

10 a 20 dB, en comparacién con los adultos.

Tasa de = Se recomienda una tasa de 87.1 est/seg, ya que, al ser un estimulo
estimulacioén pre neural, el aumento en la velocidad de estimulacion no interfiere

en la amplitud ni en la latencia de los microfénicos cocleares.

Polaridad * Indican el uso de la polaridad de condensacion y rarefaccion en
registros separados, para observar los microfénicos cocleares a
través de la inversion de fases de las ondas.

Transductores = Auriculares de insercion.

Numero de = De 1500 a 2000 barridos.

barridos

Filtros » Pasa alta de 100-300 Hz.

= Pasa baja de 3000-5000Hz.
Fuente: Elaboracién propia con base en British Society of Audiology (2019c), Hayes y
Sininger (2008), Gokdogan et al. (2016) y Gardner-Berry, Hou y Ching (2017).

2.3.6.1. Verificacion de los resultados

Al comparar los registros realizados mediante condensacion y rarefaccion a
la misma intensidad, las curvas deben mostrar inversion de fases, sin embargo, no
todas las ondas en espejo corresponden a los microfénicos cocleares, ya que se
pueden confundir con ruido artefacto. Con la finalidad de distinguirlos, se brindan

algunas recomendaciones en el cuadro 18.
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Cuadro 18. Recomendaciones para la verificacion de la respuesta en los microfonicos

cocleares mediante PEATC

Verificacién de la respuesta en los microfénicos cocleares mediante PEATC

La latencia de los microfénicos cocleares no cambia en funciéon de la intensidad o la

frecuencia del estimulo.

La latencia se debe mantener en un rango de 0,5 a 0,8 ms, sin importar la frecuencia

o la intensidad de la estimulacion.
Al realizar el registro mediante polaridad alternada

mediante condensacion y rarefaccién por separado), y si se registra una linea plana,

efectivamente las ondas anteriormente registradas co

cocleares.

(luego de haberlo realizado

rresponden a los microfonicos

Fuente: Elaboracion propia con base en Neault (2013) y British Society of Audiology
(2019c¢).

La siguiente imagen, muestra una comparacion entre los registros correctos

de microfdnicos cocleares, que muestran estabilidad en la latencia ante cambios en

la intensidad de la sefial y el artefacto eléctrico generado por los auriculares, que

podria ser confundido con los microfénicos cocleares.
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Figura 5 (ay b). Estabilidad en la latencia de los microfénicos cocleares ante cambios en

la intensidad de la sefal. b) Artefacto eléctrico generado por los auriculares, que podria ser

confundido con los microfénicos cocleares. Fuente: Neault (2013, p.357).
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2.3.7. Electrococleografia

La importancia de la ECochG en el diagnostico de la neuropatia auditiva,
radica en que permite distinguir entre desoérdenes presinapticos, desordenes
postsinpticos distales y desérdenes postsindpticos proximales, a través de la

comparacion entre las respuestas de sus generadores (Rance y Starr, 2015).

Ademas, algunas caracteristicas varian segun el tipo de electrodo que se
utilice, ya sea transtimpanico, timpanico o extratimpanico. Segun Interacoustics
(2016), algunas recomendaciones para el montaje de los electrodos son las

siguientes.

Cuadro 19. Recomendaciones para la eleccién y montaje de los electrodos en la ECochG

Electrodos extratimpanicos Electrodos timpanicos

(Tiptrodes)

(TMtrodes)

Uso

recomendado

Registro de microfénicos
coleares en nifios y para el
potencial de accion en

adultos.

Comparacion entre el potencial de

sumacion y el potencial de accion.

Sugerencias

Limpiar el CAE vy
asegurarse que no tenga
cerumen.

La impedancia debe ser

menor a 5koms.

Para reducir la impedancia se
recomienda sumergir el electrodo
en solucién salina y gel conductor,
en relacion 1:1, a 37 grados celcius
durante 10 min.

Aplicar  solucion salina (2cc)

directamente en el conducto.

Montaje de

electrodos

Electrodo activo (blanco)
en frente alta.
Electrodo tierra (negro) en
la frente baja.
Electrodo de referencia
(rojo/azul) en el oido

evaluado.

Electrodo activo (blanco) en la
mastoides del oido no evaluado.

Electrodo tierra (negro) en la frente.
Electrodo de referencia (rojo/azul)

en el oido evaluado.

Fuente: Elaboracién propia con base en Interacoustics (2016).
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Figura 6. (ay b). Montaje recomendado en ECochG mediante electrodos extratimpanicos

(a) y timpanicos (b). Fuente: Interacoustics (2016).

2.3.8. Microfonicos cocleares mediante ECochG

Cuadro 20. Recomendaciones para el registro de microfénicos cocleares mediante

ECochG
Parametro Recomendacién
Estimulo = Uso de estimulo click, pero cuando la configuracién de la

pérdida lo sugiera, se puede utilizar el estimulo toneburst.

Intensidad =

Altas intensidades, de 80 a 90 dBnHL (hasta localizar el

umbral).

Polaridad

Utilizar la polaridad de condensacion y rarefaccion en registros

separados, con la finalidad de comparar las ondas en espejo.

Tasa de =

estimulacién

Se recomiendan tasas de estimulacion altas, ya que, al ser
respuestas pre neurales, ni su amplitud ni su latencia se ven
alteradas ante los aumentos en la velocidad de estimulacion.

Se recomienda una tasa de 87.1 est/seg.

