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Resumen:

Objetivo: Estudiar los pardmetros de estimulacion eléctrica, la funcionalidad auditiva y
el desarrollo lingiiistico en pacientes sometidos a implantacion coclear con

malformaciones 0seas del oido interno con afectacion del laberinto anterior y/o posterior.
Diserio del estudio: Revision de casos, estudio retrospectivo.

Lugar: Hospital Universitario San Cecilio, Granada (Centro de Referencia en Implantes

Cocleares de Andalucia).

Pacientes: Se seleccionaron 346 pacientes que presentaban hipoacusia neurosensorial
profunda y que fueron sometidos a implante coclear entre los afios 2006-2010. Se realiz6
un estudio descriptivo de estos pacientes de los cuales 28 casos presentaron
malformaciones 6seas de oido interno. Estos pacientes fueron divididos a su vez en 14
pacientes con afectacion del laberinto anterior, 10 pacientes con afectacion del laberinto

posterior y 4 casos con ambos laberintos afectados.

Intervencion: Tras la implantacion coclear se valoro la evolucion de los parametros de
estimulacion eléctrica mediante Threshold (THR) y Maximum Comfort Level (MCL), asi
como el numero de electrodos funcionantes. Posteriormente, se estudio la funcionalidad
auditiva y la evolucion en la adquision del lenguaje con los subtests de la bateria EARS
(Evaluation of Auditory Responses to Speech) a los 6, 12 y 24 meses postimplantacion.
Estos resultados se compararon con un grupo control formado por 28 pacientes sin

presencia de estas malformaciones.

Resultados: Los pacientes con malformaciones del laberinto anterior presentaron unos

valores de THR de 11.02 pC frente a 3.5 nC en los pacientes sin malformacion, existiendo
diferencias estadisticamente significativas entre ambos grupos y también al comparar el
grupo de malformaciones mayores (cavidad comun e hipoplasia coclear) con las menores
(resto de malformaciones). El nimero de electrodos funcionantes fue menor en los
pacientes con malformacién. En estas malformaciones del laberinto anterior, la necesidad
de una mayor carga eléctrica y un menor nimero de electrodos para estimular la coclea,
conlleva que estos pacientes no superen el 50% de aciertos en los subtests realizados para
la valoracion de la funcionalidad auditiva, encontrandose diferencias significativas entre

los diferentes grupos (malformaciones mayores y menores). Respecto a los pacientes con
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malformaciones del laberinto posterior (como es el caso de la dilatacion del acueducto

del vestibulo) no se encontraron diferencias estadisticamente significativas entre el grupo
de casos y controles en cuanto a los parametros de estimulacion eléctrica. Las
puntuaciones en los tests auditivos fueron discretamente menores en el grupo de casos
respecto a los controles, solo existiendo diferencias significativas para algunos de los

subtests.

Conclusiones: Los pacientes con malformaciones 6seas del oido interno con afectacion
del laberinto anterior presentan peor funcionalidad auditiva y requieren un mayor
estimulo para obtener una respuesta auditiva al compararlo con los sujetos sin estas
malformaciones y con aquellos que presentaban afectacion del laberinto posterior. En los
pacientes con afectacion del laberinto posterior estas diferencias no llegan a ser
significativas con respecto a los sujetos sanos. En conclusion, todos los pacientes con
malformaciones del oido interno obtienen beneficios para la adquisicion del lenguaje tras
la implantacion coclear, siendo estos beneficios mas evidentes en los sujetos con

afectacion del laberinto posterior.
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1. PROCESO DE AUDICION Y LENGUAJE
1.1 Audicion y Lenguaje

La audicion constituye la suma de los procesos psico-fisioldgicos que proporcionan al
ser humano la capacidad de oir, es llevada a cabo por la percepcion de las ondas sonoras
que se propagan por el espacio. Estas producen la estimulacion sonora del sistema
auditivo (compuesto por el oido externo y medio, el receptor auditivo periférico y la via
auditiva) permitiendo la percepcion del sonido, su analisis y la integracion de la
informacion percibida con otras procedentes de los demas sentidos, a fin de elaborar un
esquema general del entorno. Esta informacidon incluye la percepcion de sonidos
procedentes del medio fisico que nos envuelve. El proceso fisioldgico de la audicion
comienza al ser captadas estas ondas, en primer lugar, por el pabellon auricular (orejas),
que las transmiten por los conductos auditivos externos hasta que inciden con el timpano,
haciéndolo vibrar. Estas vibraciones generan movimientos oscilantes en la cadena de
huesecillos del oido medio (martillo, yunque y estribo), transmitiendo esta sefial hasta la
ventana oval que produce una onda vibratoria en los liquidos que forman parte del oido
interno. Estas ondas mueven los cilios de las células nerviosas del Organo de Corti que,
a su vez, estimulan las terminaciones nerviosas del nervio auditivo. O sea, en el Organo
de Corti las vibraciones se transforman en impulsos nerviosos, siendo conducidos,
finalmente, a la corteza cerebral, en donde se interpretan como sensaciones auditivas' Por
otra parte, también existe otro sistema, encargado del equilibrio y de la estabilidad de la
mirada, se trata del sistema vestibular. Los 6rganos sensoriales vestibulares situados en
el laberinto posterior del oido interno transforman las fuerzas asociadas a la gravedad y
las aceleraciones de la cabeza en sefiales biologicas en forma de potenciales receptores y
de accion nerviosa. Esta informacion es utilizada por los centros de control del sistema
nervioso central para producir una sensacién subjetiva de posicion de la cabeza con
relacion al medio ambiente, y para generar reflejos motores que facilitan el equilibrio, y
la orientacion. Esta funcion requiere una compleja integracion del sistema vestibular con
otros sistemas como el visual y propioceptivo para permitir la deambulacion y orientacion

. . . 1
de las personas o animales en el medio ambiente .
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1.2. Proceso de la audicion humana

Mas alld de las ondas sonoras, el proceso de la audicion humana implica procesos
fisiologicos, derivados de la estimulacion de los 6rganos de la audicion, y procesos

psicologicos, derivados del acto consciente de escuchar un sonido.
Divisiones del sistema auditivo
Podemos dividir el sistema auditivo en dos partes:

o Sistema auditivo periférico (el oido), responsable de los procesos fisiologicos

que captan el sonido y lo envian a la corteza auditiva.

o Sistema auditivo central (nervios auditivos y cerebro), responsable de los
movimientos psicoldgicos que conforman lo que se conoce como percepcion

sonora.

En el ser humano la audicion alcanza un significado muy especial debido a la generacion
compleja y ordenada de sonidos laringeos que conocemos como lenguaje, que segun la
RAE (Real Academia Espafiola de la lengua) se define como un conjunto de sefiales que
dan a entender algo’. Es la comunicacién entre individuos de la misma o diferentes
especies por medio de simbolos, permitiendo un entendimiento. En un ambito mas
estrictamente humano, la creencia popular tiende a identificarlo inmediatamente con el
habla o lenguaje hablado. En el hombre, fisiologicamente, la mayoria de los simbolos
estan constituidos por sonidos emitidos por la laringe y articulados por la boca, pudiendo
ser “inmortalizados” por el lenguaje escrito’. Los diferentes sonidos representan objetos,

ideas, momentos temporales, lugares espaciales, acciones, etc.

Pero el lenguaje utilizado por el hombre es mucho mas complejo y difiere esencialmente
del que usan el resto de seres vivos. Por medio del lenguaje los humanos somos capaces
de transmitirnos conceptos abstractos. En esencia transferimos a otros lo que pensamos,
aportando la capacidad de transmitir el conocimiento acumulado. La cultura de los
humanos esta basada en la acumulacion de conocimientos. Cualquier descubrimiento que
realiza un individuo puede ser compartido y transmitido al resto, de manera que se

perpette. Esta transmision ha sido posible gracias al lenguaje, no s6lo al hablado, también
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al escrito. El conocimiento de la sociedad actual es la suma de los conocimientos que a
lo largo del tiempo se han ido acumulando, evolucionando, aplicando y permitiendo
descubrimientos nuevos, que se han ido transmitiendo a lo largo de la historia, este hecho
probablemente sea lo que nos hace mas fuerte como especie’ y lo que mas diferencie al

hombre del resto de seres vivos, es decir la adquision de un lenguaje complejo’.

Nuestro lenguaje es sonoro y basado principalmente en la modificacion del aire
espirado en el trayecto que abarca desde las cuerdas vocales a los labios, a los que se le
une sonidos producidos en la boca. El lenguaje hablado lo aprende el nifio por imitacion
e instruccion. Siendo imprescindible que tanto el oido como los d6rganos emisores

permitan ponerlo en practica’.

La audicidon es probablemente el sistema sensorial mas importante para los
humanos, ya que esta directamente ligado al lenguaje, que es la principal caracteristica
que define a la especie humana® . De hecho cuando los antrop6logos se encuentran ante
un nuevo fosil de hominido, una de las primeras misiones que tratan de aclarar es si dicho
individuo tenia capacidad de comunicarse mediante un lenguaje, ya que de ser asi,

. . . . coeq
inmediatamente es reconocido como de la especia homo y no como un prehominido .

En nuestra especie la percepcion correcta del lenguaje es tan importante que una
alteracion minima de la audicion en la denominada; “zona conversacional” (250 a 4500
Hz y 30-80 dB)® provocan en el individuo que la padece un importante problema de

relacion.

Esta disminucion en la capacidad de percibir el sonido, provoca una disminucion en la
audicioén que se denomina hipoacusia, siendo la afectacion neurosensorial mas frecuente
del ser humano. Es una enfermedad con numerosas implicaciones médicas, culturales y
sociales si no se trata a tiempo’. Presenta una prevalencia neonatal muy alta, 1 de cada
1000 recién nacidos vivos presenta hipoacusia severa o profunda, siendo de vital
importancia la posibilidad de una deteccion precoz y de un correcto tratamiento en estos

CaSOSS.

Existen evidencias de que la edad de comienzo en la adquisicion del lenguaje influye
decisivamente en su correcto desarrollo final, y ello trae consecuencias a lo largo de toda
la vida®. La correccion de la hipoacusia y las ayudas a la adquisicién del lenguaje

mediante logopedia deben ponerse en practica antes de los 6 meses de edad segun las
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recomendaciones actuales. La experiencia y los estudios sobre este tema muestran que las
consecuencias mas evidentes en el adulto se producen si no se corrige antes de los 4 afios
de edad, pero cuanto antes sea corregida menor atencion especializada necesitard y
mejores resultados se obtienen” '°. La estimulacion eléctrica puede prevenir todos estos
cambios secundarios al cese de las aferencias auditivas en etapas tempranas, pero no es

. . ’ 1
reversible en estadios tardios'’.

Una de la causas que producen esa disminucion en la audicion, estan provocadas por una
malformacion a nivel de oido interno, que dificulta el proceso de transduccion de la sefial
sonora por un mal funcionamiento de la cdclea, encargada de transformar la energia
mecanica acustica en eléctrica, este 6rgano alcanza su desarrollo hacia la semana 24 de

s 11,12
gestacion” .

La via auditiva periférica alcanza una configuracion morfolédgica y
funcional muy parecida a la del adulto ya en la semana 30 de la gestacion. En ese
momento se completa la primera parte del desarrollo de la via auditiva, para que contintie
una correcta evolucion es necesario a partir de ese momento la interaccion del individuo
con el medio, son necesarios estimulos ambientales que estimulardn y permitiran su

. <y 12,13, 14
calibracién y “puesta a punto” > %14,

En caso de que exista una deprivacion sensorial no se dara esta segunda etapa y
por tanto no existira una maduracion y “calibracion” de las vias auditivas periféricas y

15,1
centrales > 1°,

Podemos considerar diversos marcadores de la maduracion de las vias auditivas:

- El crecimiento y desarrollo de los nucleos o grupos neuronales de la via
auditiva en el SNC (sistema nervioso central), que ya se encuentran presentes
hacia la semana 20 de gestacion. Alcanzan un tamafio muy proximo a los del
adulto en la semana 30 de gestacion, con un minimo y definitivo crecimiento

en los primeros 6-12 meses de vida (siempre que exista estimulo sensorial).

- Los estudios neuropatologicos sugieren que la mielinizacion axonal coincide
con la activacion de las vias neuronales'®. Es un marcador de la actividad y
maduracion de la via auditiva, puesto que a medida que alcanza una actividad
mas proxima a la del adulto, se observa un incremento de la mielina que rodea

las neuronas.
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Perazzo et al.'® indican que el nervio estatoactstico y la via auditiva completa
son visibles alrededor de la semana 26 de gestacion gracias a la agregacion
de los oligodendrocitos y células de Schwann a lo largo de los axones.
Relacionandolo con los potenciales evocados auditivos del tronco cerebral
(PEATC) que se registran entre la semana 27 y 29 de los recién nacidos

1
prematuros 7.

La completa mielinizacion de las vias pretalamicas se produce entre los 6 y 12
meses (al igual que el tamafo de los nicleos de la via auditiva en el SNC),
demorandose hasta los 5 primeros afios de vida la de las vias postalamicas.
Las areas de la corteza cerebral lo haran entre los 5 y 10 afios de vida'®. El
proceso de maduracion del SNC es mayor en los primeros 2 afios, se sugiere

.. ’ 12,1
de manera grosera que se triplica su peso durante ese periodo '*"°.

Podemos valorar la maduraciéon y estado de la via auditiva hasta los nucleos

troncoencefalicos mediante el registro de los PEATC ***

. Aunque la maduracion del
sistema auditivo es incompleta al nacer, a partir de las 30 semanas de gestacion ya estan

presentes las ondas I, III y V (las més estables) del registro de PEATC".

Los cambios progresivos de las vias auditivas periféricas y centrales se producen
durante los primeros diez afos de vida, siendo especialmente dindmicas durante los cinco
primeros. Particularmente durante este periodo el ser humano posee la maxima
plasticidad neuronal, el SNC tiene la mayor capacidad para cambiar sus patrones de
desarrollo y funcionales de acuerdo a las influencias ambientales''. El correcto desarrollo
embrioldgico y la interaccion individuo-estimulo ambiental son los pilares fundamentales

para el desarrollo correcto de la via auditiva.

Son varios los estudios que muestran al periodo desde los cero a los diez
afnos (mas marcado de los cero a los cinco) como el de maxima plasticidad neuronal. El
normal desarrollo de las vias auditivas periféricas y centrales ocurre dentro de este

p ) res 12
“periodo auditivo critico ”.

La estimulacion eléctrica puede prevenir todos estos cambios secundarios al cese

de las aferencias en etapas tempranas, pero no es reversible en estadios tardios, por ello
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la importancia de la deteccion precoz de la hipoacusia en los primeros meses de vida, para

instaurar tratamiento y correccion de la hipoacusia.

30



2. RECUERDO ANATOMICO DEL OIiDO

El oido es una estructura compleja formada por tres partes principales: el oido externo, el

medio y el interno.

Figura 1. Anatomia del Oido

El oido externo consta del pabellon (oreja), el meato auditivo externo (conducto auditivo
externo) y las capas externas de la membrana timpanica (timpano). Su funcion principal

es la captacion del sonido.

La membrana timpanica es semitransparente y delgada, separa la cadena timpanica
del conducto auditivo externo, ligeramente oval con un didmetro aproximado de 1 cm. La
mayor parte de la membrana del timpano esta estirada y se denomina pars tensa, pero en
la parte superior se encuentra una parte mas pequeiia, las pars flacida, mas laxa y delgada
que el resto. Desde el punto de vista histoldgico, la membrana del timpano se compone
de tres capas.

El oido medio actia como un dispositivo de transmisiéon de las ondas sonoras y de
adaptacion de impedancias. Cuenta con una cadena 6sea formada por tres huesecillos
(martillo, yunque y estribo) que conectan la superficie interna de la membrana timpénica
con la ventana oval del oido interno. Otros elementos son la cavidad del oido medio (caja

del timpano), la trompa auditiva (trompa de Eustaquio) y la musculatura del oido medio.
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Figura 2. Anatomia del oido medio

La cadena de huesecillos se organiza anclandose en el centro de la membrana timpanica
donde se encuentra el mango del martillo, en su otro extremo el mismo estd unido al
yunque por ligamentos. El extremo opuesto al yunque, a su vez, se articula con la cabeza
del estribo, y la base del estribo se apoya sobre el laberinto membranoso en la apertura de

la ventana oval, donde las ondas sonoras se conducen al oido interno.

MARTILLO

LENTICULAR

Figura 3. Anatomia de la cadena de huesecillos

Cuando la membrana del timpano vibra en direccién medial, toda la cadena de huesecillos

adquiere movimiento medial y la base del estribo realiza un giro en ese sentido hacia la
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ventana oval. Asi, la base del estribo vibra debido a los movimientos de la cadena de

huesecillos, y los transmite a la perilinfa bajo la forma de ondas™.

Otra estructura que esta presente en la caja del timpano es la trompa de Eustaquio, la
misma pone en comunicacion la cavidad de la caja con la rinofaringe. La funcion que
tiene la trompa es de ventilar la cavidad timpanica para mantener la misma presion de
aire a ambos lados de la membrana del timpano, condicion necesaria para la funcion

auditiva normal®>.

Oval window

Tympanic beanch of the glossopharyngeal nerve [1X)
Internal jugular vein

Figura 4. Anatomia de la caja del timpano

2.1. Anatomia descriptiva del oido interno ***°:

El oido interno o laberinto se encuentra situado en el centro de la pirdmide petrosa del
temporal. Formado por un conjunto de cavidades dseas (laberinto 6seo), que contiene las
estructuras del laberinto membranoso. En este ultimo encontramos el érgano sensorial

coclear y los receptores sensoriales vestibulares.
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2.1.1. Laberinto éseo: Es una cubierta de hueso, formada por tres capas (periostal,

encondral y endostal).

Vestibulo:
Es la cavidad central del laberinto 6seo, tiene forma ovoide aplanada. Corresponde a la

mitad posterior del fondo del conducto auditivo interno (CAI).

e Pared lateral: fuertemente convexa, donde destacan: La ventana oval que esta

situada en la parte antero-inferior, el orificio anterior ampollar del CS lateral en al

angulo anterosuperior, superior a la ventana oval y separado 1 mm de ella por el
espacio correspondiente a la 2* porcidon del acueducto de Falopio y la ventana

redonda.

e Pared Superior: Es estrecha hacia delante y se ensancha hacia atras, presenta en la

parte anterior el orificio ampollar, eliptico, del CS Superior, contiguo al orificio

ampollar del CS lateral, delante de esta se encuentra la 1* porcidn del nervio facial.

e Pared Posterior: También estrecha. En su extremo infero-lateral encontramos el

orificio ampollar del canal semicircular posterior.

e Pared medial: Ocupada por cuatro fositas separadas por crestas:
- Fosita hemisférica: en la parte antero-inferior de la pared, aloja al saculo y su fondo esta
perforado por multiples agujeros para las fibras del nervio vestibular inferior.