Repeticiones

Segun el tipo de electrodo que se utilice.
o Transtimpanico: 1000
o Timpéanico: 1500

o Extratimpénico 2000

Filtros ]

Pasa alto: 30 Hz y pasa bajo: 5000 Hz

Fuente: Elaboracion propia con base en British Society of Audiology (2019c), Hayes y
Sininger (2008), Gardner-Berry, Hou y Ching (2017) y Padish (2015).
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2.3.8.1. Verificacién de resultados:

Cuadro 21. Recomendaciones para la Verificacion de la respuesta en los microfénicos

cocleares mediante ECochG

Verificacidén de larespuesta en los microfénicos cocleares mediante ECochG
= |a latencia de los microfénicos cocleares no cambia en funcién de la intensidad o la

frecuencia del estimulo.

= La latencia se debe mantener en un rango de 0,5 a 0,8 ms, sin importar la frecuencia
o la intensidad de la estimulacion.

= Al realizar el registro mediante polaridad alternada (luego de haberlo realizado
mediante condensacion y rarefaccion por separado), y si se registra una linea plana,
efectivamente las ondas anteriormente registradas corresponden a los microfénicos

cocleares.

Fuente: Elaboracion propia con base en Neault (2013) y British Society of Audiology
(2019c).
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2.3.9. Potencial de sumacion y potencial de accion

Cuadro 22. Recomendaciones para el registro de los potenciales de sumacién y accion

mediante ECochG

Parametro Recomendacion
Estimulo Uso de estimulo click, pero cuando la configuracién de la pérdida
lo sugiera, se puede utilizar el estimulo toneburst.
Intensidad Intensidades altas, de 80 a 90 dBnHL, hasta encontrar el umbral.
Tasa de Al ser respuestas neurales, la amplitud y la latencia se ven
estimulacion disminuidas ante los aumentos en la tasa de estimulacion.
Las recomendaciones rondan de los 11.1 a los 19.3 est/seg.
Polaridad Polaridad alternada, para que los MC se cancelen y se enfatice
la respuesta del PS y PA.
Filtros Filtros pasa bajos en los registros lentos y el ancho de la banda
de los filtros debe mantenerse tan amplio como sea posible.
o Pasa alto: 30 Hz y pasa bajo: 5000 Hz
Numero de Segun el tipo de electrodo que se utilice.
barridos o Transtimpanico: 1000
o Timpénico: 1500
o Extratimpénico: 2000

Fuente: Elaboracién propia con base en Rance y Starr (2015), Interacoustics (2016) y

Ribeiro (20086).
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2.3.9.1. Verificacién de resultados:

Para verificar los resultados del registro, es necesario comparar los

resultados obtenidos, con los parametros de normalidad.

Cuadro 23. Resultados normales de los componentes de la curva de ECochG

Elemento Definicién
La linea de Inicio de la respuesta.
base (LB) Precede al potencial de sumacion.
Latencia aproximada de 0.5 ms.
El final de la LB es el punto en el cual el PA regrese a la LB.
Potencial de Primera deflexién negativa después de la linea de base.
sumacion Latencia aproximada de 0.7 ms.
(PS) Con una menor amplitud.
Potencial de Su amplitud corresponde a la distancia entre la linea de base y el
accion (PA) pico del PA.
Latencia aproximada de 1.2 a 1.5 ms.
Duracion Tiempo entre el inicio y el final de la linea de base.
Tiende a aumentar a bajas intensidades, pero no supera los 3-4 ms
en el umbral.
Complejo En aproximadamente la mitad de los casos de N/A no es posible
PS-PA identificar el PA 'y el PS de forma separada.

En estos casos, se recomienda considerar el complejo PS-PA
como un solo evento, para comparar las respuestas de la ECochG

entre personas con N/A 'y con audicion normal.

Fuente: Elaboracién propia con base en Interacoustics (2016).
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Amplitud (PS) - < l Amplitud (PA)
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Figura 7. Elementos que conforman la curva de la ECochG. Fuente: Interacoustics (2016).

2.3.9.2.

Patrones de respuestas:

Cuadro 24. Posibles patrones basados en los resultados del PA y PS que sugieren el sitio

de la lesion en la neuropatia auditiva

Clasificaciéon | Patrén Sitio de la | Registro
lesion ECochG
Alteracion » Potencial de sumacion (PS) y el potencial | CClI y/o las | Ver
presinaptica de accién (PA) ausentes o alterados. sinapsis figura
» Deflexion negativa prolongada. 8-a
* No hay separacion entre el potencial de
sumacion (PS) y el potencial de accién
(PA).
Alteracion = Potencial de sumacion (PS) con amplitud | Terminales Ver
postsinaptica y latencia normales. nerviosas figura
distal *= Seguido de una respuesta de (PA) | cercanasala|g.yp
negativa prolongada, retardada, de baja | sinapsis
amplitud o sin activacion.
Alteracion » Potencial de sumacion (PS) y potencial | Porcién Ver
postsinaptica de accién (PA) normales. proximal del | figura
proximal nervio 8-c
auditivo

Fuente: Elaboracién propia con base en Santarelli y Arslan (2015) y Hall y Swanepoel

(2010).
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Figura 8 (a, b y ¢). Comparacion entre complejo PS-PA en audicion normal y neuropatia
auditiva de origen presinaptico (a), postsinaptico distal (b) y postsinaptico proximal (c).
Fuente: Santarelli y Arslan (2015, p.221).

Ademaés, Santarelli y Arslan (2015) disefiaron una estrategia que permite comparar
los valores del complejo PS-PA en sujetos con audicion normal y sujetos con neuropatia
auditiva de diversas etiologias. Por medio de estos graficos, es posible comparar la latencia,
amplitud y duracién del complejo PS-PA en funcién de la intensidad, en casos de audicion
normal y de neuropatia auditiva. Esto puede ser de gran utilidad en la verificacion de los
resultados de la electrococleografia en las personas con neuropatia auditiva.
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Figura 9. Estrategia disefiada la comparacién entre la latencia, amplitud y duracion del
complejo PS-PA en funcion de la intensidad, en casos de audiciébn normal y de neuropatia

auditiva. Fuente: Santarelli y Arslan (2015, p.222).
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2.3.10. Resultados de la ECochG y los PEATC segun el sitio de la lesion

En el cuadro 25, resume los posibles resultados de la evaluacion mediante

ECochG y los PEATC, segun el sitio de la lesion en la neuropatia auditiva.

Cuadro 25. Relacion entre el sitio de la lesion y los resultados de la ECochG y los PEATC

Mecanismos presinapticos

Localizacion MC PS PA PEATC
Células ciliadas internas (disfuncién del Normal Anormal Anormal Anormal
receptor)

Sinapsis de las CCl y nervio auditivo Normal Normal Anormal Anormal

(alteracion en el proceso de liberacion de

neurotransmisores)

Mecanismos postsinapticos

Localizacion MC PS PS PEATC
Dendritas (reduccién en la actividad Normal Normal Anormal Anormal
nerviosa)

Dendritas y axones (reduccién en la Normal Normal Anormal Anormal

actividad nerviosa)

Células ganglionares (reduccién en la Normal Normal Anormal Anormal

actividad nerviosa)

Desoérdenes de mielinizacion Normal Normal Anormal Anormal

(desincronizacion en la actividad nerviosa)
Nervio auditivo (Hipoplasia/agenesia) Normal Normal Ausente Ausente

Tallo cerebral (alteracion en la conduccion) Normal Normal Normal Anormal

Fuente: Elaboracion propia con base en Rance y Starr (2015).
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2.4. Evaluacion adicional en la neuropatia auditiva

En la literatura, se menciona una serie de pruebas adicionales que podria ser
de utilidad en la neuropatia auditiva, ya que evaltan los mecanismos que presentan
alteracion en estos casos. Sin embargo, tienen la desventaja de no tener valores
estandarizados aun. Dos de estas pruebas han sido mas conocidas y estudiadas:
los potenciales evocados auditivos de latencia larga y el reflejo medial olivococlear

o la supresion contralateral de las emisiones otoacusticas.

2.4.1. Potenciales evocados auditivos de latencia larga (PEALL)

El pico de amplitud es relativamente grande y se extiende por cientos de
milisegundos, a diferencia de los pequefios picos generados en los potenciales de
tallo cerebral. Esto quiere decir, que pequefias alteraciones de sincronizacién
neural, pueden resultar en alteraciones de los PEATC, pero tienen menos impacto
en los potenciales corticales. Cuando no hay latencia corta, pero si hay larga, quiere

decir que el prondstico de la amplificacion puede ser mejor.

Es posible que los pacientes con neuropatia auditiva tengan potenciales
corticales presentes y potenciales de tallo cerebral ausentes. Este patrén indica,
qgue la lesion se localiza en las regiones mas periféricas del nervio auditivo y es

posible que los resultados de la amplificacién sean mejores (Arce, 2016).

Cuando se registran patrones anormales o disincrénicos en los registros de
PEALL, se asocian con grados mas incapacitantes de neuropatia auditiva. De tal
forma que puede interrumpir el desarrollo a nivel cortical y se relaciona con una
pobre comprension del lenguaje. Segun Georga y Lightfoot (2019), los resultados
de la amplificacion en estos casos no son alentadores. Mientras que, la ausencia de

registro, evidencia hipoacusia profunda y/o una pésima percepcion del lenguaje.
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2.4.2. Reflejo medial olivococlear (RMO)

Una de las funciones del tracto olivococlear medial que se describen en la
literatura, es mejorar la deteccion de sefiales auditivas en presencia de ruido de
fondo. De manera que, los malos resultados de los pacientes con neuropatia
auditiva en esta prueba, se podrian relacionar con la mala discriminacién que tienen,

en presencia de ruido de fondo.

El método para evaluarlo, consiste en medir la reduccién de las sefiales de
las células ciliadas externas, cuando hay un sonido enmascarante contralateral. Se
compara la amplitud de las EOA que se obtienen durante la aplicacion de ruido
contralateral, con la amplitud de las EOA obtenidas en ausencia de este ruido
enmascarante (Fuente et al., 2011; Georga y Lightfoot, 2019).

Los resultados de esta prueba en la neuropatia auditiva, es que no se
muestra o se muestra muy poca supresion de las EOA, al estimular de forma biaural,
ipsilateral y contralateral; a pesar de que los pacientes tipicamente tienen EOA
presentes (Hood, 2015).

2.5. Evaluacion integral en la neuropatia auditiva

Los casos de neuropatia auditiva deben ser evaluados de forma integral ya
que, por la complejidad de la patologia, las diversas etiologias y las posibles
manifestaciones en otros sistemas, se requiere de un abordaje multidisciplinario.
Algunas recomendaciones segun Georga y Lightfoot (2019) y Hayes y Sininger

(2008) son las siguientes:

= Se recomienda la evaluacién otolégica mediante pruebas de imagen, con la

finalidad de comprobar la presencia de nervio auditivo y de la coclea.

= Cuando la neuropatia se presenta en nifios, se recomienda la evaluacion

pediatrica y de desarrollo.

= Es necesario que estos pacientes sean evaluados por Oftalmologia, ya que
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diversos tipos de neuropatia auditiva se manifiestan junto a alteraciones

visuales.

Es muy importante la evaluacién por parte de Neurologia, ya que, diversos
tipos de neuropatia auditiva, se presentan junto a alteraciones a nivel de los

nervios periféricos.

Ademas, se recomienda la evaluacién genética, ya que, de esta forma, es
posible detectar tipos de neuropatia auditiva de origen genético, orientar el

manejo y confirmar el diagndstico.