- Cresta del vestibulo

- Fosita ovoide: Aloja al utriculo, por aqui pasan las fibras de nervio vestibular superior
para utriculo y los CS lateral y superior.
- Fosita sulciforme: en su parte superior se abre un canal 6seo: el acueducto del vestibulo.

- Fosita coclear: aloja la parte caudal del canal coclear.

e Pared anterior: Muy estrecha, corresponde hacia arriba al acueducto de Falopio y

abajo a la base del caracol.
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e Pared inferior: Forma de surco, situada en la prolongacién de la ventana oval. Por

delante se encuentra el orificio vestibular del caracol.

Canales Semicirculares oseos:

Existen tres canales situados en la zona posterosuperior de laberinto, presentan una luz
de 0,8mm.

En el extremo de cada canal se encuentra una dilatacion; la ampolla, que se abre al
vestibulo. La ampolla contiene el epitelio sensitivo vestibular. En los CS lateral y superior
las ampollas estan en el extremo anterior, mientras el CS posterior la tiene en su extremo
posterior. Los extremos no ampollares de los CS superior y posterior se reunen en la cruz
comunis.

e Canal Semicircular Lateral (externo u horizontal): El mas corto (15mm),

situdndose justo encima y detras del canal facial.

e (Canal Semicircular Superior (anterior): Mide 16mm, ubicado verticalmente sobre

el vestibulo casi perpendicular al eje del pefiasco. Se corresponde con la eminencia
arcuata.

e Canal Semicircular Posterior (inferior): Mide 20mm, el mas profundo, su plano

es vertical y casi paralelo con el eje del peniasco.
Coclea:
Situada en la parte anterior del laberinto. Tiene forma de caracol, es un tubo cénico (tubo
coclear) de 30mm de largo y 1-2mm de diametro, que describe dos vueltas y media
alrededor de un eje denominado columela o modiolo. El modiolo es un cono acostado, su
cima esta en relacion con el protimpano y su base constituye la fosita coclear que ocupa

la parte anteroinferior del fondo del conducto auditivo interno.

e Tubo coclear: Presenta dos segmentos. Primero un segmento rectilineo de 4-5mm
debajo del vestibulo formando la cavidad subvestibular, termina en un fondo de
saco donde se abre la ventana redonda. El segundo segmento esta enrollado, se
adentra en el conducto auditivo interno, en el que su primera vuelta (espira basal)

forma el promontorio sobre la cara interna de la caja del timpano.

e Lamina Espiral: Lamina 6sea separada del modiolo, la membrana basilar se

inserta en su borde libre delimitando dos rampas: vestibular (hacia el dpex) y la
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timpanica (hacia la base). En el pilar la ldmina espiral termina en un borde libre
en forma de gancho que forma, con la boveda de la cupula, el helicotrema; que

comunica la rampa timpanica y vestibular.

e Sistema Canalicular del caracol: La columela contiene numerosos canales que
contienen ramas del nervio coclear, los mas internos dan paso a fibras para la parte

apical de la coclea y los externos para la parte basal.

e C(Canal espiral de Rosenthal: Es un canal excavado en la porcion periférica de la

columela, aloja el ganglio espiral de Corti.

Acueducto Vestibular:

Conducto que se extiende desde el vestibulo, de la cara posterior del pefasco. Tiene un
trayecto intrapetroso de 8mm que se divide en dos partes: Primero asciende 1,5 mm para
después descender en su parte distal al seno sigmoide, para abrirse a la cara posterior de
la piramide petrosa, en la fosita ungueal. Su orificio situado a Icm detras del orificio del

conducto auditivo interno. Contiene el saco endolinfatico.

Acueducto del caracol:
Presenta un orificio situado sobre la pared medial de la porcidon no enrollada del caracol,
a 1 mm delante de la ventana redonda. Su canal, de 10-13 mm, va hacia atras y abajo,

inferior a la ampolla del canal posterior, comunica al espacio subaracnoideo.

2.1.2. Laberinto Membranoso: Lo podemos dividir en laberinto anterior que comprende
el canal coclear; y en laberinto posterior donde encontraremos el utriculo, saculo, canales
semicirculares, sistema endolinfatico. Dentro contiene la endolinfa, mientras que entre el

laberinto membranoso y el 6seo se situa la perilinfa. (Fig. 10).
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Figura 5. Figura adquirida de Atlas de los organos de la audicion y equilibrio de Leblanc A.
ISBN 84-07-002127.
s. Saculo, cc. Conducto coclear, ce. Conducto endolinfatico, av. Orificio del
acueducto vestibular, u. Utriculo, ch. Canal de Hensen, p. Platina, rv. Rampa
vestibular, rt. Rampa timpanica, oc. Organo de Corti, cs. Canal semicircular

superior, cp. Canal semicircular posterior, cl. Canal semicircular lateral.

Canal Coclear:
Se trata de un conducto de 30mm que presenta dos segmentos: el primero es corto,
terminando en un fondo de saco (caeccum cochleare) a nivel de la fosita coclear. En su
cara superior nace el ductus reuniens de Hensen que comunica el canal coclear con el
saculo. El segundo segmento se enrolla en el caracol dseo rellenando el espacio
comprendido entre el borde libre de la lamina espiral y la parte correspondiente de la
lamina de los contornos.
Tiene tres caras:

e (ara superior o vestibular: denominada membrana de Reissner, separa el Canal

coclear de la rampa vestibular.

e (ara externa: Formada por el ligamento espiral, es una zona de adherencia entre
el canal coclear y endostio del caracol. La cara interna del ligamento espiral
presenta cuatro relieves de arriba, abajo:

- Cresta donde se inserta la membrana de Reissner.
- Estria vascular: epitelio vascularizado, principal lugar de secrecion de endolinfa.

- Engrosamiento espiral producido por un canal venoso.
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- Cresta basilar donde se inserta la membrana basilar.

e (ara inferior: Constituida por la membrana basilar, que va de la ldmina espiral
Osea a la cresta basilar. Separa el canal coclear de la rampa timpanica y sobre ella

se sitia el organo de Corti.

Membrana
Tectorial

Canal de

Nervio

Acdstico

Tonel de Canal
Corti

Tim P anico

Figura 6. Esquema descriptivo de la coclea

Organo de Corti:
Elemento sensorial donde estan situados los receptores de la audicion. Contiene diferentes
estructuras:

e (¢lulas Sensoriales: Tres filas de células ciliadas externas con estereocilios
colocados en W abierta hacia el modiolo, tienen propiedades contractiles. Una
sola fila de células ciliadas internas.

e (¢lulas de Sostén: Dan el soporte a las células sensoriales. Las células de Deiters
situadas sobre la membrana basilar anclan a las células ciliadas externas, su apex
emite una prolongacion (falange) que rellena los espacios que separan a las células
ciliadas. Las células de Hensen situadas por fuera de las de Deiters. Los pilares
forman dos filas de células que separan desde su base y se reunen en su cima

formando el tinel de corti que contiene la cortilinfa. El conjunto de células
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ciliadas externas, con falanges y los pilares unidos por estrechas uniones forman
la membrana reticular.

e Fibras Nerviosas: que se dirigen hacia el 6rgano de corti.

e Membrana Tectoria: Constituida por una capa superficial fibrosa y otra profunda

gelatinosa.

Cilios das células sensoriais

Células Sensoriais

Membrana
basilar Células Sensoriais

Nervo
Auditivo

Figura 7. Organo de corti

Canales Semicirculares:

Consisten en tres tubos membranosos que recorren los canales 6seos correspondientes,
las ampollas son dilataciones membranosas que ocupan la ampolla 6sea correspondiente.
Cada ampolla posee un surco constituido por un pliegue transversal del epitelio que forma

una prominencia denominada cresta ampollar.

Utriculo:
Vesicula extendida cuyo extremo anterior estd adosado por su cara medial a la fosita
ovoide. Los canales semicirculares desembocan en el mismo. La macula es la zona

sensorial, situada en la base y en un plano horizontal.
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Figura 8. Figura adquirida de Atlas de los organos de la audicion y equilibrio de Leblanc A.
ISBN 84-07-002127

Nv. Nervio vestibular, C. Cupula, Cc. Células ciliadas.

Figura 9. Figura adquirida de Atlas de los organos de la audicion y equilibrio de Leblanc A.
ISBN 84-07-002127

Nv. Nervio vestibular, E. Estereocilios, CC. Células ciliadas,

Mo. Membrana otolitica, O. Otolitos.

Sdaculo: Vesicula redondeada subyacente al extremo anterior del utriculo, estd colocada
contra la fosita hemisférica. Se apoya sobre la base del vestibulo y de su polo
posteroinferior nace ductus reuniens que lo conecta al canal coclear. La mécula del saculo

esta situada casi vertical cara medial, tiene una estructura analoga a la del utriculo.
Canal y saco endolinfatico:

El canal endolinfatico nace de la reunién de dos canaliculos provenientes del utriculo y

saculo.
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-Canal endolinfatico: Presenta una primera porcion dilatado dentro del vestibulo: el seno.
Después se estrecha a nivel del istmo penetrando en el acueducto del vestibulo, después
se ensancha de nuevo.

-Saco endolinfatico: Constituye una prolongacion intracraneal del laberinto membranoso.
Mide 8-10mm de ancho, sobrepasa la fosita ungueal en un desdoblamiento de la

duramadre.

Figura 10. Esquema de oido interno

2.1.3. Inervacion: El nervio estatoacustico se divide en el conducto auditivo interno en

una rama anterior (coclear) y otra posterior (vestibular).

Nervio coclear: Se dirige hacia la fosita coclear, se enrolla formando una lamina cuyas
espiras corresponden a las de la criba espiroidea de la base del modiolo. Las fibras
penetran por el modiolo, y terminan en el canal espiral de Rosenthal donde se distribuyen
al ganglio espiral de Corti. Al salir de este, se adentran en el grosor de la [amina espiral,

luego penetran en el canal coclear perdiendo su vaina de mielina.

Nervio vestibular: Se divide en tres ramas:

-Rama superior: Penetra en el vestibulo por la mancha cribosa superior dando el nervio
utricular, el ampollar superior y el ampollar lateral.

-Rama inferior: Entra en el vestibulo por la mancha cribosa media hasta el saculo.

-Rama posterior: Llega a la mancha cribosa inferior dando el nervio ampollar posterior.
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2.1.4. Vascularizacion: El riego arterial es diferente en el laberinto 6seo que en el
membranoso:

-Arterias del Laberinto 6seo: Vienen de la arteria timpanica inferior, rama de la faringea
ascendente; de la estilomastoidea, rama de la auricular posterior; y de la subarcuata, rama
de la auditiva interna o de la cerebelosa inferior o anterior.

-Arterias del Laberinto Membranoso: Provienen todas de la arteria laberintica, rama de la
cerebelosa media, o inferior o anterior o directamente de la basilar. Atraviesa el conducto
auditivo interno y da la Arteria vestibular anterior, la coclear y la vestibulococlear.

El riego venoso se distribuye en dos redes principales:

-Red del acueducto del vestibulo: RelUne las venas de los canales semicirculares,
formando la vena del acueducto del vestibulo que recibe a las venas del saco
endolinfatico.

-Red del acueducto de la coclea: Esta retine la vena vestibular superior (utriculo), la
vestibular inferior (saculo, ampolla del conducto semicircular posterior), vena coclear
comun y vena de la ventana redonda. Drena en la vena del acueducto del caracol. Estas

dos redes drenan en el seno petroso inferior, continuando hasta el golfo de la yugular.
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3. EMBRIOLOGIA DEL OIDO INTERNO

La formacion del oido interno tiene su origen con la formacion de la Placoda auditiva,
siendo éste el primer signo visible en torno a las 3 semanas del proceso embrionario.
Surge como un engrosamiento del ectodermo superficial de cada lado del rombencéfalo

. . )
por encima del primer surco branquial®.

Por otro lado, existen otros componentes importantes en el sistema auditivo como son:

3.1. Ganglio estatoacustico: se origina de las Células de Schwann y de las células

satélites, ambas derivan de las crestas neurales. La migracion de estas células desde la

porcién ventral de la vesicula auditiva resulta aparente a la cuarta semana de gestacion.

3.2. Laberinto membranoso: comienza su formacion hacia el dia 25. Cada placoda

auditiva se transforma en una vesicula, y cada vesicula se dividird en una parte ventral, a
partir de la cual se originara el saculo y el conducto coclear con el 6rgano de Corti
(laberinto anterior), y en una parte dorsal a partir de la cual se formaran el utriculo, los
conductos semicirculares y el canal endolinfatico, que junto al saculo daran lugar al
laberinto posterior. Ambas partes se uniran al finalizar la cuarta semana, siendo el atrio

el punto de contacto entre saculo y utriculo.

En la quinta semana, las fibras nerviosas provenientes del ganglio estatoacustico
comenzaran a penetrar en la vesicula 6tica. Las ampollas pertenecientes al utriculo y los
conductos semicirculares se formaran en este periodo. Apareceran entonces dos pestafas
que sobresalen de la porcion vestibular del otocisto que presagian la formacion de los
conductos semicirculares. A medida que dichas pestafias se expanden lateralmente, sus
paredes epiteliales opuestas se aproximan entre si formando una placoda de fusion.
Dichas placodas se transformaran en canales, gracias a la muerte celular programada en
el area central de fusion epitelial y a la migracion de células epiteliales.

Cuando aparecen los conductos semicirculares, lo hacen como evaginaciones aplanadas
de la porcion utricular de la vesicula auditiva. Las porciones centrales de la pared de estas
evaginaciones eventualmente se adosan y desaparecen, lo que origina los tres conductos
semicirculares.

Mientras un extremo de cada conducto se dilata y forma la ampolla, el otro no se ensancha

y se denomina rama comun no ampular.
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Las células de la ampolla forman una cresta, la cresta ampular, que contiene las células
sensitivas relacionadas con el mantenimiento del equilibrio. En las paredes del utriculo y
del saculo, aparecen areas sensitivas semejantes que se denominan manchas acusticas.
El otocisto se estrecha en su punto medio, entre la parte que origina los conductos
semicirculares y el origen de la coclea, formandose el utriculo y el siculo”’.

Los estatorreceptores (maculas) se desarrollan medialmente por diferenciacion del
epitelio ectodérmico que tapiza al utriculo y al saculo. En las ampollas de los conductos
semicirculares también se forman unos receptores similares (crestas) que responden al

movimiento.

Las maculas se forman a partir del epitelio que tapiza las areas donde los nervios entran
en la pared del saculo y utriculo. En estas zonas, el epitelio se modifica constituyendo una
capa pseudoestratificada compleja. Existen dos tipos de c€lulas; las sensitivas, que tienen
un ribete libre en cepillo y las de sostén, que secretan una sustancia gelatinosa que forma
una membrana almohadillada (la membrana otolitica), que cubre al epitelio modificado y
contiene unos depositos calcareos superficiales, las otoconias. La diferenciacién empieza
entre la séptima y la octava semana de la vida fetal. Desde la décima a duodécima semana,
se reconocen los diferentes tipos celulares y la membrana otolitica se halla en vias de
formacion.

En los fetos de 14 a 16 semanas, las partes individuales de las mdaculas estdn bien

formadas y son similares a las que se ven en el adulto.

La cresta ampular es la porcion modificada y elevada del epitelio de una ampolla, dentro
de la cual penetran las fibras terminales de un nervio ampular. Aqui el epitelio se eleva,
formando un pliegue a modo de cresta, y sus células se modifican de manera similar a la
diferenciacion que tiene lugar en la macula. Las crestas ya se disciernen en el feto de 8
semanas como unos monticulos.

Cuando la cresta practicamente alcanza la estructura y tamafo del adulto en el feto de 23

semanas, se forma la pared capsular en el hueso y el laberinto queda bien establecido.

Los errores producidos durante este proceso de induccion, seran los responsables de las

malformaciones 6seas del oido interno.
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Para la aparicion de la vesicula otica a finales de la cuarta semana, parece ser de gran
importancia el factor de crecimiento fibroblastico 3 (FGF-3) secretado por el
rombencéfalo adyacente a la placoda, siendo por tanto este ultimo una estructura
imprescindible en el desarrollo de la vesicula y del conducto endolinfatico®®. También
parece de vital importancia la implicacion del gen Pax-2 en el desarrollo de la vesicula
auditiva, con lo que una alteracion en dicho gen, llevara consigo una malformacion a nivel

coclear y del ganglio espiral®®.

Existen otros genes importantes en el desarrollo del laberinto posterior, como son el gen
del factor de transcripciéon Nkx 5-1, que actia en la formacion del vestibulo; el gen
homeobox DIx-5 que serd el responsable de la formacion de los canales semicirculares

anterior y posterior y el gen Otx-1 que formaré el conducto semicircular lateral®.

Durante la sexta semana, se desarrollaran el saculo y el utriculo como ya se comenté con
anterioridad. También comenzard a formarse el canal endolinfatico que daré lugar al canal
utriculosacular y a partir de la superficie posteroventral del saculo se formara el acueducto

2
coclear’’.

En torno al dia 36, en la camara utriculosacular de la vesicula otica, aparecera una
evaginacion tubular que se va alargando. Esta primero es rectilinea (conducto coclear) y
posteriormente comenzard a enrollarse sobre si misma en forma de espiral a la vez que
crece en tamafio dando lugar a las dos vueltas y media definitivas hacia el dia 70. A las

16 semanas se alcanza la longitud completa del conducto coclear.

El laberinto membranoso se desarrolla de forma paralela al ganglio estatoacustico, lo que
conlleva que en aquellos casos que una malformacion coclear produzca una deteccion en

dicho desarrollo, existira un menor nimero de neuronas.

3.3. Epitelio Sensorial: Durante el desarrollo del laberinto membranoso, las paredes de

la vesicula auditiva estan revestidas por un epitelio pseudoestratificado con dos o tres
capas de nucleos. Estas células daran lugar a las tres ampollas de los canales
semicirculares, las maculas del utriculo y saculo y el 6rgano de Corti. Dentro de esta

vesicula destacan:
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- Organo de kélliker: es el precursor embrionario del drgano de Corti. El epitelio
sensorial del canal coclear comienza a desarrollarse durante la séptima semana. Esta
compuesto por dos crestas que se enrollan a lo largo de la coclea: columna externa
y columna interna. Las células ciliadas internas (CCI) se desarrollardn a partir de las
células mas externas de la columna interna, las células de los pilares lo hardn a partir
de la union entre la columna externa e interna, y las células ciliadas externas (CCE)
y las células de Deiters se formaran a partir de la porcidon mas interna de la columna
externa®’. En la semana 17, la coclea ha alcanzado el niimero definitivo de células
ciliadas (3.400 c¢lulas ciliadas internas y 13.400 externas).

- Células de sostén: comienzan a desarrollarse en paralelo con las células ciliadas.
Este hecho resulta de especial importancia en los casos de hipoacusia por
mutaciones en los genes de las conexinas, que estan implicadas en la formacion de
uniones comunicantes entre células adyacentes. El tinel de Corti comenzard a
aparecer en torno a la segunda semana.

- Membrana tectoria: esta estructura cubre el 6rgano de Corti. Su desarrollo comienza
a lanovena semana y se formara como resultado de sustancias secretadas por células

. 2
de la columna externa e interna®.

La coclea no alcanza su estructura definitiva hasta el octavo mes de gestacion®, lo que
explica que se incluya a la prematuridad entre los principales factores de riesgo de

hipoacusia.

3.4. Inervacion del epitelio sensorial: el proceso de enrollamiento del acueducto coclear

lleva consigo que queden en contacto el epitelio sensorial y las células del ganglio espiral
en el modiolo, haciendo que fibras nerviosas penetren hacia el epitelio sensorial.
Alrededor de la semana 11, las células ciliadas internas presentan terminacidn sindpticas
aferentes y eferentes, mientras que las células ciliadas externas s6lo presentaran aferentes

hacia la semana 20, momento en el que comienza la audicion.

3.5. Membrana basilar: es la estructura que separa la rampa timpanica del conducto

coclear. Inicialmente dicha membrana es gruesa y presenta varias capas de células y

conforme va madurando va perdiendo grosor.

3.6. Membrana de Reissner: se situa entre el limbo espiral y el ligamento espiral por

encima de la estria vascular, separando el conducto coclear de la rampa vestibular.

46



3.7. Estria vascular: se localiza en la pared externa del canal coclear. Es la estructura

donde se produce la endolinfa, formada por tres tipos de células: las marginales, las
intermedias y las basales, cada una de ellas con un origen distinto”. La existencia de estos
tres tipos de células puede explicar la pérdida de funcidon que ocurre en determinadas
patologias como la presbiacusia, en la que la pérdida de audicion puede diferir de forma

importante de un paciente a otro.

3.8. Capsula auditiva: en la actualidad los estudios publicados de Anson y Donalson®,

establecen que tiene su origen en el mesoblasto que rodea el laberinto membranoso,
alrededor del dia 36. El mesénquima se condensa rodeando la vesicula y dando lugar a

dos capas:

- Elprecartilago, mas superficial que dara lugar a la capsula dtica, creciendo al mismo
tiempo que el laberinto membranoso hasta la mitad de la gestacion que comienza a
osificarse en diferentes puntos.

- Otra capa mas profunda que tras reabsorberse parcialmente dara lugar a los espacios

perilinfaticos y a su contenido.

En cuanto al resto del hueso temporal, hacia el 5° o 6° mes, en la masa cartilaginosa
comenzaran a aparecer cuatro centros, a partir de los cuales se osifican las regiones

petrosa y mastoidea.

3.9. Formacion de las estructuras nerviosas: los pares craneales séptimo y octavo se

formaran a partir del primordio estatoactstico, comenzardn a separarse cuando el tamafio

fetal alcanza los 14mm°".
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4. MALFORMACIONES DEL OIiDO INTERNO

4.1. Introduccion

Entre todos los defectos sensoriales en el momento del nacimiento, el mas frecuente es la
hipoacusia neurosensorial profunda, seglin los estudios actuales. Las incidencias varian
segln series y paises estudiados: por ejemplo, en EE.UU se estima que esta presente entre
0.8 y 3 casos por cada 1000 nacidos y en Europa entre 1.5 y 2 por cada 1000

o 2
nacnnlentos3 .

En la actualidad, se estima que la mitad de los casos de hipoacusia congénita se debe a
causa genética, atribuyendo el otro 50 % a causas ambientales como las infecciones, la
prematuridad, la exposicion del feto a sustancias ototoxicas, los traumatismos o la
eritroblastosis fetal entre otros. Existen estudios que evidencian estos factores etioldgicos

como son:

- Influencia de agentes tereatogénicos quimicos como la talidomida y la exposicion
a la radiacion.

- Infeccidn viral intratitero como el caso de la rubedla.

- Osificacion de la luz del laberinto como consecuencia de la meningitis.

- Administracion de aminoglucdsidos en el primer trimestre de la gestacion.

- La administraciéon de estreptomicina. En el estudio de Snider et al, en 72 mujeres
gestantes se utilizdo como profilaxis para la tuberculosis, demostrando un déficit

auditivo en 35 ninos.

La hipoacusia puede aparecer en cualquier punto de la via auditiva, sin embargo se ha
demostrado que la mayoria de los casos de hipoacusia neurosensorial en nifios aparece
por una mal funcionamiento a nivel coclear, ya sea congénita o adquirida, y mas

especificamente afectando a las células ciliadas.

En estudios recientes se ha demostrado que la disfuncion del nervio coclear y sus
conexiones con las células ciliadas (neuropatia auditiva) esta presente en un 10% de los
deficit de audicion, teniendo mas relacion con el mal funcionamiento del mismo que con

una ausencia del nervio™.
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Las malformaciones del oido interno estan presentes en torno al 20% de los pacientes con
. . . , .. 34 , . . .
hipoacusia neurosensorial congénita®®. El déficit funcional de estas malformaciones es

muy variable, siendo mayor cuando mayor sea el grado de malformacion.

4.2. Clasificacion de las malformaciones o6seas cocleares

Existen diferentes clasificaciones para catalogar los diversos tipos de malformacion,
desde las basadas en las alteraciones durante el desarrollo embriologico y el diagnostico
radiologico por politomografia®®, como la clasificacion de Jackler’® (1987) asi como otras
basadas en el estudio de la tomografia computarizada y la resonancia magnética, caso de

la clasificacion de Sennaroglu (2002), siendo esta Gltima mas exhaustiva®.
» Jackler

Clasifica las malformaciones con la presencia de coclea ausente o malformada, y otras

con coclea normal.

Malformacion Detencion del desarrollo durante el periodo
embrionario
Aplasia de oido interno 3* semana de gestacion
Cavidad comtn 4* semana de gestacion
Agenesia coclear 5% semana de gestacion
Hipoplasia coclear 6" semana de gestacion
Particion incompleta 7* semana de gestacion
Desarrollo coclear normal 8° semana de gestacion
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4th Week 5th Week
Common cavity Cochlear agenesis

Normal

Cochlear ﬁ
aplosia

6th Week (early) 6th Week {lote) Common cavity

Cochlear hypoplasia Cochlear hypoplasia

Cochleor

hypoplasia Cochlear
(severe) hypoplosia
(mild)
8th Week Incomplete In(om‘pllete
Incomplete partition Normal development partition partition
A (clossical Mondini's) B (severe) (mild)

FIGURE 21-26 A, Schematic representatson of Labyrinthin
of d f cmbry N

Figura 11. Tipos de malformacion coclear

Con coOclea ausente o malformada:

- Aplasia completa o de Michel: se trata de una ausencia completa de oido interno
y nervio auditivo. Es congénito y hereditario y en algunos casos no se desarrolla
el penasco del hueso temporal. El oido externo y medio pueden ser normales,
mientras que el nervio facial suele ser normal en morfologia y funcionalidad.
Estos pacientes padecen con frecuencia malformaciones traqueoesofégicas, de las
extremidades y alteraciones de los grandes vasos cervicales®’. Aparece cuando la
detencion del desarrollo embrionario aparece sobre la tercera semana.

- Aplasia coclear: la coclea no aparece desarrollada, mientras que los canales
semicirculares y el vestibulo pueden ser normales. El desarrollo embrionario se
detiene en torno a la quinta semana.

- Cavidad comun: existe una pérdida total en el desarrollo del septo interescalar,
esto conlleva que no exista separacion entre la coclea y el vestibulo. Los canales
semicirculares pueden ser normales. Su frecuencia esta en torno al 25% segin
algunas publicaciones™ dentro de las malformaciones del oido interno. Aparece
cuando la detencion ocurre en torno a la cuarta semana de gestacion. Puede existir

comunicacion de la cavidad comun con el CAI con el peligro de la aparicion de

51



fistula de liquido cefalorraquideo (Gusher) durante la intervencion de la

implantacion coclear™.

Figura 12. Imagen de paciente con cavidad comun

Hipoplasia coclear: la coclea carece de espiral apical y media, y sélo existe la
espira basal. La deteccion ocurre hacia la sexta semana de gestacion.

Particion incompleta (displasia de Mondini): se caracteriza por presentar una
coclea pequefia de menos de 2.5 vueltas de espira. También puede haber
subdesarrollo en las estructuras vestibulares. A veces, cabe la existencia de
epitelio sensorial, lo cual sugiere la posibilidad de que exista funcionalidad®.
También puede observarse dilatacion del conducto y saco endolinfatico. Aunque
la agenesia no sea bilateral, en el oido contralateral siempre hay cierto grado de
malformacion. Esta anomalia ocurre hacia la séptima semana de gestacion. Segin

los hallazgos de Jackler, la displasia de Mondini supone el 55% de todos los casos

e
L‘u"u

Figura 13. Imagen de TAC con malformacion de Mondini e hipoplasia de la coclea

de malformaciones cocleares®®
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Con coclea normal:

- Displasia del canal semicircular lateral y vestibulo: asocia un canal semicircular
dilatado con vestibulo agrandado.

- Acueducto vestibular dilatado, con canales semicirculares normales.

Figura 14. Imagen de TAC con coclea normal

= Sennaroglu

Malformacion Caracteristicas

Deformidad de Michel Inexistencia total de cualquier estructura

del oido interno.

Cavidad comun Unica cavidad coclear.
Aplasia coclear No existencia de coclea, es frecuente
encontrarla asociada a otras

malformaciones del pefiasco™ .

Hipoplasia coclear La coclea solo presenta la espira basal y

algtin resto de las estructuras medias®’

Particion incompleta tipo I Ausencia del area cribiforme y del
modiolo en la coéclea (ausencia de
estructuras internas segun Reissner),
acompanado de vestibulo quistico

agrandado.

Particion incompleta tipo II (clasica | La cdclea presenta una vuelta y media, con

malformacion de Mondini) las espiras medias y apical unidas en una
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formacion quistica, acompanado de
vestibulo dilatado y acueducto vestibular
agrandado. Los canales semicirculares
pueden ser ausentes, hipopldsicos o
agrandados. El conducto auditivo interno
puede estar ausente, estrechado o
agrandado, asi como el acueducto coclear
y vestibular que pueden aparecer
agrandados o normales. En esta alteracion,
la espira basal se encuentra totalmente
desarrollada, pudiendo existir funcion
auditiva, presentando diferentes grados de

hipoacusia®.

La principal diferencia de esta clasificacion respecto a la de Jackler, es que considera la

cavidad comun como una forma grave de la particion incompleta tipo I.

Por otra parte, como apuntaron Romo y cols.*!, el acueducto del vestibulo es una de las
ultimas estructuras del oido interno en desarrollarse. Si no se encuentra en la mayoria de
los casos de particion incompleta tipo I, serd signo de que es un malformacion mas

temprana que la tipo II.

Figura 15. Imagen de Tac de paciente con Particion incompleta tipo 1
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Jensen reconoci6 la malformacion de Mondini y posteriormente describié un tipo de
malformacion mas severa que consistia en una coclea amorfa con forma de saco unida a

un vestibulo dilatado y para la que propuso el nombre de displasia*'.

La anomalia de Mondini puede manifestarse de dos formas: una grave, de herencia
autosdmica recesiva, que cursa con hipoplasia coclear y dilatacion del vestibulo y de los
canales semicirculares; y otra forma leve, de herencia autosémica dominante, que se

caracteriza por un aplanamiento de la capsula 6tica®®.

Ademas de las dos clasificaciones vistas hasta el momento, que son sin duda las mas

utilizadas, existen otras muchas, como:

= Phelps (1992): basa su clasificacion en el aspecto de la espira basal de la coclea

que parece tener mayor relevancia con los resultados tras la implantacion coclear.

Malformacion Caracteristicas
Displasia laberintica severa Espira basal anémala
Deformidad de Mondini Se trata de un subgrupo en el que la espira

basal es normal, pero la coclea esta

disminuida de tamafio”.

Otros autores, como Slattery y Luxfor?, propusieron que dado que las células
ganglionares en los humanos estan presentes en la vuelta y media mas basal de la coclea,
la probabilidad que haya terminaciones nerviosas es mayor en los casos de particion
incompleta tipo I, y por tanto la audicién y la ganancia auditiva tras la implantacion

coclear sera mucho mejor en estos casos.
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Figura 16. Imagen de Tac con malformacion de Mondini

4.3. Malformaciones membranosas del oido interno

Existen otras malformaciones laberinticas que comprometen a los tejidos blandos, sin

afectar al hueso y por tanto no siendo detectables en el TAC. Estas son:

Anomalia de Scheibe: afecta a la coclea, al saculo y al 6rgano de Corti, que
muestra ausencia completa de células ciliadas externas. El saculo y el conducto
coclear aparecen como unos monticulos de células indiferenciadas y la membrana
tectoria es mas pequefia, la rampa media estd colapsada y la membrana de
Reissner puede descansar directamente sobre este monticulo™. Suele ser unilateral
y se asocia a enfermedades como las infecciones por citomegalovirus o rubéola,
y también a sindromes de causa genética como Usher o Waardenburg®®. Estos
pacientes pueden presentar cierta audicion residual en frecuencias bajas, siendo
probable que sea util la amplificacion®.

Aplasia de Siebenmann-Bing: afecta al laberinto membranoso anterior y
posterior, coclea y canales semicirculares. Existe una falta de epitelio sensorial
que no llega a la coéclea, presentando cofosis. Puede asociarse a retinitis
pigmentaria y retraso mental’®. Su origen puede ser la exposicion a factores
genéticos o a teratdogenos.

Aplasia de Manasse: Se caracterizan por hiperostosis, con estribo englobado y
degeneracion del 6rgano de Corti. Ocurre en el quinto mes de embarazo™.
Displasia de Alexander: s6lo afecta al conducto coclear y a la espira basal
membranosa, produce afectacion de las frecuencias agudas®®, beneficiandose de

’ . 4
audifonos dado que conserva las frecuencias graves*.

4.4. Otras malformaciones del oido interno:

Dilatacion del acueducto del vestibulo

El acueducto vestibular es un canal 6seo que se extiende desde la pared medial del

vestibulo hasta la superficie posterior de la piramide petrosa. Su longitud media en el

adulto es de 10mm, adquiriendo una forma de “J” invertida determinada por la posicion

definitiva del saco endolinfatico. Por el interior de este canal transcurre el conducto

endolinfatico®. El didametro del conducto vestibular oscila entre 0,4 y 1mm segun los

estudios de Wibrand y cols®.
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Figura 17. Imagen de Tac con dilatacion del acueducto del vestibulo

La dilatacion del acueducto del vestibulo, es la malformacion de oido interno que con
mayor frecuencia parece encontrarse en la TAC o en la RMN, con cortes de 1mm en el
plano sagital**. Asi mismo, es la malformacién mas frecuentemente asociada a hipoacusia

neurosensorial con herencia autosdmica recesiva®.

Esta malformacion puede ser uni o bilateral, se asocia clinicamente con sordera fluctuante
o progresiva, pudiendo ser prelocutiva o perilocutiva, neurosensorial o mixta. También
puede cursar con sindrome vertiginoso y acufenos que pudiendo estar presentes en mas
del 50% de los pacientes®. Esta anomalia, a priori, no debe producir un déficit auditivo
dado que la coclea en estos pacientes se encuentra aparentemente indemne, sin embargo,
conlleva con frecuencia a hipoacusia, en ocasiones desencadenada por traumatismos
craneoencefalicos menores. Suele debutar alrededor de los 3 afios de edad®. Esta
malformacion presenta una frecuencia entre el 7 y 32 % dentro de las malformaciones
oseas del oido interno segun diversos autores y posiblemente sea la mas detectada en
nifios con hipoacusia neurosensorial profunda®. Si la evolucion lo requiere, el

tratamiento final de la hipoacusia neurosensorial serd el implante coclear.

Esta malformacion parece considerarse un hallazgo caracteristico en pacientes con
sindrome de Pendred**. También se ha descrito este tipo de malformacién en pacientes
con hipoacusia neurosensorial no sindromica asociada a mutaciones en el gen PDS (el
mismo gen responsable del sindrome de Pendred), y en otros sindromes como CHARGE
(Coloboma, Heart defects, Choanal atresia, Growth Retardation, Genital hypoplasia, Ear

anomalies and deafness), Alagille, Braquio-oto-renal e incluso en otras malformaciones
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del oido interno como el conducto semicircular horizontal dilatado, la displasia coclear o

la malformacién de Mondini®.

Existen numerosas teorias acerca de su origen. Una de ellas expone que tanto el conducto
como el saco endolinfatico continuaria creciendo durante la infancia, lo que justificaria
la progresion de la hipoacusia®. A veces, puede aparecer acompafiado de una
malformacion de Mondini, por lo que la teoria de que se produzca en el periodo postnatal
seria improbable®'.

Otras teorias respecto a la aparicion de hipoacusia en este tipo de malformacion podrian
explicarse por mecanismos fisiopatoldgicos como el reflujo del contenido del saco
endolinfatico (anormalmente ensanchado) hacia el laberinto anterior™. El saco
endolinfatico presenta propiedades inmunoldgicas y de hemostasis de la endolinfa*,
pudiendo refluir sustancias toxicas y metabolitos hacia la coclea que deberian haber sido
degradados en el mismo. Este hecho puede explicar la aparicion de hipoacusia fluctuante.
Por otro lado, la transmision directa de la presion intracraneal a través del conducto del
vestibulo dilatado hacia el oido interno, podria justificar la hipoacusia brusca
postraumatica.

Otras hipotesis serian el aumento de la presion del liquido endolinfatico como mecanismo
lesivo para las células ciliadas, una displasia coclear membranosa asociada o mutaciones
genéticas responsables de la disfuncion de las células sensoriales*'. Por otro lado, mas
complejo resulta explicar la presencia de un componente conductivo en la pérdida
auditiva, pudiéndose relacionar con un estribo hipomovil (debido al aumento de presion
endo o perilinfatica) o bien con el concepto reciente sobre la teoria de la tercena ventana

(conductos semicirculares dehiscentes, fistula promontorial, carotida dehiscente...).
En los ultimos afos, ha aumentado la conciencia en el diagnostico de la dilatacion del

acueducto del vestibulo, dada la mayor sensibilidad de los métodos diagnosticos como el

TAC, con un aumento sustancial en el nimero de casos diagnosticados.
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Figura 18. Imagen de Tac de paciente que presenta dilatacion del vestibulo

- Displasia del canal semicircular
La displasia del canal semicircular lateral es un tipo de malformacion del oido interno
que puede acompafiarse de malformacion coclear. Esta suele ocurrir en torno a la sexta
semana de gestacion, apareciendo una evaginacion de medio punto en el esbozo vestibular
que se adhiere en su punto central, lo que produce el insuficiente desarrollo de este canal,
apareciendo como un medio disco, a la vez que su parte superior y posterior presenta un
crecimiento normal. El disco puede presentar una cresta ampular rudimentaria y el saculo

y el utriculo pueden aparecer afectados.