La evaluacién y rehabilitacion del lenguaje es fundamental para fortalecer las
habilidades de comunicacién tanto en nifilos como en adultos, ya que todos
estos casos requieren de apoyo profesional para aumentar su rendimiento

comunicativo.

Aunque normalmente los pacientes con neuropatia auditiva no presentan
sintomas vestibulares (a excepcion de las neuropatias degenerativas), se
recomienda realizar la evaluacion vestibular cuando se identifican ciertas
seflales como el nistagmus y en cuando los nifios muestran retraso en la

habilidad de caminar.
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SECCION 3. REHABILITACION AUDIOLOGICA DE LA NEUROPATIA
AUDITIVA

Las alteraciones auditivas provocan modificaciones en el sistema auditivo
central, y cuando no se rehabilitan apropiadamente, la capacidad del cerebro para
recordar sonidos cotidianos y para conducir las sefiales sonoras se vuelve cada vez
mas defectuosa (Gras y Camara, 2012). De ahi la importancia de llevar a cabo una

rehabilitacion temprana y oportuna.

El manejo audiolégico y de lenguaje de las personas con neuropatia auditiva
es desafiante, principalmente debido a que la heterogeneidad en las caracteristicas
de esta patologia, hacen que cada caso sea unico. Ademas, el manejo que
normalmente se brinda a otras alteraciones auditivas es insuficiente para las
necesidades que se presentan en estos casos. En esta seccidn se brindan algunas
particularidades sobre el proceso de habilitacion y rehabilitacién auditiva en las

personas con neuropatia auditiva.

3.1. Estrategias de amplificacion por medio de audifonos

Una vez realizado el diagnostico de la neuropatia auditiva, se recomienda
iniciar con la rehabilitacion audiolégica mediante audifonos. Es importante
considerar que, al realizar una intervencion temprana, aumentan las posibilidades
de obtener resultados exitosos. Ademas, gran parte del éxito en la intervencion
depende del seguimiento que se brinde en este proceso. El esquema 4 ilustra el

proceso recomendado en la rehabilitacion auditiva mediante audifonos.

Seleccion y
programacion
del audifono

Diagndstico
audioldgico

Seguimiento
audioldgico

Esquema 4. Proceso de adaptacion de audifonos en personas con neuropatia auditiva.

Fuente: Elaboracién propia, 2020.
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Si bien la amplificacion convencional no contribuye a mejorar el
procesamiento temporal que se presenta en esta patologia, es importante brindar
amplificacion suficiente para hacer que los sonidos del lenguaje y del ambiente sean
audibles, segun las necesidades auditivas del paciente. La adaptacién protésica
busca mejorar la capacidad comunicativa y la comprension del lenguaje oral de las
personas diagnosticadas.

La hipoacusia en estos casos es muy variable, puede ir desde audicidon
normal hasta una hipoacusia profunda. La adaptacion protésica se recomienda
Unicamente cuando existe cierto grado de pérdida auditiva, ya que, en casos de
umbrales tonales normales, la amplificacion podria afectar ain mas la comprension
del lenguaje. En estos casos, se recomienda el uso de los dispositivos FM para
mejorar la relacion sefal-ruido, asi como la Terapia de Lenguaje, donde se le

facilitaran herramientas para mejorar las habilidades de comunicacion.

Existe controversia con respecto al posible beneficio que ofrecen los
audifonos en la neuropatia auditiva. Se estima que un 50% de estos pacientes
refieren beneficios de la amplificacion. Ademas, Hayes y Sininger (2008) mencionan
que una posible explicacién a la variedad en los resultados que se reportan con el
uso de audifonos, se debe a que no todas las estrategias de programacion y

adaptacion se enfocan en las caracteristicas particulares de esta patologia.

Gracias a la tecnologia y sus avances, existe gran variedad de audifonos en
la actualidad, con diferentes funciones y configuraciones que se adecuan a las
distintas necesidades auditivas. En el caso de las personas con neuropatia auditiva,
existen diversas funciones y ajustes enfocados en mejorar la experiencia

comunicativa de las personas.
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3.1.1. Adaptacion protésicarecomendada en neuropatia auditiva

Cuadro 26. Tipos de audifonos recomendados en la neuropatia auditiva

Audifonos recomendados para la rehabilitacion de la neuropatia auditiva

* Lo mas importante es enfocarse en mejorar la comprensiéon del lenguaje oral. Se

recomienda el uso de audifonos bilaterales.

» Se ha demostrado que los audifonos convencionales no brindan resultados idéneos,
sino que son los audifonos con mayor tecnologia y que permitan hacer mayor
cantidad de ajustes, los que permiten cumplir de mejor forma con el objetivo de
mejorar la inteligibilidad del habla.

= Diversas investigaciones, indican que los audifonos que muestran mejores resultados
en la rehabilitaciéon de la neuropatia auditiva, son los audifonos retroauriculares y los
audifonos RIC o RITE.

» Estos audifonos ofrecen la posibilidad de realizar gran cantidad de ajustes y
configuraciones, enfocadas en la bUsqueda de la naturalidad en la audicién,

principalmente en cuanto al lenguaje oral.

= Es fundamental favorecer a la audicion de forma natural, clara y sin la sensacion de

oclusién, por lo que la adaptacion abierta es la mejor opcién en estos casos.

= Los audifonos RIC, poseen el receptor en el conducto auditivo, y esta caracteristica
contribuye a mejorar la amplificacién de las frecuencias agudas, lo cual es de gran
importancia para mejorar la audibilidad de fonemas indispensables para la
discriminacion auditiva. Ademas, ayuda a que exista mayor claridad y naturalidad en

la audicién ya que disminuye considerablemente la retroalimentacion.

= Otros tipos de audifonos como los hechos a la medida, no son recomendados en
estos casos, debido a que provocan mayor oclusion y les restan naturalidad a los

sonidos.