Figura 19. Imagen de Tac que muestra ausencia de vestibulo y de canales semicirculares
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- Aplasia del canal semicircular
Se presenta con menor frecuencia que la displasia del canal semicircular, por lo general
se asocia a anomalias cocleares. Ocurre por un fallo en el desarrollo del esbozo vestibular

antes de la sexta semana.

Figura 20. Imagen de Tac con anomalias de canal semicircular lateral y posterior

4.5. Malformaciones del conducto auditivo interno (CAI)

- CAI dilatado

El CAI dilatado se considera a partir de 8 mm de didmetro®®. Birman y Gibson™
publicaron que el CAl dilatado estaria asociado a una dehiscencia parcial del fondo lateral
del mismo, aumentando la comunicacion entre el CAI y el oido interno y por tanto
propiciando la aparicidén de hipoacusia neurosensorial progresiva y fluctuante. Existen
otros autores que publicaron casos de pacientes normoyentes con CAI dilatado como es

el caso de Tomura y cols™.

Figura 21. Imagen de Tac con dilatacion del CAI
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Esta malformacion suele encontrarse asociada a otras malformaciones, siendo rara su

aparicion de forma aislada.

En otras ocasiones, un CAl dilatado en su extremo distal puede estar asociado a patologias
como neurinoma del acustico, neurofibromatosis o hidrocefalia cronica, siendo en estos

casos consecuencia de la presion local.
- CAlI estenosado

Se considera segun los estudios de TAC que el CAI se encuentra estenosado cuando

presenta un diametro de 1-2 mm.

Su presencia duplicada es muy rara, con menos de diez casos recogidos en la bibliografia.
La presencia de un canal auditivo interno duplicado y estrechado suele ser unilateral y
puede aparecer de forma aislada o formando parte de un sindrome junto a malformaciones
cocleares del oido externo o medio, o incluso cardiacas, renales, 6seas o digestivas‘”.
Segun algunos estudios, esta presente en el 20 % de los pacientes con hipoacusia
neurosensorial congénita unilateral, aunque también hay casos en los que el paciente

presenta una audicion normal bilateral.

Figura 22. Imagen de Tac con hipoplasia del CAIl y duplicacion del nervio facial

Una de las hipdtesis para explicar su origen parece estar en la estenosis 0sea, siendo esta
la causante de la aplasia o hipoplasia del nervio. Sin embargo, en técnicas de imagen el

nervio suele aparecer con morfologia normal, lo que pone en duda dicha teoria.
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La hipodtesis mas aceptada pone de manifiesto que la coclea y el vestibulo en el periodo
embrionario inducen el crecimiento del nervio estatoactstico y el canal dseo se desarrolla
a su alrededor junto al nervio facial por la osificacion del mesodermo en la octava semana.
Asi cuando el nervio cocleovestibular es aplasico o hipoplasico, el CAI se desarrolla de

y 4
forma anémala®’.

El TAC tiene una alta sensibilidad a la hora de valorar el CAI, mientras que para conocer
su contenido, nos da una informacién mas detallada la RMN*’. Un CAI de didmetro
normal en el TAC puede presentar ausencia de octavo par, por ello la importancia de la

realizacion de la RMN.
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5. ETIOLOGIA DE LAS MALFORMACIONES DEL OIDO
INTERNO

ll

.
=]
[ [ |

5.1. HIPOACUSIA DE CAUSA NO GENETICA

Las hipoacusias infantiles pueden clasificarse en prenatales, perinatales o posnatales,
segun el periodo de afectacion. Se consideran congénitas aquellas hipoacusias que tienen
relacion con factores prenatales y perinatales. Se estima que uno de cada 1000 recién
nacidos puede presentar una hipoacusia congénita*®.

Las hipoacusias congénitas pueden ser de origen neurosensorial, conductiva, mixta o
central. Estas se asocian a distintos factores de riesgo de causa no genética (Tabla 1), que
en ocasiones son los que van a hacer sospechar la existencia de este tipo de hipoacusia.
De hecho, un 42% de los casos son diagnosticados en el cribado neonatal realizado en

pacientes con estos factores de riesgo.
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CAUSAS CAUSAS CAUSAS
INFECCIOSAS ENDOCRINOMETABOLICAS | TOXICAS
MATERNAS

a) Virales a) Causas de hipoxia

- Rubéola intrauterina. a) Habitos

- Varicela - Desprendimiento prematuro de | - Tabaco

- Embriopatia gripal la placenta - Alcohol

- Sarampion - Placenta previa - Adicion

- Herpes - Reduccion del aporte de oxigeno | b) Medicacion

- Paperas materno ototoxica

- SIDA - Prolapso del cordon o | - Quinina

- Otros estrangulamiento del mismo - Gentamicina
- Hipertension arterial materna - Amikacina

b) Bacterianas - Embarazo cronoldgicamente - Estreptomicina

- Sifilis Congénita prolongado - Kanamicina

- Tuberculosis - Neomicina

- Otras b) Hiperbilirrubinemia/ - Talidomina
Kernicterus

¢) Parasitarias ¢) Radiaciones

- Toxoplasmosis ionizantes

Tabla 1. Causas de hipoacusia congénita no genética

Las hipoacusias infantiles van a desarrollarse en nifios que pertenecen a familias
normoyentes en mas del 90% de los casos. El 40% de los nifios con hipoacusia profunda
presentan un déficit auditivo de origen no genético.

Las causas prenatales de hipoacusias congénitas no genéticas son aquellas a las que ha
estado expuesto el feto durante el periodo gestacional: infecciones (TORCH), ototdxicos,
radiaciones, enfermedades metabolicas, asi como habitos toxicos de la madre (Tabla 1).
Dentro de las causas de hipoacusia adquiridas en el periodo perinatal, cabe destacar la

hipoxia, prematuridad, hiperbilirrubinemia o infecciones, entre otras.
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5.1.1. INFECCIONES

Las infecciones congénitas por toxoplasma gondii, citomegalovirus y rubeola son
causantes de malformaciones de tipo coclear segun el momento del desarrollo

. . , . .36
embrionario en el que actiien, siempre que sea antes de la octava semana de gestacion™ .

La infeccion de la madre por rubeola al comienzo de la gestacion puede transmitirse al
feto y provocar rubeola congénita que se caracterizara por la triada clasica basada en:

. ’ 4
cataratas, cardiopatia y sordera®.

El Citomegalovirus es la infeccion intrauterina mas frecuente, con una incidencia de 0,4-
2,3% de los nacidos vivos en Estados Unidos®”. Aproximadamente el 10-15% de los
recién nacidos infectados presentan clinica en el momento del nacimiento y tienen mas
posibilidades de presentar secuelas tales como sintomas neurologicos e hipoacusia
neurosensorial. La hipoacusia es la mas comun de todas y afecta al 30-60% de los
infectados sintomaticos y al 8-15% de los asintomaticos".

Algunos estudios han estimado que la infeccion congénita por Citomegalovirus puede ser
la causa del 20-30% de todos los casos de hipoacusia®®. La terapia con ganciclovir en el
periodo neonatal cuando existen sintomas neurologicos ha demostrado ser capaz de
prevenir el deterioro en la audicion™.

La rubeola congénita y la infeccion por citomegalovirus se relacion entre otras con la

malformacion de Scheibe™.

5.1.2. FACTORES OTOTOXICOS

La ototoxicidad se define como el conjunto de alteraciones provocadas en el oido interno,
bien de forma reversible o irreversible, que pueden ser ocasionadas por distintos agentes

1
externoss .

FARMACOS:
- Aminoglucdsidos
- Diuréticos de asa
- Antineoplasicos

- Antipaladicos
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RADIOACIONES IONIZANTES:

Las radiaciones ionizantes son aquellas cuyos efectos directos y estocasticos producen la
emision de energia para separar los electrones del 4&tomo. Se utilizan en procedimientos
médicos e industriales, fundamentalmente en los generadores de rayos X. Por tanto,
existen gestantes expuestas a ellas, tanto en el ambito laboral, como en el sanitario si son
sometidas a procesos diagndsticos o terapéuticos radiologicos™.

El efecto teratogeno de las radiaciones ionizantes puede desarrollarse a lo largo de toda
la gestacion, desde el periodo de implantacion hasta el Gltimo trimestre. Esto provoca
desde abortos espontaneos si afectan al tiempo de implantacion del embrion, hasta
diferentes tipos de malformaciones o determinadas neoplasias como la leucemia, si
afectan en el periodo intermedio y final de la gestacion.

Pueden ocasionar alteraciones neurosensoriales, incluyendo la hipoacusia, siempre que
las radiaciones afectan al proceso de organogénesis entre la 3* y 8 semana, siendo en este
periodo cuando se producirian malformaciones a nivel del oido interno o si afectan al
desarrollo del sistema nervioso central durante el periodo fetal temprano entre la 8* y 25?

semana de gestacion.

CONSUMO MATERNO DE DROGAS Y ALCOHOL:

Durante la gestacion, el consumo de alcohol y la asociacion con otras drogas causa
diversos problemas tanto a la madre como al nifio, no sé6lo durante el periodo embrionario
o fetal, sino también a nivel postnatal, por alteraciones en la conducta o en el aprendizaje.
Las alteraciones vinculadas al uso y abuso de las diferentes drogas son multiples,
destacando el sindrome de abstinencia (opiaceos, barbitiricos o benzodiacepinas),
alteraciones neurologicas (cocaina, alcohol y benzodiacepinas) y efectos teratogénicos
(cocaina, alcohol y algunas benzodiacepinas) *.

La ingesta de drogas como la difenilhidantoina, los aminoglucésidos, la talidomida, el
alcohol o la isotretinoina, sobretodo en el primer trimestre, pueden derivar en hipoacusia
congénita. Las malformaciones atribuibles a estas drogas serian la aplasia del oido
interno, malformaciones en la cadena osicular y la ausencia del séptimo y octavo par

2
craneal’>.
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El consumo de isotretinoina esta relacionado con anomalias en la cadena osicular,
desarrollo incompleto de la cavidad timpanica, menor numero de vuelta de espiras en la

r , . ’ . . . 40.52
coclea, saculo dilatado, asi como nervio facial dehiscente 052

5.1.3. PREMATURIDAD E HIPOXIA

Se estima que la incidencia de la prematuridad y la hipoxia dentro del conjunto de
hipoacusias congénitas varia entre el 5 y el 23%, segtn diversos estudios. El bajo peso al
nacer es el principal factor etioldgico relacionado con las hipoacusias perinatales'. La
hipoacusia relacionada con esta etiologia suele ser de tipo neurosensorial y de grado grave
o profundo en un 85% de los casos. Los factores relacionados con la prematuridad y la
hipoxia perinatal pueden provocar lesiones a nivel de los nicleos cocleares del tronco

cerebral.

5.1.4. FACTORES METABOLICOS

Existe patologia metabolica materna como el hipotiroidismo™ que producen una
alteracion en la diferenciacion neural, produciendo graves dafios cerebrales que seran
permanentes. En el cretinismo endémico por carencia de yodo, mas de la mitad de los
casos presentaran una hipoacusia mixta y progresiva por afectacion de la células ciliadas,
estria vascular y conductos semicirculares, asi como la osificacion incompleta del estribo

y malformaciones a nivel del yunque, ventana redonda y oval.

5.2. HIPOACUSIA DE CAUSA GENETICA

En las hipoacusias, se estima que existe una base genética en alrededor del 80% de los
nuevos casos diagnosticados en los paises desarrollados, ya sea de causa directa o bien
influido por factores genéticos de predisposicion™. En los ultimos afios, se han publicado
numerosos estudios genéticos sobre las malformaciones en el oido interno como en el
estudio de Mackay y cols.*” en el que se encontrd que el factor de crecimiento
fibroblastico (FGF-3) era necesario para un correcto patron de diferenciacion de la
vesicula otica asi como en el de Torres y cols.*”” en el que se demostré que en el oido

interno, mutaciones del gen Pax-2 producen agenesia de la coclea y del ganglio espiral.
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Por tanto, el normal desarrollo de la coclea depende de la correcta expresion de Pax-2,

mientras que el gen Nkx-5 es necesario para la formacion de los canales semicirculares.

Las hipoacusias de causa genética pueden ser de origen sindromico en el 30% de los casos
o no sindromicas en el 70%, siendo en este ultimo caso el oido interno el Unico érgano

afectado’>.

En los tltimos afios, se han identificado varios genes responsables de algunas formas de
hipoacusias no sindrémicas existiendo hasta 70 genes responsables de los cuales se han

. . . . . 4
identificado 33 genes y cuatro mutaciones mitocondriales™.

En mas del 30% de los casos de hipoacusia infantil aparece de forma aislada y no existe
ningun antecedente que nos ponga en la pista del problema. En la mayoria de los casos se

trata de enfermedades monogénicas.

Futuros estudios moleculares determinaran los mecanismos precisos por los que los genes

intervienen en el desarrollo del oido interno junto con los factores no genéticos’”.

Desde el punto de vista genético la deficiencia auditiva puede clasificarse en:

5.2.1. HIPOACUSIA SINDROMICA

Estas hipoacusias se producen cuando la pérdida auditiva se encuentra asociada con
malformaciones del oido externo o de otros 6rganos.

Aproximadamente el 30% de las hipoacusias hereditarias se catalogan como sindromicas.
Se han descrito unos 400 sindromes genéticos que incluyen la pérdida auditiva entre sus
manifestaciones™. Aunque la mayoria de estos sindromes son genéticamente
heterogéneos, los genes implicados en cada uno de ellos no son muchos y la mayoria han

sido identificados.
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Los sindromes que se describen a continuacion se clasificaran en funcion de su herencia:

Autosomico Dominante

Los estudios realizados sugieren que este tipo de herencia produce un amplio rango de
malformaciones, lo cual se confirma por los genotipos encontrados™. En este tipo de

transmision la expresividad es variable.

Sindrome de Se trata del sindrome con herencia dominante mas comun asociado
Waarderburg | a hipoacusia. Aparecen en torno al 1-2% en los pacientes con
hipoacusia profunda’.

Se caracteriza por presentar hipoacusia neurosensorial junto a
anomalias en la pigmetacion de la piel, el pelo (tipico mechon
blanco) y afectacion a nivel ocular (heterocromia).

La hipoacusia varia entre leve y profunda incluso dentro de la misma
familia y la disfuncioén vestibular puede estar presente incluso en
sujetos normooyentes””.

Se han descrito malformaciones tanto 6seas como membranosas del
laberinto anterior y del posterior. Es caracteristica la afectacion del
laberinto posterior siendo también comin la degeneracion
cocleosacular que puede existir con o sin hallazgos morfologicos™.
Existen cuatro tipos de fenotipos para este sindrome en funcion de
los signos asociados:

Tipo 1: gen PAX3. Presenta distopia cantal y entre un 20-58%
presentan hipoacusia neurosensorial.

Tipo 2: gen MITF y SLUG. Sin existencia de distopia, es el
fenotipo mas frecuente. En el TAC de estos pacientes se puede
encontrar aplasia del canal semicircular posterior con subdesarrollo
del vestibulo, ensanchamiento del acueducto del vestibulo, conducto
auditivo interno estenosado e hipoplasia del modiolo®®. La
hipoacusia neurosensorial aparece cercana al 70% en estos

pacientes™.
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Tipo 3: gen PAX3". Aparece distopia cantotum junto a afeccion
bilateral de las extremidades superiores.

Tipo 4: EDNRB, EDN3 y SOX10°%. Se produce una combinacion
entre el tipo 2 (con aparicion de hipoacusia progresiva) y la

enfermedad de Hirschsprung™®.

Sindrome

branquio-

otorenal (BOR)

Es el segundo tipo mas comun. Presenta una prevalencia estimada
de uno de cada 40.000 nacidos vivos®’. La penetrancia es alta, pero
la expresividad es variable®’.

Este sindrome presenta malformaciones de oido interno, medio y
externo asociadas a hipoacusia que aparece desde moderada a
profunda. Pudiendo ser conductiva, neurosensorial o mixta.
También pueden existir fistulas o quistes branquiales, asi como
malformaciones renales (hipoplasias unilaterales o agenesias
bilaterales).

Entre las malformaciones que pueden relacionarse con este
sindrome en el oido interno destacamos’’:

- Presencia de una espira basal afilada con una hipoplasia de
espiras media y apical (diagnéstico diferencial con la
Enfermedad de Mondini).

- Malformacion de la cadena osicular.

- Ensanchamiento del acueducto del vestibulo.

- Hipoplasia bilateral del nervio coclear.

- Ausencia o hipoplasia de los canales semicirculares’’.

El 80% de los afectados presentan hipoacusia que puede ser
neurosensorial, transmisiva o mixta, y en ocasiones progresiva’>".
Un 40% tienen una mutacion en el gen EYA1” y un pequefio

porcentaje de individuos tienen mutacion en el gen SIX1.

Sindrome

Down

de

Se caracteriza por una trisomia en el cromosoma 21. Presenta una
incidencia aproximada de un caso por cada 600-800 nacimientos. Se
trata de la anomalia de causa genética mas vista en la practica

otorrinolaringologica™®.
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La hipoacusia aparece en mas del 80% de los afectados®, siendo en
la mayoria de los casos de tipo conductivo, pero dejando un margen
de 4-50% de casos de hipoacusia neurosensorial o mixta.

Las malformaciones del oido interno son menos frecuentes que las
de oido externo o medio. Entre ellas destaca:

- Hallazgos compatibles con enfermedad de Mondini.

- Menor longitud de la coclea o del modiolo.

- Alteraciones del estribo.

- Dehiscencias en el canal del nervio facial.

- Dilatacién del saco endolinfatico.

- Ensanchamiento del acueducto del vestibulo.

- Comunicacion a través de la membrana redonda y del
ligamento anular de la ventana oval (posibilidad de
infecciones o fistulas).

- Las estructuras del oido interno aparecen por lo general con
un tamafio menor a la normalidad.

- Presencia de una pequena isleta 6sea en canal semicircular

lateral®®.
Sindrome de | Asocia hipoacusia neurosensorial. En algunos casos aparece junto
Usher a alteraciones del sistema de la visidon, secundaria a una retinitis
pigmentosa53.
Se subdivide clinicamente en tres tipos:
Tipo 1: hipoacusia neurosensorial junto a disfuncién vestibular.
Presentan un retraso del desarrollo motor con adquisicion de la
sedestacion y deambulacion tardia para su edad.
Tipo 2: hipoacusia neurosensorial sin disfuncion vestibular. La
amplificacion auditiva satisfactoria favorece la adquisicion de una
comunicacion oral.
Tipo 3: aparicion progresiva tanto de la hipoacusia neurosensorial
como del déficit vestibular.
Sindrome  de | Trisomia del cromosoma 18.
Edwards Asocia hipoplasia o agenesia del nervio coclear.
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Sindrome de | Trisomia del cromosoma 13.

Turner Asocia anomalia de Mondini.

Autosomico recesivo

Los progenitores portadores del alelo mutado son normoyentes mientras que la

descendencia tiene un 25% de probabilidad de padecer hipoacusia. De entre ellos destaca:

Sindrome de Pendred

Es la forma mas frecuente de hipoacusia sindrémica con
herencia recesiva. Aparece en mas del 10% de los casos de
sordera hereditaria
Este sindrome produce hipoacusia neurosensorial, asi como
defecto en la organificacion del yodo que conlleva a la
aparicion de bocio multinodular®.
Suele aparecer en la infancia o adolescencia, pero rara vez es
congénito™.
Los pacientes suelen ser eutiroideos aunque algunos pueden
presentar diferentes grados de hipotiroidismo. En ocasiones
pueden presentar vértigo con anomalias en los test
vestibulares. Presenta una prevalencia de 7 a 10 casos por
cada 100.000 nacimientos.
Este sindrome asocia malformaciones del oido interno que
pueden ser diagnosticadas en el TAC, entre las que destacan:
- Malformaciones del laberinto 6seo en un 85% de los
casos.
- Ausencia de espira apical en un 20% de los pacientes
con este sindrome™.
- Dilatacion del acueducto del wvestibulo, la mas
frecuente.
- Malformacion coclear tipo Mondini.
Estas dos ultimas malformaciones son casi de existencia

obligada para establecer el diagnostico’.
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La hipoacusia progresiva con episodios de fistula
perilinfatica hace pensar que estos pacientes puedan tener
también una dilatacién de la espira basal de la coclea™.
El gen PDS (SLC26A4) codifica una proteina llamada
Pendrina, relacionada con la produccion de hormonas
tiroideas y con el mantenimiento del homeostasis del liquido

endolinfatico. Este gen se expresa en el oido interno, tiroides

y rifién.
Sindrome de | Muy baja prevalencia. La patogenia es desconocida™.
Fountain Asocia retraso mental, anomalias Oseas, adelgazamiento

progresivo de labios e hipoacusia profunda debida a

malformaciones como particion incompleta de la coclea.

Ligada al cromosoma X

Se caracterizan por ser transmitida por la madre y Unicamente la padecerdn los hijos

varones.

Hipoacusia neurosensorial ligada al cromosoma X:

También se conoce como DFN3*. Es una anomalia cromosémica que produce hidrops
perilinfatico debido a una fistula entre el CAl y la coclea™.

Se manifiesta en varones jovenes con hipoacusia profunda neurosensorial o mixta que es
a menudo progresiva y puede estar asociada a disfuncidn vestibular y fijacion congénita
del estribo, responsable de la otorrea perilinfatica que se produce al intentar una
estapedectomia®. Las mujeres portadoras pueden presentar un cuadro mucho menos

4
grave®.

Los hallazgos radiolégicos que acompafian a este sindrome con mas frecuencia son el
ensanchamiento del CAI que es habitualmente bilateral y simétrico®, asi como la
hipoplasia de la espira basal de la coclea, un modiolo ausente o deficiente y un déficit del

. 2 . . . .,
septum interescalar coclear’?, siendo esta la causa de que exista una comunicacion entre
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el espacio subaracnoideo en el CAl y la perilinfa de la coclea, produciéndose un hydrops

perilinfatico si el estribo es manipulado.

También es frecuente encontrar un ensanchamiento del canal proximal del nervio facial
y del acueducto del vestibulo.

La mutacion que se asocia a esta anomalia se ha localizado en el cromosoma X. En los
varones afectados se ha localizado una mutacion en un gen regulador del ADN vinculante

POU3F4*,

Hipoacusia sindromica mitocondrial

Las formas mas frecuentemente observadas comprenden desde los raros sindromes
neuromusculares mitocondriales adquiridos (KSS, MERFF y MELAS) hasta la diabetes

mellitus de herencia materna asociada a sordera®

Otros sindromes:

- Sindrome de Goldenhar: presenta diferentes malformaciones tanto de oido
externo como de oido medio, no siendo tan frecuente las de oido interno®. Se
pueden encontrar hipoplasia de coclea, ausencia de canales semicirculares,
alargamiento del acueducto del vestibulo, ausencia del canal del nervio facial,
conducto endolinfatico anémalo, CAI duplicado, etc.

No se conoce su etiologia ni su patron de herencia. La teoria que més parece
acertar es una detencion en el desarrollo a nivel de la placoda 6tica asi como en
los arcos faringeos primero y segundo en torno a la cuarta semana de gestacion.

Es obligatorio realizar exdmenes audioldgicos y pruebas de imagen en estos

sindromes, para descartar anomalias de oido medio e interno.

- Sindrome de Wildervanck: este cuadro asocia anomalia de Klippel-Feil (fusion
de las vértebras cervicales), retraccion de Duane (los ojos se van hacia atras

. . . . 161

cuando miran lateralmente) e hipoacusia neurosensorial” .
Se han observado malformaciones a nivel de la cdclea, vestibulo, canales

semicirculares y CAIS.
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Sindrome de DiGeorge: se trata de un sindrome que asocia inmunodeficiencia e
hipocalcemia debida a una malformacion a nivel del timo y las paratiroides. A
nivel organico destacan los defectos cardiacos, caracteristicas faciales concretas
y malformaciones a nivel de oido externo, medio e interno, destacando la

malformacién de Mondini>>.

Triada de Robin: se caracteriza por hendidura palatina, micrognatia, glosoptosis.
Esto conlleva a padecer problemas para la correcta alimentacion. Pueden aparecer
de forma esporadica o sindromica, sobretodo se asociada al sindrome de Stickler
y al sindrome velocardiofacial®'. La hipoacusia es variable y las malformaciones
a nivel del oido son la existencia de pabellones auriculares de implantacion baja,
anomalias del estribo, nervio facial dehiscente, malformaciones cocleares y del

laberinto posterior y CAI de pequefio tamafio™”.

Sindrome CHARGE: asocia coloboma, atresia de coanas, retraso mental,
malformaciones a nivel cardiaco, genitourinarias y auditivas. Otras menos
importantes como paralisis o asimetria facial, malformaciones renales o grietas
faciales, anomalias laringeas o esofagicas®.

Presenta una incidencia de un caso por cada 8.500-12.000 nacimientos™.

En la actualidad, existen unos criterios diagnésticos para este sindrome®. Se
deben cumplir tres criterios mayores o dos mayores y dos menores para establecer
el diagnostico:

-Criterios mayores: coloboma, atresia de coanas, canales semicirculares
hipoplasicos.

-Criterios menores: disfuncion romboencefalica, disfuncion hipotalamo-
hipofisaria, malformacion de oido medio o externo, malformaciones cardiacas o

esofagicas y retraso mental.

Recientemente diversos estudios sugieren que estos pacientes presentan riesgo de
padecer anomalias del octavo par craneal, como ausencia o hipoplasia®, asi como
hipoplasia de la espira apical de la coclea, malformaciones de la cadena osicular,
trayecto andmalo del nervio facial, hipoplasia de canales semicirculares o

. . m , r 32
ausencia de estos, siendo esta ultima la més especifica™.
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. ) . ..
Morimoto y cols®® encontraron ausencia de los canales semicirculares en el 96,1%
en los 13 pacientes estudiados con asociacion de CHARGE, entre otras anomalias.
Tellier®, también describié malformaciones del tipo Mondini, displasias del

vestibulo, acueducto del vestibulo dilatado y atresia de la ventana oval.

En casos de nifios con malformaciones cocleares con asociacion de CHARGE y
retraso psicomotor, hace que la causa de sus malos resultados tras la implantacion

no esté clara®.

5.2.2. HIPOACUSIA NO SINDROMICA

Representan el 70% de los casos de hipoacusia hereditaria. La primera descripcion del
origen genético de una sordera no sindromica fue realizada en el siglo XVI por Johannes
Schenck. Desde entonces se han sucedido las evidencias hasta que en 1846, Pierre
M¢éniere reconocid un tipo de herencia autosémico recesivo en casos familiares de
sordera™.

Las hipoacusias hereditarias son trastornos fundamentalmente monogénicos, si bien los
fenotipos pueden estar modulados por la influencia de genes reguladores que pueden
presentar todos los tipos posibles de herencia™.

Las hipoacusias de este tipo suelen ser neurosensoriales y responden a todos los patrones
de herencia, siendo las mas frecuentes las autosomicas recesivas que representan hasta el
77% del total. Mas de la mitad de estas hipoacusias no sindromicas se deben a una
mutacion en el gen GJB2, responsable de codificar la conexina 26, una proteina encargada
de la difusion celular y el reciclaje de pequefias moléculas™. En estos pacientes se pueden

encontrar anomalias de la coclea y dilatacion del acueducto del vestibulo.
Hasta el momento se han descrito mas de 100 loci causantes de sordera no sindromica,

que codifican diferentes proteinas encargadas de funciones auditivas. Estos se encuentran

presentes en diferentes estructuras, como son™:
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Proteinas de membrana o asociadas a membrana:

* El canal de potasio KCNQ4, los transportadores de aniones SLC26A4 (pendrina) y
SLC26A5 (prestina).

* Las conexinas 26, 30 y 31: proteinas de las uniones intercelulares de tipo comunicante
0 gap junctions.

* La claudina-14: proteina de las uniones intercelulares estrechas o tight juntions.

* La otoferlina: implicada en el trafico de las vesiculas sinapticas generadas en las células
ciliadas internas.

* La otoancorina: proteina anclada a membrana con una funcion estructural en la interfase
entre el epitelio sensorial y la membrana tectoria del oido interno.

* La wolframina: proteina localizada en la membrana del reticulo endoplasmico y que

ayuda a mantener la carga i6nica.

Proteinas del citoesqueleto de las células sensoriales del oido interno:

» Las miosinas IA, IIA, IIC, IITA, VI, VIIA y XV, la gamma-actina y la espina: proteinas
que contribuyen al mantenimiento de los haces de actina.

* La esterocilina, la harmonina y la whirlina: proteinas de los estereocilios de las células

ciliadas.

Proteinas de la matriz extracelular:

* La alfa-tectorina: se trata de una especie de coldgeno de tipo XI que forman parte de
proteinas estructurales de la membrana tectoria del oido interno.

* La colina: se encuentra presente en las estructuras de soporte y en los canales neurales

del laberinto.

Proteinas reguladoras:
* Los reguladores transcripcionales POU3F4, POU4F3, EYA4 y TFCP2L3.
* La cristalina, miembro de la familia de proteinas que se unen a las hormonas tiroideas

(THBPs) para regular su accion.

Componentes de la maquinaria de biosintesis de proteinas en la
mitocondria:
* El rRNA 12S y el tRNA-Ser (UCN), cuyos genes se encuentran en el genoma

mitocondrial.
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5.3. Malformacion del nervio coclear

Existe controversia en la asociacion de malformaciones a nivel de oido interno y agenesia
del nervio coclear y del paquete neural del CAI. Algunos autores sugieren que no puede
desarrollarse la coclea si no existe una adecuada inervacion por parte del nervio®>, por lo
que, si existen imagenes de TAC con una coclea de aspecto normal, el nervio deberia

estar presente.

Estudios recientes como los de Buchman y cols® o los de Nelson e Hinojosa sugieren la
existencia de una coclea normal, aun con ausencia del nervio, llegando incluso a encontrar
hallazgos como un correcto funcionamiento de las células ciliadas externas con presencia

de microfénicos cocleares mediante PEATC, a pesar de no existir nervio coclear.

Por este motivo, Incesulu y cols®® sugieren que ante la existencia de nervio con un
diametro menor a 2mm, la realizacion de RMN complementaria a el TAC es obligatoria,

con el fin de estudiar mejor el nervio auditivo.

En el estudio de Casselman y cols™® existen casos con CAIS normales pero con nervio
coclear ausente confirmado en la RMN en dos pacientes con cavidad comun, pero
curiosamente obtuvieron umbrales tras la implantacion coclear. Este hecho les hizo
pensar que la rama vestibular del octavo par podia tener algunas fibras que llegaran a la
corteza auditiva o incluso la posibilidad de un trayecto del nervio coclear anoémalo, que

trascurra fuera del CAl, y por tanto no sea detectable en los cortes radiologicos del mismo.
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6. EVALUACION DEL PACIENTE CON HIPOACUSIA

6.1. INTRODUCCION:

Como ya se ha comentado anteriormente, se denomina hipoacusia o sordera al defecto
funcional que ocurre cuando un sujeto pierde capacidad auditiva, independientemente de

la intensidad.
La hipoacusia puede estar causada por multiples patologias, desde un proceso banal y
facilmente tratable hasta un proceso sistémico mas grave que curse con hipoacusia.

Existen varios grados de hipoacusia: desde los casos leves, que a veces pasan

. , . . . 4
desapercibidos, a los casos més severos, que llegan incluso a ser invalidantes®.

6.2. CLASIFICACIONES DE LAS HIPOACUSIAS:

Para estudiar una hipoacusia es necesario caracterizarla segin diversos criterios, por lo

que surgen varios modos de clasificacion:

» (Clasificacion topogrdfica: existen diferentes tipos de hipoacusia, seglin el lugar

en el que asienta la lesion, basados en la diferenciacion anatomica y funcional del

oido, bien afecten al oido externo, medio o interno.

Teniendo en cuenta esta diferenciacion, las hipoacusias se pueden clasificar en los

siguientes grupos:

* Hipoacusias de transmision o de conduccion: se deben a lesiones del aparato
transmisor de la energia sonora. Se producen por obstrucciones del conducto auditivo
externo (CAE) y por lesiones del oido medio, que ocasionan alteracion de la membrana
timpanica, cadena de huesecillos o ambas estructuras®. En general, se consideran

potencialmente tratables o recuperables, con tratamiento médico o quirargico.
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* Hipoacusias neurosensoriales o de percepcion: ocurren por la lesion en el 6rgano de
Corti  (hipoacusias cocleares), alteracion de las vias actsticas (hipoacusias
retrococleares) o por trastornos en la corteza cerebral auditiva (hipoacusias corticales).
Como norma general, estas hipoacusias una vez establecidas tienen escasas posibilidades
de recuperacion desde el punto de vista médico-quirtrgico, siendo necesario para su
tratamiento medidas de adaptacion mediante amplificacion (audifonos) o implantacion

4
coclear™,

* Hipoacusias mixtas: debidas a alteraciones simultdneas en la transmision y en la

percepcion del sonido en el mismo oido.

»  C(lasificacion cuantitativa: dependiendo de la intensidad de la pérdida de

audicion. El Bureau International d> Audiophonologie en su recomendacion 02/1,
clasifica las deficiencias auditivas, segun la pérdida tonal media, en los siguientes

grupos:

* Leve: 21 — 40 dB.

* Moderada: 41 - 70 dB.

* Severa: 71 - 90 dB.

* Profunda: 91 - 119 dB (> 90 dB).

* Deficiencia auditiva total — cofosis: >120 dB (no existe percepcion del sonido).

»  Clasificacion evolutiva: segin la progresion en el tiempo, las hipoacusias pueden

ser:

* Hipoacusias estables: son aquellas que no modifican el umbral de audicion con el paso
del tiempo. Un ejemplo seria la hipoacusia neurosensorial aguda inducida por
aminoglucosidos, que se establece en un momento dado tras la administracion del
antibiotico y la pérdida que se origina no incrementa una vez metabolizado y retirado el
agente toxico causal.

* Hipoacusias progresivas: aquellas en las que el déficit auditivo va aumentando con
mayor o menor rapidez, pero inexorablemente a lo largo de los afios. Es lo mas frecuente

en las hipoacusias neurosensoriales.
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* Hipoacusias rapidamente progresivas: son las que evolucionan con gran prontitud,
profundizandose en el plazo de algunas semanas o pocos meses. Las hipoacusias
autoinmunes suelen seguir este patron.

* Hipoacusias bruscas: son procesos de variada etiopatogenia. La hipoacusia se instaura
de forma brusca, en un breve plazo de minutos u horas.

* Hipoacusias fluctuantes: determinados procesos evolucionan con una audicidén
cambiante. Esta hipoacusia fluctuante aparece en distintas alteraciones del oido y es
caracteristica del hidrops cocleovestibular, asi como en malformaciones del laberinto
posterior como la dilatacion del acueducto del vestibulo, como ya se coment6 en capitulos

anteriores.

»  Clasificacion en relacion con la adquisicion del lenguaje:

* Hipoacusia prelocutiva o prelingual: 1a aparicion de la hipoacusia tiene lugar antes del
desarrollo del lenguaje hablado. Este hecho va a tener una enorme transcendencia, ya que
dificulta o impide el aprendizaje del habla y altera la progresion cultural. Es en este tipo
de hipoacusia, donde el diagndstico precoz, asi como la instauracion de un tratamiento
temprano va a modificar el prondstico en el desarrollo del lenguaje en el paciente
afectado.

* Hipoacusia postlocutiva o postlingual: la hipoacusia aparece cuando el lenguaje esta
bien desarrollado. La incidencia sobre la expresion hablada serd discreta, escasa o nula,
dependiendo del grado de hipoacusia.

* Hipoacusia perilocutiva: cuando la hipoacusia se instaura durante la adquisicion del

lenguaje.

»  Clasificacion cronolégica: se clasifica atendiendo al momento de aparicion de la

hipoacusia, tomando como referencia el momento del parto:

* Prenatales (congénitas): son aquellas hipoacusias que aparecen antes del nacimiento.
Pueden ser genéticas (trasmitidas por anomalias de un gen) o adquiridas (originadas por
actuacion de un agente patogeno en el periodo embrionario o fetal). Ademads, pueden
asociarse o no a otras malformaciones congénitas: formas asociadas o sindromicas (la

hipoacusia se asocia a otras anomalias) y formas no sindromicas o aisladas (el unico
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hecho constatable es la hipoacusia), como ya se comento6 en el capitulo de etiologia de

las malformaciones del oido interno.

Para el correcto diagnéstico de la hipoacusia es muy importante realizar una buena
historia clinica buscando los factores de riesgo que predisponen a padecer una hipoacusia.
En nuestro pais, la Comision Espafola para la Deteccion Precoz de la Hipoacusia

(CODEPEH) ha elaborado una lista de indicadores de riesgo™ (Tabla 2).