Fuente: Elaboracién propia con base en Prabhu y Barman (2016) y Taylor y Mueller (2011).
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Con el fin de obtener los mejores resultados en la adaptacion de las personas

con neuropatia auditiva, se mencionan las principales caracteristicas y

recomendaciones para la programacion de audifonos en estos casos.

Cuadro 27. Caracteristicas y recomendaciones para la programacién de los audifonos en

la rehabilitacion auditiva de la neuropatia auditiva

Caracteristicas

Recomendaciones

Canalesy

bandas

Lo ideal es que el audifono tenga el mayor nimero de canales y
bandas que sea posible, para que la amplificacion frecuencial sea
mas especifica.

Esto favorece que la audicibn sea mas natural y clara,

especialmente en las frecuencias del habla.

Sistema de
control del
feedback

Es comun que los audifonos retroalimenten la sefial acustica
amplificada. Este sistema ayuda a que la informacion amplificada
no se distorsione.

Contribuye a mejorar la audibilidad de las frecuencias del habla en

ambientes ruidosos.

Compresion

Se recomienda aplicar una compresién enfocada en realzar las
frecuencias medias y altas, donde se encuentran los sonidos del
habla.

Algunos tipos de compresién como la AGCi o la WDRC limitan los
sonidos de entrada, y la AGCo que limita los sonidos de salida del
audifono.

Aplicar la compresion a los sonidos de entrada y a los de salida,
es lo ideal en este tipo de usuarios, una opcion que brindan los

audifonos de mayor tecnologia, independientemente de la marca.

Filtros Low-cut

Se ha demostrado que, en los casos de neuropatia auditiva, los
resultados de la adaptacion mejoran con el uso de filtros de corte
bajo (low-cut).

La amplificacién de las frecuencias bajas en la neuropatia auditiva
puede enmascarar la informacién proveniente de las frecuencias

altas, y afectar aun mas la percepcioén del lenguaje.

Fuente: Elaboracion propia con base en Taylor y Mueller (2011) y Prabhu y Barman

(2016).
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Las principales recomendaciones para la adaptacion protésica en nifios con

neuropatia auditiva se muestran en el cuadro 28.

Cuadro 28. Recomendaciones para la adaptacion protésica en nifilos con neuropatia

auditiva

Recomendaciones en la adaptacion protésica en nifios con neuropatia auditiva

= Realizar la adaptacion con base en la evaluacién de comportamiento, ya que, en
estos casos, no es posible estimar los umbrales de deteccion mediante los umbrales

electrofisiologicos.

» Se recomienda realizar la adaptacién tan pronto como se obtengan los umbrales

tonales y las respuestas sean repetibles y confiables.

» Utilizar audifonos pediatricos, disefiados para cumplir con las necesidades auditivas
especificas de los nifios y niflas, ya que requieren de mayor tecnologia y
caracteristicas especiales.

= En nifios con retraso en el desarrollo, la evaluacion de comportamiento puede ser
dificil, por lo tanto, la programacién se puede basar los umbrales obtenidos a través
de la observacién de comportamiento y/o potenciales corticales. Esto de forma

provisional hasta que se registren respuestas de comportamiento confiables.

= En casos de neuropatia auditiva transitoria y que recupere con el tiempo, se
recomienda monitorear la funcién auditiva y los umbrales de comportamiento

periddicamente, para ajustar y modificar la amplificacion las veces que sea necesario.

= Se recomienda el uso de sistemas FM, especialmente en actividades relacionadas
con el aprendizaje del lenguaje. Se pueden utilizar de forma aislada o en combinacion
con los audifonos. Son de gran importancia para contribuir a la percepciéon del

lenguaje en ambientes ruidosos.

» Se utilizan moldes hechos a la medida, pero con una ventilacion apropiada que

minimice la sensacion de oclusion y permita que la audicién sea lo mas clara posible.

» Se recomienda realizar una amplificacion enfocada en las frecuencias del habla y un

menor énfasis a las frecuencias graves.

Fuente: Elaboracién propia con base en Hayes y Sininger (2008).
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En el cuadro 29 se muestra un resumen de los principales aspectos que

deben ser tomados en cuenta para la seleccion y adaptacion de audifonos en las

personas con neuropatia auditiva, sin ahondar en aspectos técnicos mas

especificos que se manejan segun cada marca y modelo de audifono.

Cuadro 29. Resumen de las recomendaciones para la adaptacion de personas con

neuropatia auditiva

Caracteristicas

Poblacion adulta

Poblacion infantil

Tipo de ) Audifono pediétrico
. RITE o retroauricular _
audifono retroauricular
Tipo de _ _
. Bilateral Bilateral
adaptacion
Domo de adaptacion _ o
) Hecho a la medida con maxima
Molde abierta o0 molde con o _
. o _ ventilacion posible
maxima ventilacién posible
Canalesy ) . ) .
El mayor nimero posible El mayor nimero posible
bandas
Sistema de
Debe estar presente en el Debe estar presente en el
control de
audifono audifono
feedback
Compresion AGCi, WDRC o AGCo AGCo

Otros aspectos
atomar en

cuenta

No amplificar frecuencias
graves, amplificar
solamente frecuencias

medias y altas

No amplificar frecuencias
graves, amplificar solamente

frecuencias medias y altas

Fuente: Elaboracion propia con base en Taylor y Mueller (2011).
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3.2. Implante coclear en la neuropatia auditiva

En la presente guia, se abordara la rehabilitacion audiolégica por medio del
implante coclear, desde una perspectiva audiolégica, ya que como es bien sabido,
el proceso de implantacion coclear se maneja principalmente, por parte del personal

de Otorrinolaringologia.

Debe ser considerada como una opciéon cuando el uso de audifonos en
combinacion con la terapia de lenguaje, no brindan el resultado esperado. En el
caso de los nifios, se recomienda cuando no muestran progreso en el lenguaje, sin

importar los resultados de los umbrales de comportamiento.

En nifios, se recomienda optar por la implantacion, después de los dos afios
de edad. Esto se deben a que se han reportado casos de recuperacion en la funcién
auditiva tras una neuropatia auditiva transitoria, hasta los dos afios de edad (Hayes
y Sininger, 2008). Por lo tanto, se debe considerar esta opcion cuando los resultados
de los PEATC y los umbrales de comportamiento son permanentes y no muestran

cambios ni mejorias en sus resultados.

Los implantes cocleares pueden mejorar el procesamiento temporal, a través
de la estimulacion mediante descargas eléctricas sincrénicas en el nervio auditivo.
Es necesario verificar el estado del nervio auditivo, a través de las pruebas de

imagen.

3.2.1. Implantacion coclear sequn el sitio de la lesion

Es importante considerar que el implante coclear no es funcional en todos los
casos de neuropatia auditiva. Conocer el sitio de la lesibn es la clave para
comprender los posibles resultados de la implantacion coclear y para brindar el
asesoramiento preoperatorio. De ahi la importancia de realizar e interpretar la
electrococleografia, ya que, al conocer el sitio de la lesion, es posible determinar de

forma objetiva cuando es conveniente optar por este tratamiento.
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Con la finalidad de comprender la perspectiva fisiologica de la implantacion

coclear, Shearer y Hansen (2019) dividen el sistema auditivo en tres componentes:

el sensorial, el sinaptico y el neural (figura 10).

Componente sensorial:
™~ Organo de Corti/CCI

Sobrepasado por
el implante
coclear

—

Componente sinaptico:

. Region
presinaptica L
R Sinapsis
Region
1 1 1 postsinaptica
Componente neural:
Requerido para un Ganglio espiral/nervio
R s auditivo
funcionamiento
optimo de la =
implantacion

=gl

-

>

Figura 10. Componentes sobrepasados por el implante coclear y los requeridos para el

funcionamiento 6ptimo. Fuente: Shearer y Hansen (2019, p.431).

Cuando la lesion se localiza en el componente sensorial o el componente
sinaptico (neuropatia presinaptica/postsinaptica distal), el implante coclear
remplaza la funcién de las estructuras afectadas y, por lo tanto, cursa con

buenos resultados.

Cuando la lesion se situa en el componente neural (neuropatia postsinaptica
proximal), las estructuras requeridas para un funcionamiento 6ptimo del
implante coclear son las que presentan la alteracién, por lo tanto, los

resultados de la implantacion en estos casos son dudosos.
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En el Servicio de ORL del Hospital México, existen diversos requisitos para
determinar si los pacientes son candidatos a implante coclear. Entre ellos, uno de
los mas importantes es que la hipoacusia sea neurosensorial de severa a profunda
y bilateral (Valverde, 2015). Sin embargo, en los casos de personas con neuropatia
auditiva, es necesario hacer excepciones a esta regla, ya que, por la naturaleza de
la patologia, pocas veces cursan con estos grados de hipoacusia. Pero es posible
que el sitio de la lesion, los malos resultados con proétesis auditivas y por los
limitados avances en el lenguaje oral, los conviertan en buenos candidatos, a pesar

de no presentar una hipoacusia severa o profunda.

El manejo de expectativas es muy importante, debido a que el proceso de
adaptacion al implante coclear en una persona con neuropatia auditiva, no es el
mismo que para alguien que posee una pérdida auditiva de origen coclear.
Generalmente en estos casos el proceso es mas complejo y requiere de mayor
tiempo y de diversas herramientas, por lo que deben quedar muy claros cuales
serian los beneficios que obtendra, pero también cuales seran las posibles

limitaciones.

3.3. Estrategias de habilitacion y rehabilitacion del lenguaje-terapia de

lenguaje

La Terapia de Lenguaje es de suma importancia para las personas que
utilizan cualquier tipo de dispositivo auditivo, con la finalidad de obtener los mejores
resultados de la habilitacion o rehabilitacion auditiva y de potenciar las habilidades
de comunicacion y/o el desarrollo del lenguaje oral. En el caso de las personas con
neuropatia auditiva, la terapia de lenguaje se vuelve aun mas importante, ya que, al
presentar una gran dificultad para la comprension del lenguaje oral, requieren de
apoyos visuales para lograr procesar y comprender mejor las sefiales auditivas que

perciben.

68



En la presente guia se abordard este tema desde un enfoque audiolégico,
buscando proponer alternativas al personal de Audiologia y Otorrinolaringologia,
con respecto a las recomendaciones brindadas por estudios internacionales, sobre
las técnicas que son funcionales en estas personas, independientemente del tipo

de dispositivo que posean, sean audifonos o implantes cocleares.

Para la rehabilitacion del lenguaje tanto en nifios como en adultos con
neuropatia auditiva, se recomiendan diferentes técnicas utilizadas por profesionales
en Terapia de Lenguaje. El tratamiento mas favorable para estos casos, siempre va

a ser uno con enfoque multidisciplinario

Las metodologias que se enfocan Unicamente en potenciar las habilidades
auditivas u orales y minimizar la dependencia de la informacion visual (terapia
auditivo verbal), no son recomendadas en estos casos. Se recomiendan las
estrategias que incorporen el apoyo visual como apoyo cuando la entrada auditiva
es insuficiente. Algunas de estas estrategias son: los sistemas auditivos apoyados
en la lectura labial, gestos naturales, cued speech o palabra complementada,
comunicacion total y lengua de sefias. La informacién visual y/o la representacion

del lenguaje contribuyen a mejorar la comprension del mensaje.