1. Antecedentes familiares de hipoacusia neurosensorial congénita o de instauracioén
temprana (a lo largo de la infancia), hereditaria o de causa no aclarada.

2. Infeccion de la madre durante la gestacion por alguno de los siguientes agentes:
citomegalovirus (CMV), rubéola, sifilis, herpes y toxoplasmosis. Esto es asi, tanto si se
confirma la infeccion, como si existen datos analiticos o clinicos sugerentes de la misma.
3. Malformaciones craneofaciales, incluyendo malformaciones mayores o secuencias
dismorficas que afecten a la linea facial media o a estructuras relacionadas con el oido.
4. Peso al nacimiento inferior a 1500 gramos.

5. Hiperbilirrubinemia grave, no en funcion de una cifra determinada, sino en cuanto a
que sea subsidiaria de exanguinotransfusion, por la edad o la patologia de base del
paciente.

6. Empleo de medicamentos ototoxicos, bien durante la gestacion en ciclo Unico, o bien,
partir del nacimiento, en ciclos sucesivos o combinados (aminoglucoésidos, diuréticos de
asa, cisplatino, etc.). Ademas, se consideran potencialmente ototdxicos:

* Los procedimientos no autorizados en el embarazo (isdtopos radioactivos, radiologia en
el primer trimestre).

* Los niveles séricos de aminoglucosidos por encima del rango terapéutico (aunque se
administren en ciclo Gnico).

* Los aminoglucdsidos (aunque se administren en ciclo Uinico), siempre que exista historia
familiar de ototoxicidad medicamentosa.

7. Las drogas ilicitas por via parenteral y el alcoholismo en la madre gestante.

8. Meningitis bacteriana, a cualquier edad.

9. Accidente hipoxico-isquémico, a cualquier edad. Especialmente, en el momento del
parto, si se registra Apgar de 0 a 4 al primer minuto o de 0 a 6 al quinto minuto, y siempre
que se produzca parada cardiorespiratoria.

10. Ventilacion mecanica prolongada durante mas de 5 dias en el recién nacido.
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11. Signos clinicos o hallazgos sugerentes de sindromes asociados a hipoacusia en su
nosologia, p.ej: Sdr. de Waardenburg, retinitis pigmentosa, intervalo Q-T prolongado,
osteogénesis imperfecta, mucopolisacaridosis, etc.

12. Traumatismo craneoencefalico con pérdida de conciencia o fractura de craneo.

13. Trastornos neurodegenerativos y patologia neurologica que curse con convulsiones.

Ademas, desde la etapa de lactante hasta los 3 afios de edad, deberan considerarse:
14. La sospecha formulada por los padres o cuidadores de pérdida auditiva en el niio.
15. Retraso en la adquisicion de los hitos audiolingiiisticos normales para el cociente de
desarrollo global del nifio.

16. La presencia de otitis media aguda recidivante o cronica persistente, durante mas de

tres meses. Otras infecciones que se asocien a hipoacusia.

Tabla 2: Indicadores de riesgo asociados a hipoacusia

En estos nifios es fundamental no solo detectar, sino también diagnosticar y tratar lo antes
posible la hipoacusia. Estos indicadores también son factores etiologicos para presentar
en el momento del nacimiento una neuropatia auditiva, que debe estar siempre presente

en el diagnostico diferencial de las hipoacusias en los primeros afos de vida.

* Perinatales: son aquellas hipoacusias que aparecen durante el parto o en las primeras
horas del periodo neonatal. También es 1til recurrir a los indicadores de riesgo (Tabla 2).
Al igual que en el apartado anterior, la deteccion, diagndstico y tratamiento precoz de la

hipoacusia son claves para un correcto desarrollo en la etapa infantil.
* Postnatales: son aquellas hipoacusias que aparecen con posterioridad al nacimiento.

Aunque existen hipoacusias de origen genético que comienzan a manifestarse después

del nacimiento, la mayoria de ellas son adquiridas.
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6.3. ESTRATEGIA DIAGNOSTICA:

La estrategia diagnostica que se plantea se centra fundamentalmente en el estudio de las
hipoacusias postnatales. Los pasos a seguir ante un paciente con hipoacusia deben ser los

siguientes:

- Anamnesis: es de vital importancia para obtener la mayor informacion por parte del
paciente y sus familiares que nos ayudard a elaborar un diagnostico inicial que nos
permitira orientar la exploracion y la indicacion de pruebas complementarias posteriores.
Es importante conocer una serie de aspectos: antecedentes familiares de hipoacusia,
antecedentes personales, existencia de factores de riesgo de hipocusia segln los criterios
dela CODEPEH48, existencia de habitos toxicos, ototoxicidad, infecciones recientes, etc.
Respecto a la hipoacusia es fundamental aclarar su momento de aparicion (prenatal,
postnatal, congénita, adquirida, etc). En el paciente adulto, el estudio de la hipoacusia nos
puede aportar datos como el tiempo de evolucién, modo de presentacion (brusca,
progresiva, fluctuante), si es uni o bilateral, asi como su intensidad subjetiva.

Una vez descrita la hipoacusia es importante conocer su asociacion con otros sintomas
otologicos, que en ocasiones pueden orientarnos hacia una determinada enfermedad,
como son la otalgia, otorrea, acufenos, autofonia, vértigos, presion oOtica, sensacion de
inestabilidad, asociacion con insuficiencia respiratoria nasal, paracusias de Willis o de
Weber (tipico de la otosclerosis), o el aumento de sensibilidad ante sonidos de intensidad
elevada que evoca el fenomeno de reclutamiento que suele acompanar a la presbiacusia.
Estos sintomas solo son valorables en la edad adulta o en pacientes con hipoacusias

postlocutivas, que previamente han desarrollado el lenguaje.

Es necesario buscar relaciones con otras circunstancias de los pacientes que pueden
asociarse con la presencia de hipoacusia: administracion de medicamentos ototdxicos,

embarazo, exposicion a ruido, etc.

- Exploracion fisica con otoscopia: Después de una historia clinica exhaustiva, se
realizara la exploracion fisica otorrinolaringoldgica y otoneuroldgica basica.
La parte mas importante de esta exploracion fisica es la otoscopia, que debe ser la primera

prueba a realizar en un paciente con cualquier sintomatologia otologica®.
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e 7, . L, e .. . ., . e 67 -
- Pruebas audiologicas: la pérdida auditiva requiere una exploracién audiométrica’’, sin

la cual no se puede confirmar un diagndstico.

* Pruebas audiologicas subjetivas: se requiere la colaboracion del paciente:

- Acumetria.
- Audiometria tonal liminar y supraliminar.

- Audiometria conductual.

* Pruebas audiologicas objetivas: miden la respuesta fisioldgica ante
determinados estimulos. Son pruebas que no estan sujetas a la voluntad de los sujetos:
- Impedanciometria.
- Otoemisiones acusticas.

- Potenciales auditivos.

- Pruebas de imagen: TC, RMN, arteriografia...

- Pruebas de laboratorio: para la deteccion de virus responsables de hipoacusias (rubéola,
parotiditis, citomegalovirus, sarampion, etc), anticuerpos anticocleares (en sospecha de
hipoacusias autoinmunes), asi como estudios genéticos para descartar posibles

alteraciones en diferentes genes como la conexina u otoferlina entre otros.

Por todo ello, el proceso diagndstico ante una hipoacusia requiere una estrategia rigurosa
basada inicialmente en la anamnesis, el examen clinico, la evaluacion audiométrica y la
evolucion de la hipoacusia. Al final del proceso de aproximaciéon diagnostica es posible
definir el diagnéstico topografico y etioldgico. En ciertos casos, esta justificada la
realizacion de otros examenes complementarios como técnicas de imagen, estudios

electrofisiologicos y de laboratorio.

6.4. EVALUACION DE LA HIPOACUSIA
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La evaluacion del paciente con hipoacusia puede realizarse desde diversos puntos de
vistas o distintos enfoques:

- Forma de presentacion en el tiempo (hipoacusia agudas y cronicas).

- Caracteristicas de la otoscopia (normal o patologica).

- Resultados en las pruebas audioldgicas.

El examen otoscopico permite distinguir dos grandes grupos: las hipoacusias con
otoscopia patoldgica y las hipoacusias con otoscopia normal. Posteriormente, el
diagnostico se basara en la acumetria, la audiometria tonal y la modalidad evolutiva de la

hipoacusia.

e HIPOACUSIAS CON EXAMEN OTOSCOPICO PATOLOGICO:
La otoscopia patoldgica puede ser por lesiones o patologias en el oido externo o en el

oido medio.

e HIPOACUSIAS CON EXAMEN OTOSCOPICO NORMAL:
Las hipoacusias con examen otoscopico normal pueden ser de transmision, de percepcion,
0 una combinacion de ambas.
La acumetria y la audiometria tonal liminar permiten precisar la naturaleza de la
hipoacusia. En caso de neonatos, lactantes y nifios con hipoacusia prelocutiva son

necesarios otros métodos diagnosticos subjetivos dado su falta de colaboracion.

Dado que el objetivo de nuestro estudio es la busqueda de malformaciones de oido
interno y las indicaciones de implantacion coclear, nos vamos a centrar en las

hipoacusias neurosensoriales:

La acumetria y la audiometria tonal liminar®” permiten definir una hipoacusia

neurosensorial o de percepcion. La audiometria tonal muestra una caida en ambas vias
(aérea y 6sea) como se observa en la figura 23. Cuando nos encontramos con estos casos
debemos continuar el estudio para conocer la localizacion topografica de la lesion.

Las enfermedades perceptivas de la audicion estan vinculadas a lesiones neurosensoriales
que pueden situarse a nivel del oido interno o entre éste y los centros cerebrales, por lo

que la hipoacusia se denomina hipoacusia coclear o retrococlear, respectivamente.
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La eleccion de examenes complementarios para localizar la lesion depende del grado de
sordera constatada en la audiometria tonal: estudio del reflejo estapedial, estudio del
reclutamiento y de la adaptacion patologica, potenciales evocados auditivos y estudio de

imagen.

Figura 23. Imagen de audiometria con hipoacusia neurosensorial

6.5. PRUEBAS DIAGNOSTICAS (RECIEN NACIDOS, LACTANTES Y NINOS)

e Audiometria de observacion de la conducta, no condicionada al sonido:

Se trata del procedimiento caracteristicamente utilizado en el cribado y la evaluacion de
recién nacidos y nifios sobre todo en los primeros 6 meses de vida. Para ello se realiza
una observacion de la conducta refleja tras estimulacion acustica (reflejo respiratorio,

reflejo cocleopalpebral, reflejo del movimiento, reflejo del llanto o de sorpresa...).

e Audiometria de observacion de la conducta, condicionada al sonido:

- Test de reflejo de orientacion condicionada: se basa en condicionar al nifio ante el

sonido, a través de un estimulo visual que ¢l debe localizar. El examinador
condiciona al nifio al sonido, de forma que al escucharlo, gire la cabeza hacia el
altavoz del que procede el estimulo sonoro, obteniendo sélo entonces, la

recompensa de ver iluminado un juguete (prueba de Suzuki-Ogiba).
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- Audiometria con refuerzo visual: es un test de respuesta condicionada al sonido

bajo refuerzo visual, cuyo objetivo es mantener o reforzar la respuesta. El estimulo
acustico puede ser un tono puro, un ruido de bandas, palabra o el emitido por un
juguete. El refuerzo visual debe ser proporcionado justo después de la

presentacion del estimulo acustico.

- Audiometria de actuacion: a partir de los 18-24 meses de vida, el nifio pierde

interés por el refuerzo visual y el empleo del refuerzo motor puede serle mas
motivador. Este tipo de audiometria suele ser util hasta los 4 afios de edad. Destaca

el método del Peep-Show®’.

- Audiometria ladica: util a partir de los 3 afios de edad. Al percibir el estimulo

sonoro, el nifio debe realizar una accion como insertar clavijas, tirar pelotas a una

cesta, apilar cubos, etc.

e Timpanometria

La impedanciometria mide el nivel de vibracion libre del timpano, sometido a diferentes
presiones. La forma de la curva registrada tiene indicaciones muy utiles. Con el mismo
aparato, es posible medir la tension de la cadena de huesecillos bajo la accion del musculo
del estribo, como respuesta a un sonido fuerte. El umbral de reaccion aparece entre 75-95
dB. Su presencia es signo de audicion, presentando reflejo estapedial, siendo un examen

objetivo®’.

e Electrococleografia (ECOG)

Es una técnica que investiga la parte mas periférica de la via auditiva y en concreto los
potenciales generados en la coclea y el VIII par craneal. Se utiliza desde 1967. Se realiza
con un equipo de potenciales evocados. El campo se establece mediante un electrodo
colocado en el 16bulo de la oreja o mastoides, el otro en el vértex y otro en la frente. Se
introduce un electrodo transtimpanico o extratimpanico hasta alcanzar la zona del
promontorio o bien sobre la membrana timpénica en los extratimpanicos, para realizar la
estimulacion. Con todo ello se obtiene el campo eléctrico mas préoximo al oido.
Ante un estimulo actstico se genera una serie de ondas, siendo cada una de ellas de un
significado especial. Los dos parametros con mayor interés diagndstico son los

potenciales microfonicos y el potencial de accion:
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a. Microfonicas Cocleares (CM): su forma se corresponde con el tipo de estimulo
acustico aplicado, produciéndose ondas positivas o negativas de acuerdo al estimulo,
clicks de presion (condensacion) y de succion (rarefaccion). Se registran con altas
intensidades de estimulo, 50 a 60 decibelios, y se originan en las espiras mas inferiores

del caracol, proviniendo de las células ciliadas internas.

b. Potenciales de Accion (AP): en este caso cualquiera que sea la polaridad del click, la
forma del potencial de accion siempre sera la misma. Son generados por la primera
porcion del nervio auditivo. Se visualizan hasta llegar al umbral de audicion y se
componen de la suma de los potenciales de las fibras nerviosas, representando la actividad

de la espira basal. Se corresponden a la onda I del PEACT.

c. Potenciales de Suma: sélo se producen con estimulos de altas intensidades. Para
verlos, es necesario que todas las respuestas de CLICKS comprensivos vayan a la
memoria A y la de CLICKS descomprensivos vayan a la memoria B. De esta manera
adicionando estas respuestas, los microfonicos cocleares se borran, quedando el potencial

de accion doblemente magnificado y dentro de €I, el potencial de suma.

Su utilidad practica: si en la prueba hay ausencia de microfonicos cocleares, las lesiones
se localizaran a nivel del 6rgano de Corti mientras que si encontramos presencia de
microfonicos cocleares y ausencia de potenciales de accidn se tratard de una lesion a nivel
neural. En caso de que el coeficiente entre el potencial de sumacion y el potencial de

accion sea mayor de 0.43, se trataria de una corticopatia por Hidrops Coclear.

Esta técnica se esta realizando en nuestro servicio con el fin de poder saber de antemano
la respuesta que va tener el paciente a la implantacion coclear, dado que nos da una

importante informacion de como se encuentra la reserva coclear.

e OEAT (otoemisiones acusticas evocadas transitorias)

Actualmente se define la otoemision acustica como la fraccion de sonido generada por la
actividad fisiologica de la coclea que puede ser registrada en el conducto auditivo externo
(CAE)®. Aporta informacién sobre el correcto funcionamiento de la micromecanica

coclear®.

89



En el afio 1978, D. Kemp evidenci6 que la coclea, ademés de recibir y analizar los
sonidos, es capaz de producir energia aclstica de forma activa’’. Kemp descubri6 la
existencia de una energia sonora, producida en la cdclea, que podia ser registrada con un
microfono a nivel del conducto auditivo externo, tras la aplicacion de un estimulo sonoro
mediante una sonda colocada en el CAE. También es posible registrarla sin necesidad de

estimulacidn, al producirse de manera espontanea.

Para que el oido humano alcance el nivel de discriminacioén subjetivo que presenta, es
necesario un elevado valor de resonancia de la membrana basilar. Para ello es necesario
la existencia de un proceso activo que anule la amortiguacion de los movimientos de esta
membrana por los liquidos cocleares y como resultado se producen emisiones sonoras®.
Esta energia acustica registrable se debe a la contraccion activa de las células ciliadas
externas. Este hecho aportd la primera prueba convincente de la implicacion de los
fenomenos activos en la micromecanica coclear y demostré que la coclea es capaz de
sintonizar el sonido y realizar una discriminacion fina mediante la contraccion de las
células ciliadas externas, mejorando la selectividad frecuencial y la audicion de sonidos
de baja intensidad. Esta contraccion activa de las CCE produce una energia acustica que
se transmite en forma de onda sonora, en sentido contrario al sonido y con una latencia

entre Sy 15 ms’".

Presenta una serie de limitaciones en relacion al cribado, puesto que requieren que el nifio
est¢ dormido (se suele aprovechar el suefio tras la toma). Debe hacerse en un medio
silencioso para disminuir el ruido ambiental y el biologico del propio paciente. También
influyen el estado del oido externo y medio, ya que el detritus que puede estar presente
en los primeros dias en el CAE (conducto auditivo externo) o una OMS (otitis media

serosa) pueden producir una hipoacusia de transmision dando lugar a un falso negativo®.

Las otoemisiones son un meétodo objetivo de evaluacion de la integridad de los
mecanismos cocleares. No valoran la via auditiva, por lo que una persona con neuropatia
auditiva puede tener integro el sistema coclear pero que la via aferente hacia el sistema
nervioso se encuentre interrumpida. De ahi que OEA y PEATC son complementarios y

no excluyentes.

= Tipos de OEA (otoemisiones acusticas)
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Sin estimulo:

TIPOS DE OEA EN FUNCION DEL ESTIMULO

Otoemisiones acusticas espontaneas

Estimulo transitorio:

Otoemisiones acusticas provocadas OEAP o0 OEAT

Estimulo continuo:

Otoemisiones acusticas sincronizadas

Productos de distorsion

Ventajas de las OEA generadas por estimulo:

Se trata de una prueba objetiva. No precisa de la interpretacion de un explorador, ni
la colaboracion del paciente explorado, lo cual es sumamente importante en los
pacientes afectos de alteraciones del desarrollo mental, autismos, etc. y sobre todo
en recién nacidos.

Prueba simple y atraumatica para el paciente.

Alta fiabilidad: el registro es similar al repetir las exploraciones a lo largo del
tiempo.

Alta eficacia: sensibilidad 96% y especificidad cercana al 100%.

Rapida: duracion de la prueba 10-12 minutos.

El sistema portatil puede ser desplazado a unidades de cuidados intensivos.
Econdmico: no precisa de material fungible y sus costes se sitian entre 20 y 40 euros

por prueba.

Utilidades:
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Deteccion precoz de la hipoacusia en recién nacidos.

Valoracion auditiva en la edad escolar, en pacientes con riesgo de hipoacusia y en
seguimiento durante su edad escolar.