En el cuadro 30 se resumen las principales estrategias utilizadas por los

profesionales en Terapia de Lenguaje a las personas con neuropatia auditiva.
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Cuadro 30. Estrategias utilizadas para la habilitacion y rehabilitacién del lenguaje por medio

de la Terapia de lenguaje

Estrategia

Descripcién

Lectura labial

Se debe tomar en cuenta el apoyo visual implementado por las
personas con neuropatia auditiva, fomentando la lectura labial para

complementar la sefial auditiva percibida.

Cued speech o
palabra

complementada

Es un método que complementa la lectura labial con posiciones de
las manos para diferenciar entre fonemas en los que la posicién de
los labios es muy similar.

Es un sistema fonético en el que se representa lo que se oye y se

habla.

= Por naturaleza, las personas con neuropatia auditiva podrian

Sefias desarrollar un sistema de sefias naturales como complemento a su

naturales lenguaje oral, es recomendable reforzar este sistema, en conjunto
con otras alternativas comunicativas.

= En el caso de la poblacion infantil, una alternativa que ayudaria a

Lengua de fortalecer los resultados del desarrollo de un sistema de

sefas comunicacion oral, es la lengua de sefias. Esta alternativa podria

ser muy Util como complemento de la rehabilitaciéon auditiva.

= La comunicacion total consiste en implementar métodos de

L comunicacion oral y visual. Es una excelente alternativa para las
Comunicacion . .
| personas con neuropatia auditiva, porque busca complementar el
tota
déficit en la comprension del lenguaje, con otros mecanismos

visuales como lectura labial o lengua de sefias.

Fuente: Elaboracién propia con base en las guias de atencién consultadas, 2020.

Un aspecto fundamental en la rehabilitacion del lenguaje en personas con
neuropatia auditiva, es reconocer la importancia del desarrollo de un cédigo
comunicativo desde el momento en que son diagnosticadas. Ademas, el proceso de
toma de decisiones depende de los pacientes o en el caso de los nifios, sus padres.
Por lo tanto, es necesario brindar toda la informacion sobre las posibilidades de una

forma clara e imparcial que oriente a una decision consiente.
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SECCION 4. RECOMENDACIONES PARA EL SEGUIMIENTO DE LOS
PACIENTES CON NEUROPATIA AUDITIVA

El proceso de rehabilitacion auditiva no culmina con la colocacion de un
dispositivo auditivo para amplificar la sefial acustica o con la implantacién coclear.
El seguimiento que se brinde a las personas tiene una gran parte en el éxito que se

obtenga en este proceso.

Cuadro 31. Recomendaciones para el seguimiento de los pacientes con neuropatia auditiva

Recomendaciones generales

» Realizar una entrevista orientada a conocer como ha sido la experiencia con el uso
del audifono, del implante coclear, con los sistemas FM o con las diversas estrategias

de terapia de lenguaje.

= Documentar las observaciones del paciente o de sus familiares y que se abarque las

dudas que se hayan generado en el proceso.

= A pesar de que a nivel institucional no se realizan ajustes a los dispositivos auditivos,
se recomienda realizar la audiometria de campo sonoro para verificar el rendimiento
de las prétesis auditivas y los implantes cocleares, y asi documentar el grado de

beneficio que esta aportando la adaptacion protésica a la pérdida auditiva existente.

= Es importante verificar que los audifonos o el implante coclear estén funcionando
correctamente y si los dispositivos poseen alguna averia, se recomienda a los

pacientes que asistan a la clinica proveedora para realizar las revisiones necesarias.

» Realizar la audiometria clinica completa (tonal y vocal), para verificar si ha empeorado

la discriminacion del lenguaje.

» Lacomunicaciény el trabajo en equipo con profesiones de otras areas como Terapia
de lenguaje, Neurologia, Psicologia, Educacion Especial, Oftalmologia, Pediatria,
Neurodesarrollo y Terapia de lenguaje es fundamental para lograr una atencién

integral de la persona con neuropatia auditiva.
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Recomendaciones en la adaptacioén

» Cuando la adaptacion se realiza mediante audifonos, se recomienda realizar pruebas
audioldgicas de seguimiento, al menos cada seis meses, para monitorear la pérdida

auditiva de la persona, especialmente en el caso de la poblacion infantil.

= Se recomienda el monitoreo con pruebas de reconocimiento de lenguaje en silencio
y en ruido en cuanto sea posible, con la finalidad de mejorar la discriminacion, por

medio de ajustes para mejorar la relacion sefial ruido.

= Durante el seguimiento se monitorean los progresos obtenidos y se determina si es

necesario realizar ajustes en los dispositivos, para maximizar sus beneficios.

= Se deben tomar en cuenta los informes enviados por otros profesionales involucrados
en el proceso, ya que esta informacién es indispensable para determinar si es
necesario realizar cambios en la configuracion de los dispositivos, para mejorar la

comprension y produccion del lenguaje oral.

Recomendaciones en nifos

= Todos los nifios detectados con esta patologia, deben ser evaluados periédicamente
para detectar posibles cambios en la funcién auditiva y la respuesta de

comportamiento ante el sonido.

= Los niflos que tuvieron una neuropatia auditiva transitoria, deben ser monitoreados
en sus habilidades auditivas, de lenguaje, las observaciones de los padres y estado

de oido medio, ya que los efectos residuales son desconocidos.

» Se recomienda que cuando los nifios tengan antecedentes familiares de neuropatias
auditivas sensorimotoras sean referidos a una evaluacion audiolégica de los 24 a los
30 meses de edad, ya que existe la posibilidad de una neuropatia auditiva de

aparicion tardia.

Fuente: Elaboracion propia con base en Hayes y Sininger (2008).
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Como apoyo al proceso de seguimiento en el caso de la poblacién infantil, en
diferentes investigaciones consultadas (Hayes y Sininger, 2008; Gardner-Berry et
al., 2017; Gokdogan et al., 2016), se propone la utilizacion de cuestionarios como el
IT-MAIS, MUSS, Littlears y PEACH, para poder recaudar mayor informacion sobre
el avance que se esta teniendo con el uso de las prétesis auditivas. En el cuadro 32
se resume una propuesta de cuestionario, basada en los mencionados
anteriormente, y que va dirigida a la poblacién infantil diagnosticada con neuropatia

auditiva.

Al finalizar con las preguntas, se deben sumar los puntos obtenidos, el
puntaje maximo son 34 puntos, un resultado proximo a ese numero indicaria que la
adaptacion realizada al nifio/nifia esta siendo exitosa; de lo contrario, puede servir
de guia para las modificaciones que se deban realizar. Es importante tomar en
cuenta, que el profesional no debe quedarse solo con la respuesta puntual de cada
pregunta, esta es una guia para que se realice una entrevista con mayor
profundidad, solicitando ejemplos y descripciones de las conductas del nifio/nifia,
las cuales deben ser registradas, esto con el fin de dar un seguimiento a los avances

gue se vayan obteniendo en cada cita.
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Cuadro 32. Propuesta de cuestionario para dar seguimiento al uso de protesis auditivas en

la poblacién infantil diagnosticada con neuropatia auditiva

Nombre: Fecha:

Preguntas: Las siguientes interrogantes o N " o ®
son realizadas a los padres del nifio/nifia, © g 8 o g.
. ()
por parte del profesional a cargo. S S > S 9 | o

pd o < O&E o,

1. Cuando se enciende el dispositivo
¢ Ellla nifio/a emite sonidos o
vocalizaciones?

2. ¢Con gué frecuencia el nifio/a se queja
de que los sonidos son muy fuertes?

3. ¢Existe produccion de silabas o
aproximaciones de palabras para
referirse a objetos?

4. ¢Elnifio/a responde a su nombre de
forma espontanea y en ambiente
silencioso?

5. ¢Elnifio/a responde a su nombre de
forma espontanea y en ambiente
ruidoso?

6. ¢ Sigue instrucciones cuando se le da
una orden o responde a sonidos
ambientales?

7. ¢Muestra interés o curiosidad al
escuchar nuevos sonidos en el
ambiente?

8. ¢Logra el nifio/a diferenciar las voces
de sus familiares sin verlos?

9. ¢Logra diferenciar los sonidos del
habla de los sonidos ambientales o de
objetos como juguetes?

10. Con solo escuchar ¢ Puede el nifio/a
identificar la emocién que se transmite
con el tono de voz?

Total de puntos obtenidos

Fuente: Elaboracion propia con base en Zimmerman-Phillips, Osberger y McConkey (2004).
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SECCION 5. RECOMENDACIONES PARA EL ACOMPANAMIENTO Y
ORIENTACION DE LAS PERSONAS PORTADORAS DE LA PATOLOGIA Y
SUS FAMILIARES

Uno de los aspectos que puede hacer la diferencia en el manejo de la
neuropatia auditiva, es el debido acompafiamiento por parte de los profesionales,
con la persona diagnosticada y/o su familia. Esto podria hacer que el proceso de
diagnostico y tratamiento se torne mas llevadero, e incluso, que se presenten
resultados mas exitosos. Este proceso es diferente en el caso de la poblacién infantil
y la poblacién adulta, por lo que a continuacibn se mencionaran algunas

recomendaciones especificas para cada poblacion.

5.1. Recomendaciones para la poblacion infantil

= En este caso, las recomendaciones van orientadas, principalmente, para la

familia de la persona diagnosticada:

» Esimportante no emitir un diagndostico médico hasta que se haya realizado todo
el proceso descrito en la presente guia, descartando la presencia de otras

alteraciones como la falta de maduracion de la via auditiva.

» Una vez confirmado el diagnéstico, se le debe explicar a la familia qué es la
neuropatia auditiva y cuales son los pasos a seguir. Siendo muy realistas con
los resultados que se podrian obtener, pero siempre alentdndolos a continuar

con el proceso.

» Referir a Terapia de Lenguaje en el momento que se haga el diagndstico,
aungque no se haya definido un tratamiento, debido a que es muy importante

iniciar con el desarrollo de un c6digo comunicativo lo antes posible.

= Dar seguimiento a los resultados que se vayan obteniendo con cada tratamiento,
acompafnando siempre a la familia, y aclarando las dudas que se puedan ir

generando.
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Monitorear el lenguaje del nifio o nifia, buscando proponer cambios en las
estrategias utilizadas si el desarrollo del lenguaje no es el adecuado para su

condicion.

5.2. Recomendaciones para la poblacion adulta

Explicar a la persona portadora de la neuropatia auditiva, de forma sencilla, en

gué cosiste su patologia y como se va a proceder.

Iniciar siempre el tratamiento con audifonos bilaterales, siguiendo las

recomendaciones de adaptacién propuestas en la presente guia.

Referir a una persona profesional en Terapia de Lenguaje, buscando apoyar la
rehabilitacion auditiva y el desarrollo de otras estrategias comunicativas de

apoyo visual.

Dar seguimiento a los resultados que se vayan obteniendo con cada tratamiento,
buscando mejorar las alternativas, en conjunto con los demas profesionales

responsables.

Remarcar la importancia de que siempre informe sobre su condicién, en el lugar
donde labora, para evitar accidentes laborales, y favorecer su desempefio en el

trabajo.

Brindar acompafiamiento a la persona portadora de la patologia y su familia,
evacuando todas las dudas que se puedan ir presentando, y alentandolos a

continuar con el proceso de rehabilitacion.
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