Evaluacion y diagnostico de hipoacusias en adulto. Ayudan al diagnéstico de la HNS
de origen coclear en hipoacusias menores de 45-55 dB, monitorizando la poblacion
de células ciliadas externas en casos de ototoxicidad por aminoglucdésidos,
furosemida, cisplatino y otros antineoplasicos o trauma acustico’"’*,

Seguimiento de hipoacusias fluctuantes.

Valoracion del tratamiento de procesos efusivos de oido medio en nifios, sobre todo
mediante las otoemisiones por productos de distorsion.

Acufenos: existen ciertos actiifenos de tonalidad aguda causados por mal funcion de
CCE con aumento de amplitud en OEA productos de distorsion en el area de 4- 6,3

KHz.

Limitaciones:

Solo detecta hipoacusias neurosensoriales de origen coclear, siendo incapaz de
detectar aquellas de origen retrococlear (neuropatia auditiva o HNS por kernicterus).
Este impedimento resulta importante al estudiar pacientes procedentes de UCI
neonatal, donde la neuropatia auditiva puede resultar prevalente.

Reduccion de la eficacia de la prueba cuando existe patologia de oido medio o
externo que conducen a hipoacusias de transmision, dando el resultado de OEA
negativas. Por ello, es siempre conveniente realizar una otoscopia y un
timpanograma en todo individuo en los que no se registra otoemision.

Dificultad para detectar hipoacusias en frecuencias agudas >5-6 KHz.

e PEATC (Potenciales evocados auditivos del tronco cerebral)

Los PEATC son un registro electrofisiologico basado en la produccion de actividad

generada por el sistema nervioso auditivo central en el tronco cerebral tras la aplicacion

de un estimulo sonoro. Fue observado inicialmente por Hans Berger en 1929”'. Estan

clasificados, junto a la electrococleografia como componente obligatorio sensorial

especifico, puesto que siempre que existe un estimulo fisico se desencadena un fendmeno

intracraneal de caracter obligatorio que es respuesta de la activacion de un sistema

. 1
sensorial concreto 5.
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Del mismo modo que se realiza un electroencefalograma, los PEATC registran mediante
electrodos de superficie la actividad eléctrica que se origina en el SNC. Valoran la
integridad de la via auditiva periférica hasta un determinado nivel, por ello, es posible
encontrar PEATC normales en personas con hipoacusia profunda, como por ejemplo una
alteracion de la corteza cerebral auditiva, y viceversa, personas normoacusicas con

potenciales alterados (esclerosis multiple) > 7.

Son desencadenados por estimulos instantaneos en tiempo e independientes del estado de

e ~ . . e - 15,71
vigilia o suefio a la vez que no son influenciables por sedacion y/o anestesia'>"".

Su amplia difusion en la practica clinica se debe a su consideracion como técnica basica
para la determinacién objetiva de umbrales auditivos, deteccion de patologia retrococlear

ros 1,74
y otros trastornos neurologicos’"’*.

Hasta el desarrollo de la informatica no fue posible su utilizacion clinica. La sefial
eléctrica de estos potenciales es relativamente pequefia (0.001.1 microV). Esto unido a la
presencia de actividad eléctrica no deseable (artefactos) como actividad eléctrica cerebral
de fondo, la actividad muscular y la posible contaminacion de otros artefactos hace

necesaria el procesamiento de estas sefiales por equipos informaticos.

Un equipo de registro de PEATC esta compuesto por un generador de estimulos que emite
una sefial actstica deseada. Unos electrodos colocados en la frente (Fz), 16bulo de la oreja
A (A1l lobulo izquierdo, A2 l6bulo derecho) y la mastoides, registran la sefial. Los
electrodos suelen estar recubiertos de una pequefia capa de cloruro de plata que disminuye
la impedancia (la resistencia al paso de la sefial, disminuyendo los artefactos) y reduce
las reacciones alérgicas. Posteriormente un amplificador aumenta unas 100.000 veces la

sefial.

En este momento tenemos una sefial contaminada por el ruido de fondo, el cual suele ser
unas 10 veces de mayor intensidad que los PEATC. El siguiente paso es el proceso de
promediacion de la sefial. Los PEATC son constantes en morfologia y amplitud y se
producen al mismo tiempo tras el estimulo aplicado. El ruido de fondo es aleatorio y no
sigue ningun patrén y no es sincronico con respecto al estimulo. Basandose en estas
diferencias y en un gran nimero de muestras, el ordenador realiza una promediacion de

la sefial, aislando la sefial que representan los PEATC. Por esta razon, no era posible su
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aplicacion clinica hasta el desarrollo de la informatica y la posteriormente generalizacion

con la reduccion de los costes.

La aparicion de la sefal presenta una latencia inferior a 10-15 ms tras la estimulacion
sonora. Los estimulos mas utilizados para su identificacién son clics a intensidades
progresivamente mas bajas, pues consiguen una buena sincronizacion de las respuestas
neurales. El mejor coeficiente de correlacion lo presentan entre 2000 y 4000 Hz (no
valorando las frecuencias graves) puesto que la mayor parte de los clics se concentran en
las frecuencias mas agudas sin ser los potenciales obtenidos especificos

. 1
frecuencialmente”.

El registro consta de 5-7 deflexiones u ondas de Jewett, siendo cada una de ellas
generadas por la descarga sincronica de generadores bipolares de estaciones relevo
situadas en distintas zonas de la via auditiva. El origen de la onda I se situa en la zona
periférica del nervio auditivo, la onda II en el conducto auditivo interno, la onda III en el
complejo ipsilateral coclear, la onda IV en el complejo olivar superior medial y el cuerpo
trapezoide y la onda V en el lemnisco lateral. Son las ondas I, IIl y V las més facilmente
detectables y por lo tanto empleadas en el diagndstico, pudiéndose valorar la morfologia,
latencia, amplitud, intervalos y diferencias interaurales'>’".

La morfologia, amplitud y latencia de los PEATC varian en funcion de diferentes

factores que los dividimos en parametros de estimulacion, de registro y debidos al sujeto:

1. Parametros de estimulacion:

- Clics y tonos: se suelen usar “clics” o estimulos transitorios de unos 100 microseg.
Pequetios incrementos en la fase inicial, incrementan la latencia y disminuyen la
amplitud de los PEATC.

- Ratio o tasa de presentacion: a mayor tasa se incrementa la latencia y amplitud, pero
no afecta por igual a todos los componentes. La onda V es la que se suele presentar
mas estable, no s6lo en éste sino en la mayoria de los pardmetros.

- Intensidad: disminuye la latencia e incrementa la amplitud. El intervalo I-V suele
permanecer constante en 4 ms.

- Polaridad o fase: no existe consenso, pero si hay afectacion parece ser minima.
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- Estimulacion biaural: existe un incremento de la amplitud con respecto a la
estimulacion monoaural. El ruido blanco contralateral a 80-90 dB prolonga

significativamente la latencia de onda V.

2. Parametros de registro:
- Posicion de los electrodos: los potenciales son muy sensibles a la posicion,
determinando la latencia y morfologia.
- Influencia de los filtros: los filtros reducen significativamente los efectos
contaminantes del ruido, pero pueden alterar significativamente la morfologia del

potencial.

3. Pardametros debidos al sujeto:

- Edad: En el recién nacido son diferentes a los del adulto (a partir de 3 afos se suelen
normalizar®), existiendo un aumento de amplitud en la onda I, aumento de periodo
I-V hasta 5-5,3ms e incremento de latencia de onda V a 7,1-8,5ms.

- Sexo: latencia mas prolongada en hombres .

- Dimension cefalica: incremento de latencia y disminucién de amplitud a mayor
diametro cefalico. Probablemente la causa sea debido a la atenuacion de la sefial
eléctrica por mayor grosor 0seo y distancia entre los electrodos.

- Temperatura: disminucion de latencia con el incremento de temperatura.

- Atencion selectiva: disminuye el intervalo I-V significativamente.

- Féarmacos: los sedantes mejoran el registro al disminuir la actividad muscular y

reducir el “ruido de fondo”.

=  Aplicaciones diagnosticas de los PEATC:

- Determinacion del umbral auditivo

Permiten la evaluacion del umbral auditivo, fundamental en nifios, pero con el

inconveniente de que las frecuencias valoradas son de 2000-4000 Hz®.
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- Efecto de la patologia auditiva sobre los PEATC

Hipoacusia conductiva: se debe a un déficit de audicion secundario a una
patologia en el oido externo o medio (como la otitis media serosa o efusiva, muy
frecuente en edad pediatrica) que impide la correcta transmision del sonido a la céclea.
Kavanagh y Berdsley’’ demostraron ya en 1979 que la pendiente de la funcion latencia-
intensidad para la onda V se mantiene constante, aunque con un umbral mayor. Recordar
que establecen el umbral para frecuencias agudas (2000-4000 Hz) porque es la
intensidad a la que se suelen reproducir los clics de estimulo’®. Ademas, el intervalo I-
V suele ser constante, con dificultad para la deteccion de la onda I'°, aunque podria

paliarse con la realizacion de una electrococleografia.

Hipoacusia neurosensorial coclear vs retrococlear: es la aplicacion clinica mas
importante. En una hipoacusia coclear, la funcioén latencia-intensidad toma una fuerte
pendiente y el intervalo [-V se aproxima al limite inferior de la normalidad, aumentando

este cuando existe una hipoacusia selectiva de frecuencias 3-4 kHz.

Las hipoacusias retrococleares presentan las siguientes alteraciones:

- Aumento de la latencia de la onda V.

- Diferencia interaural de latencia de la onda V o intervalo I-V.

- Aumento del intervalo I-V.

- Cambios morfologicos de la respuesta con ausencia de componentes, sobre todo

si faltan las ondas IIl y V.

Cuando no es posible identificar la onda I, se puede realizar una electrococleografia para

valorar la presencia y latencia de la onda I.

Eggermont y cols’ establecen una media del intervalo I-V de 4ms y concluyen que un
aumento mayor de dos desviaciones tipicas (mayor de 4,4ms) tiene una sensibilidad del

95% en la deteccion de hipoacusias retrococleares.

Ademas, los PEACT permiteN hallazgos en la patologia intrinseca del tronco cerebral

(esclerosis multiple) y ayudan a localizar y definir el tamafio de deteminados tumores.
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- Recién nacido y lactantes

La maduracion del sistema auditivo es incompleta al nacer, aunque a partir de las 30
semanas de gestacion ya estan presentes las ondas I, III y V (las mas estables)'”. En el
recién nacido, la onda V presenta una amplitud reducida mientras que la [ aumentada. El
proceso madurativo se completa a los 2 afios de edad. La onda I alcanza la madurez a las
5,3 semanas de media tras el nacimiento. Por otro lado, el intervalo I-V se encuentra
prolongado en recién nacidos y prematuros, siendo en estos ultimos muy dificil establecer

unos rangos de normalidad por la gran variabilidad interindividual .

e PEAEE (Potenciales Evocados Auditivos de Estado Estable)

Los PEATC tienen una serie de limitaciones. Principalmente destacar que solo valoran
las frecuencias agudas (2000-4000Hz), pudiendo ser paliado este déficit mediante la

realizacion de unos PEAEE.

. .y . -1
Los PEAEE se basan en la estimulacion por tonos continuos modulados en frecuencia'.
Presentan una tasa de repeticion lo suficientemente rapida como para que las repuestas

. <7 15,71
queden superpuestas por la estimulacion precedente'”’

. Esto da lugar a una respuesta
periddica, que se mantendra mientras dure el estimulo (estado estable). Es una
exploracion poco afectada por el suefio o la sedacion, teniendo gran valor como
exploracion audiométrica objetiva del paciente. Presentan una correlacién con los
umbrales auditivos muy importante, pero con diferencia de 10-20 dB, siendo esta mayor
en tonos graves. Es una técnica objetiva pues no precisa la colaboracion del paciente ni
del explorador, pudiendo explorarse diferentes frecuencias, obteniendo asi un
audiograma.
Destacamos que los PEAEE:
- Son capaces de determinar el umbral auditivo especifico en frecuencia
desde los primeros meses de vida'’.

- Son doblemente objetivos.

- Son selectivos en frecuencia.

- Permiten valorar las frecuencias graves.

- Nos permiten valorar varias frecuencias del audiograma de forma

simultdnea y en ambos oidos a la vez.
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Martinez Fernandez A et al’* con una muestra de 120 hipoacusicos (adultos y nifios), los
PEAEE fueron capaces de detectar respuesta sin que se detectara previamente en los
PEATC en 10 de ellos. En este sentido hay que destacar la importancia de esta técnica,
ya que nos permite explorar la audicion residual en las frecuencias graves, que pueden
ser utiles para su aprovechamiento. Esta ventaja se debe fundamentalmente a dos
caracteristicas:

- El empleo de un estimulo capaz de producir una respuesta mas especifica en frecuencia
que el clic.

- La utilizacion de mayores intensidades de estimulacion que el clic, ya que, si con un
clic la mayor intensidad de la estimulacion se encuentra en torno a los 100 dB HL, al
emplear un tono puro modulado podemos aumentar la intensidad hasta 105 dB HL para

la frecuencia de 250 Hz y hasta 120 dB HL en las frecuencias de 500 a 4.000 Hz.

6.6. CRIBADO NEONATAL/DETECCION PRECOZ DE LA
HIPOACUSIA

Los potenciales evocados auditivos automaticos (PEATCa) y las otoemisiones acusticas
transitorias (OEAT) son las dos pruebas aceptadas internacionalmente para el cribado

auditivo. Son pruebas muy sensibles y no excluyentes entre si.

En los recién nacidos sin antecedentes de riesgo de hipoacusia retrococlear pueden
realizarse cualquiera de las dos pruebas. Si no supera los PEATCa pasan a la fase

diagnostica. Si no supera las OEAT, han de repetirse antes de derivarlos.

En los centros donde se realizan los OEAT, aquellos nifios que presenten riesgo de
hipoacusia retrococlear han de realizarse también PEATCa o PEATC diagndsticos,
aunque hayan pasado las OEAT. En los que realicen PEATCa y no superen la prueba hay

que realizar unos OEAT, para documentar una posible neuropatia auditiva (algoritmo 1).

Ademas, es importante el seguimiento permanente de los que hayan superado la prueba.
Hasta los 3 afos se realiza dentro del Programa del nifio sano, valorando cada 6 meses el
desarrollo comunicativo y del lenguaje y a partir de la escolarizacion, en el programa de

salud escolar.
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Puntos de actualizacion:

Se recomiendan protocolos separados para los nifios procedentes de Cuidados
Intensivos Neonatales y los procedentes de maternidad. Los lactantes con
estancias en UCIN superiores a 5 dias deben ser explorados con PEATC
obligatoriamente para evitar el fallo diagndstico de las pérdidas auditivas
neurales. Los lactantes de UCIN que no pasan el test de PEATCa, deben ser
citados directamente con ORL para revaloracion, incluyendo PEATC y OEAT, si

. . 4
estas no se han realizado en la fase de cribado™*® %

Los lactantes en los que se necesite segunda prueba (recribado) deben ser

evaluados de forma bilateral, aunque en la prueba inicial sélo fallara un oido.

Los nifios que reingresan durante el primer mes de vida, cuando se asocien a
factores de riesgo auditivo (por ejemplo: hiperbilirrubinemia con
exanguinotransfusion, sepsis, etc), necesitan repetir el cribado auditivo antes de

su alta.

Los nifios con factores de riesgo deben ser seguidos de forma individualizada
segun la probabilidad de pérdida auditiva de aparicion tardia. Aunque pasen el
test neonatal, deben ser reevaluados al menos una vez antes de los 24-30 meses,
mientras que en nifios con riesgo alto de forma mas precoz y frecuente. Dentro de
este grupo, aquellos nifios que presenten sospecha de lesion retrococlear deberan
ser evaluados con PEATC, como los nifios de UCIN, independientemente del

resultado de las OEAT.

Todos los nifios deben ser reevaluados de forma sistematica en los controles de
salud establecidos por el Programa del Nifio Sano y debe hacerse hincapié en el
desarrollo del lenguaje oral (comprension y expresion), el estado del oido medio,
y su desarrollo global; ademas de tener en consideracion las sospechas de familia,

profesorado y/o cuidadores.
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sin FR? pasa

> con FR PEATC

A
Normal?
>| Negativo > 22 OEAT
Negativo
Patoldgicos > OEAT e Fase
diagndstica
> PEATCa

—>| Normal pasa
! Recién nacido

2 Factores de riesgo de hipoacusia retrococlear
3 Continuar como primer OEAT normal

Algoritmo 1. Diagnostico de la hipoacusia basado en las recomendaciones de la CODEPEH en

cuanto al cribado
6.7. DIAGNOSTICO NEONATAL DE LA HIPOACUSIA

Es necesaria una confirmacion diagnoéstica en el tercer mes de vida para permitir una
actuacion antes de los 6 meses. Se basa en las siguientes pruebas repetidas 2 veces con
unas diferencias de 1 a 4 semanas: PEATC, timpanometria, reflejo estapedial (usando
1000 Hz como sonido portador) y OEAT. En caso de confirmacion, se procedera a valorar

la adaptacion audioprotésica y la intervencion logopédica siempre antes de los 6 meses.

No hay un protocolo a seguir una vez confirmada la hipoacusia del neonato con el fin de
obtener un diagnostico etiologico. Multidisciplinarmente se realizard una anamnesis y
exploracion fisica y neurolégica. Ademas, habrd que valorar solicitar test genéticos,

pruebas radiolégicas, analiticas y otras (ECG, electrorretinograma y electroforesis).

Se solicita el estudio del gen GJB2 a aquellos con hipoacusia profunda o severa
neurosensorial (rendimiento del 22%). Si es heterocigoto se solicita el GJB6 porque en
Espafia hay un numero importante de casos de mutantes compuestos GJB2/GJB6.

Aquellos que lo presenten no se les solicitara TAC del pefiasco por poco rendimiento, ya
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que los que presentan esa alteracion genética no suelen presenta alteraciones en el TAC

(algoritmo 2).

Las determinaciones analiticas y el ECG (electrocardiograma) tienen muy bajo
rendimiento diagnostico, aunque se recomienda la peticion del ECG si presenta
hipoacusia profunda o severa para descartar un intervalo QT prolongado asociado al
sindrome de Jervell-Lange-Nielsen, como medida de prevencidn para evitar una muerte
subita en el paciente. No estan indicadas la peticion de las hormonas tiroideas si no se

sospecha el sindrome de Pendred, ya que el 56% de ellos son eutiroideos.

Puntos de actualizacion:

- Ademas de la evaluacion audiologica del nifio hipoactsico se debe contar con la

capacidad de prescribir la adaptacion de audifonos, si esta indicada.

- Para confirmar una hipoacusia permanente en un nifio menor de 3 afos es

imprescindible haber hecho al menos una prueba de PEATC.

- Las reevaluaciones auditivas en los nifios con factores de riesgo tienen que ser
programadas de manera individual, adaptandose a cada caso seglin la probabilidad de que
aparezca una hipoacusia de desarrollo tardio. Los nifios con factores de riesgo que han
pasado el cribado deben haber sido reevaluados audiol6gicamente antes de los 24-30

meses de edad.

- Cuando se indique la adaptaciéon audioprotésica por parte del
otorrinolaring6logo, esta debe llevarse a cabo antes de que transcurra un mes, y asi
mismo, deberd iniciarse la intervencion logopédica temprana. Sin ésta, el diagndstico

precoz es estéril y la adaptacion protésica insuficiente®.

- Se debe ofrecer a las familias de los nifios con hipoacusia la posibilidad de pedir

una consulta genética.

- Todo nifio diagnosticado de hipoacusia ha de ser evaluado al menos en una

ocasion por un oftalmologo, por posible patologia asociada.
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| Historia, exploracion y valoracion audiologica

l Diagnéstico evidente Diagnostico no evidente

Tratamiento oportuno

! ' !

Severa-profunda Moderada-severa Leve-moderada TAC
Audiometrias seriadas
l Sitio preferente en clase
Considerar GJB2
Prueba GJB2 l
'’ 5
Consejo genético  TAC TAC
EGC * \ Prueba GJB2
Analitica si precisa Tratamiento oportuno Analitica si precisa

Algoritmo 2. Fase diagnostica. Fuente: Recomendaciones de la CODEPEH para 2010.
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7. IMPLANTE COCLEAR

7.1. INTRODUCCION Y FUNCIONAMIENTO

Los implantes cocleares han supuesto una revolucion en el tratamiento de las hipoacusias

severas y profundas. Durante las ultimas décadas, han evolucionado considerablemente,

. . . . 81
convirtiéndose en una solucion eficaz para los casos de hipoacusia severa y profunda” .

Son dispositivos electronicos que permiten restaurar la funcion auditiva mediante la

estimulacidn eléctrica de las terminaciones nerviosas del nervio coclear.

Todos los implantes cocleares presentan cuatro caracteristicas comunes:

Un micr6fono para captar los sonidos y transformarlos en sefiales eléctricas.

Un procesador de sonidos que codifica las sefiales eléctricas y que se acompaiia
de una bateria.

Un sistema de transmision que comunica el procesador con los componentes
implantados.

Una antena-receptor-estimulador unida a una serie de electrodos distribuidos a lo
largo de una guia portadora de electrodos, que generalmente adopta una forma

alargada y flexible, y que el cirujano introduce en la céclea.

Existen diferentes tipos de implantes cocleares, que pueden clasificarse en funcion de tres

criterios:

Ubicacion de los electrodos (intra o extracocleares).
Numero de canales de estimulacion (mono o multicanales).
Forma de tratamiento de la sefal sonora (estrategias de codificacion basadas en la

extraccion o no de los formantes de la voz humana).

7.2 FENOMENO DE LA PERCEPCION DEL SONIDO

El sonido consiste en una onda de presion, originada por una fuente de vibracion mecénica

que se propaga a través de un medio material, usualmente el aire. El proceso de audicion
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consiste en la percepcion de estimulos originados por la onda de sonido a través del oido
externo (pabellon auditivo y conducto auditivo externo), el oido medio (timpano y

huesecillos), el oido interno (coclea), el nervio auditivo y el sistema nervioso central®.

La onda de sonido es recogida por el pabellon auditivo y se propaga a través del conducto
auditivo externo. En el fondo de éste se encuentra el timpano, que es una membrana que
vibra bajo la accion de la onda acustica. El movimiento del timpano se transmite a la
cadena de huesecillos (yunque, martillo y estribo) que propagan la onda mecanica hasta
la coclea. En el interior de la coclea, se produce la transduccion auditiva o conversion de
la vibracion mecanica en estimulos eléctricos. Dichos estimulos, son transmitidos a través

del nervio auditivo hasta los centros corticales donde son analizados y procesados’.
Transduccion auditiva

En el proceso de la audicion juega un papel fundamental la coclea. Esta es una estructura
oOsea, hueca por dentro, enrollada en forma de caracol con dos vueltas y media. En la zona
basal, la coclea presenta dos aberturas: la ventana oval, sobre la que se apoya el estribo,
y la ventana redonda. Un corte transversal de la coclea mostraria 3 canales (rampa
timpanica, rampa media y rampa vestibular) divididos por dos membranas (membrana
basilar y membrana de Reissner). Sobre la membrana basilar se encuentra el 6rgano de
Corti, que contiene las células ciliadas. Las células ciliadas hacen sinapsis con las
terminaciones nerviosas del nervio auditivo y son responsables de la transduccion
auditiva'®. El movimiento de los cilios provoca la despolarizacion de las células ciliadas
y la generacion de potenciales de accion en las terminaciones del nervio auditivo, que son

propagados hasta los centros corticales.

Los canales de la coclea estan llenos de liquidos incompresibles, de modo que la vibracion
del estribo provoca una vibracion de los liquidos que pone en movimiento la membrana
basilar. La vibracioén de esta membrana provoca el movimiento de los cilios de las células

ciliadas, que a su vez estimulan las diferentes terminaciones del nervio auditivo.
Procesamiento de la seiial de audio en el oido normal

La percepcion de la frecuencia, cuando se estimula el oido con un tono puro, es un
mecanismo complejo, basado en el lugar del maximo desplazamiento de la membrana

basilar y del propio mecanismo activo de las c€lulas ciliadas del 6rgano de Corti. La

104



complejidad es mayor para los sonidos compuestos y para los elementos de baja
frecuencia. El punto de maxima estimulacion de la céclea depende de la frecuencia del
tono utilizado. Para frecuencias bajas (sonidos graves), el punto de maxima estimulacion
se situa en la zona del &pex y para frecuencias altas (sonidos agudos), cerca de la base.
La teoria de la percepcion que asocia a cada punto de la cdclea una frecuencia
caracteristica se denomina “teoria tonotépica”, explicada por Von Békésy' en su teoria
de la onda viajera. De acuerdo con esta teoria, un sonido, formado por diversas
componentes de frecuencia, va a producir una estimulacion en el nervio auditivo de modo
que cada componente espectral va a excitar las terminaciones nerviosas que inervan la

region de la coclea asociada a una frecuencia concreta.

El rango espectral audible por el ser humano se extiende entre 20 Hz y 20 kHz. La
resolucion espectral o capacidad para percibir como diferentes dos tonos de frecuencias
distinta del oido humano esta determinada por el nimero de células ciliadas, neuronas y
terminaciones nerviosas en la coclea y su disposicion a lo largo de la misma®. En la coclea
hay alrededor de 4000 células ciliadas y cerca de 40.000 terminaciones nerviosas que las

. . . .y . .y 7o 1
inervan. Su disposicion permite una resolucion espectral proxima a 1/10 de tono'.

La percepcion de la intensidad se basa en la tasa de descarga del nervio coclear,
relacionada con el mayor o menor desplazamiento vibratorio de las distintas particiones
cocleares y la capacidad de andlisis frecuencial de la céclea. Las neuronas responden a
una frecuencia caracteristica a baja intensidad. Si se produce un filtrado defectuoso por
parte de la coclea, la respuesta neuronal es menos selectiva en relacién con el dafio
coclear, siendo mads intensa para altas intensidades acusticas pero con peor capacidad de
discriminacion. La distribucion y disposicion de las células ciliadas a lo largo de la coclea
y su inervacion permite que un oido entrenado sea capaz de percibir diferencias de

intensidad proximas a 1dB'".

La sefial de audio no es estacionaria, es decir, sus propiedades (distribucion espectral de
la intensidad) no son constantes, sino que varian en el tiempo. El oido puede percibir estas
variaciones gracias a la respuesta dindmica de las células ciliadas y del nervio auditivo.
De este modo, el patron de estimulacion que transmite el nervio auditivo varia en el
tiempo de acuerdo con la evolucion temporal de la sefial de audio, y més concretamente,
con la evolucion temporal de la intensidad en cada componente de frecuencia de la

~ 1l
sefial'’.
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Debido al proceso de generacion de potenciales de accidn, tanto las neuronas como las
células ciliadas, tras haber producido una descarga, necesitan un tiempo de relajacion
antes de estar en condiciones de producir una nueva descarga. Esto limita el numero de
disparos por unidad de tiempo que pueden realizar las células ciliadas o las neuronas. La
tasa de disparo en las neuronas del nervio auditivo se sita en torno a 400 o 500 disparos
por segundo®®. De este modo, el patron de estimulacion que transmite el nervio auditivo
puede representar variaciones de las propiedades espectrales de la sefial de audio cuando
¢éstas tienen asociados tiempos caracteristicos muy superiores a 2 milisegundos. La
resolucion temporal del oido queda por tanto limitada por la tasa de disparo de las células

ciliadas y las neuronas del nervio auditivo.

Debido a la respuesta dinamica del oido, para las sefiales cuya frecuencia es muy inferior
a la tasa méaxima de disparo, los disparos en las neuronas se sincronizan, teniendo lugar
en los instantes en los que la sefial tiene mas energia. Mediante este mecanismo, la
frecuencia fundamental puede quedar representada en el patron temporal de estimulacion
en el nervio auditivo. De este modo, para sefiales de frecuencia baja (inferior a 400 o 500
Hz), la frecuencia fundamental se puede percibir a través del patron temporal de
estimulacion. Este mecanismo de percepcion de la frecuencia fundamental se denomina
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principio de codificacion temporal o principio de temporizacion®.

Existen, por tanto, dos mecanismos de percepcion de la frecuencia fundamental: el
descrito por la teoria tonotdpica (segun el cual la frecuencia se percibe a partir de la
localizacion a lo largo de la coclea de las fibras nerviosas que transmiten el estimulo) y
el descrito por el principio de codificacion temporal (segiin el cual, la frecuencia
fundamental se extrae a partir del patron temporal de estimulacion en las fibras
transmisoras de estimulos). El principio tonotopico es el dominante en la percepcion de
frecuencias altas (especialmente para frecuencias superiores a 400 Hz) mientras que el
principio de codificacién temporal domina para frecuencias bajas. Debe destacarse que el
entrenamiento auditivo permite, en sujetos con audicidon normal, mejorar tanto la

.y , - . . <y 1
resolucion espectral tonotdpica como la obtenida de la codificacion temporal®'.
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7.3. PERCEPCION DEL SONIDO CON UN IMPLANTE COCLEAR

El implante coclear constituye actualmente la Uinica solucion eficaz en los casos de
hipoacusias neurosensoriales severas o profundas. El principio basico del implante
coclear consiste en la estimulacion eléctrica del nervio auditivo. Este sustituye la
generacion de potenciales de accion de las células ciliadas, haciendo posible la percepcion

de estimulos auditivos mediante la estimulacién directa del nervio®.

Los implantes cocleares constan de una parte externa y otra interna (figura 24):

La parte externa, generalmente conocida como procesador de voz, dispone de un
micréfono para captar la sefial sonora, una unidad de baterias para alimentar el
dispositivo, una bobina y la electronica necesaria para procesar la sefial. La parte externa
analiza la sefial actstica y la codifica en forma de estimulos eléctricos, es decir, hace las
funciones de transductor mecano-eléctrico que fisiologicamente lleva a cabo la coclea.

La parte interna, o receptor-estimulador, se introduce en el paciente mediante un
acto quirurgico y queda aislada del exterior. Estd formada por un receptor de radio
frecuencia-generador de estimulos, un electrodo de referencia (que no estd presente en
todos los modelos de implantes) y una guia de electrodos que contiene los mismos y que

permite que éstos sean alojados en la coclea.

Esta parte recibe la sefial digital procedente del procesador de sonido y envia pulsos
eléctricos controlados a través de electrodos independientes intracocleares situados en la
rampa timpanica, hasta la proximidad de los terminales nerviosos y células ganglionares
situadas en el modiolo. La distribucion de estos electrodos permite mantener la tonotopia
coclear. Estos estimulos pasan a través del nervio auditivo hasta los centros neurales

. 1
superiores donde se reconocen®’.
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Parte Interna
(Receptor - Estimulador)

Parte Externa
(Procesador de Voz)

i. Carcasa
5. Guia de electrodos

1. Microfono
2. Unidad de batenas
3. Bobina

-6 6. Electrodo de referencia

Componentes de un Implante Coclear

Figura 24. Componentes del implante coclear

El papel de cada elemento del sistema se puede comprender facilmente siguiendo el
camino que sigue la sefial de audio desde la adquisicion hasta la estimulacion del nervio
auditivo. La sefial de audio, una vez adquirida por el micréfono es amplificada y analizada
por el procesador. El conjunto de operaciones realizadas por el procesador depende de la
estrategia de codificacion, y varia bastante de unos modelos a otros. Los procesadores
actuales tienen en comun la separacion de la sefial de audio en distintas bandas de
frecuencia, con el objeto de asociar cada banda espectral a un electrodo y por tanto a una
region de la coclea. El procesador, por tanto, calcula con qué intensidad de corriente
deberd ser estimulado cada uno de los electrodos en cada instante de tiempo. Esta
informacion es codificada y transmitida junto con la energia eléctrica necesaria para la
estimulacion eléctrica mediante una transmision de radio frecuencia, a través de la piel
del paciente, hacia la parte interna implantada. Tanto el transmisor como el receptor-
emisor de estimulos disponen de antenas de radio que permiten esta transmision. El
receptor-emisor de estimulos recibe la sefal de radio, la descodifica obteniendo los
niveles de estimulacion eléctrica en cada electrodo y en cada instante de tiempo, y genera
los estimulos cocleares, estableciendo una diferencia de potencial entre el electrodo de
referencia y cada uno de los electrodos alojados en la coclea. Los estimulos eléctricos

producidos en la coclea dan lugar a la generacion de potenciales de accion en el nervio
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auditivo, que son transmitidos al cerebro y percibidos e interpretados como sensaciones
auditivas o sonidos. La unidad de baterias juega un papel fundamental en todo el proceso,
pues debe proporcionar la energia eléctrica necesaria para el procesamiento de la sefal,
la transmision de radiofrecuencia entre las partes interna y externa, y la estimulacion

eléctrica del nervio auditivo™.
= Percepcion del sonido con un implante coclear

La coclea sana realiza un proceso de andlisis del sonido que permite extraer informacion
relativa a la intensidad, la distribucion espectral y la distribucion temporal de la energia
acustica. Esta informacion queda representada en forma de potenciales de acciéon en el

nervio auditivo, y es transmitida al cerebro donde es procesada e interpretada.

En una coclea dafiada, el implante coclear trata de imitar el mecanismo de conversion del
sonido en potenciales de accién, proporcionando al paciente implantado una

representacion del sonido lo més parecida posible a la que tendria con una coclea sana.
- Procesamiento del sonido con el implante coclear:

En la actualidad, cuando se coloca un implante coclear, se introduce en la misma un
conjunto de electrodos. De acuerdo con el principio tonotopico de la percepcion auditiva,
a cada uno de los electrodos se le asigna una banda de frecuencia, de modo que el paciente
implantado percibe los estimulos de las distintas frecuencias en distintos puntos de la
coclea (en terminaciones nerviosas asociadas a las distintas regiones cocleares), de forma
analoga a la percepcion de una cdclea sana. Cada uno de los electrodos proporciona una
estimulacion en cada instante de tiempo de acuerdo con la intensidad que hay en la sefal
de audio en la banda espectral correspondiente. De este modo, los pacientes implantados
reciben una estimulacion que les proporciona informacion espectral relativa a los niveles
de intensidad y su evolucion temporal®.

Sin embargo, hay algunas diferencias entre la generacion de los potenciales de accion y
la estimulacion eléctrica del nervio auditivo mediante electrodos. La conexidn sinéaptica
entre las cé€lulas ciliadas y las fibras nerviosas permite que la vibraciéon de la membrana
basilar en un punto determinado de la céclea produzca potenciales de accidon unicamente
en las terminaciones que inervan las células ciliadas en ese punto. Sin embargo, la
estimulacion eléctrica mediante electrodos produce un campo de corriente en una region

no confinada, que da lugar a la generacion de potenciales de acciéon en una region
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relativamente extensa de la coclea (mucho mas que en el caso de la estimulacion natural),
por lo que la estimulacién con implantes cocleares lleva implicita una pérdida importante

de resolucion espectral tonotdpica.

Por otra parte, la generacion de potenciales de accidon en una célula ciliada no afecta a las
situadas en su periferia, por lo que en la estimulacion natural, los estimulos se generan
independientemente en las distintas regiones de la cdclea, sin interferir unas células
ciliadas con otras. En el caso de los implantes cocleares, debido a que no existen sinapsis
entre los electrodos y las terminaciones nerviosas, si se estimulan simultaneamente dos
electrodos, se produce una interferencia entre ambas estimulaciones. Esto es debido a que
se ha establecido una diferencia de potencial entre el primer electrodo y el de referencia,
y otra diferencia de potencial entre el segundo electrodo y el de referencia. En general la
estimulacion en el primer y el segundo electrodo son distintas, por lo que va a aparecer
una diferencia de potencial también entre el primer y el segundo electrodo, que va a dar
lugar a una interferencia entre canales estimulando de forma incontrolada las
terminaciones situadas entre ambos electrodos. Este fendmeno se conoce bien desde las
primeras investigaciones en el campo de los implantes cocleares y se denomina efecto de
suma de campos. Como consecuencia de esto, no deben estimularse simultdneamente dos
electrodos, siendo importante que el proceso de estimulacion se realice de forma
secuencial, estimulando en cada instante de tiempo un unico canal. Es, ademas,
conveniente dejar un intervalo de tiempo entre dos estimulaciones consecutivas para

garantizar la repolarizacion de las terminaciones nerviosas estimuladas®’.

Debe tenerse en cuenta que estas dos limitaciones que presentan los implantes cocleares
en la actualidad, son comunes a todos los implantes cocleares y consecuencia de utilizar
electrodos que suministran corriente eléctrica para generar los potenciales de accion en el
nervio auditivo. La tecnologia actual no permite por el momento realizar una conexion
con el nervio auditivo que permita una estimulacion selectiva de las distintas fibras
nerviosas o que permita la estimulacion simultdnea en varios puntos de la coclea sin

producir interferencia.
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Guias de electrodos

Existen diferentes modelos de implantes cocleares, cada uno de los cuales incorporan
distintas guias de electrodos que difieren entre si tanto en su longitud como en el numero
de canales. *. Si aumentamos el nimero de electrodos, éstos estaran mas cerca unos de
otros y la poblacion neuronal que sea estimulada por electrodos contiguos puede ser muy
similar, funcionando entonces como un unico electrodo efectivo. Por otra parte, cuanto
mas larga sea la guia de electrodos mayor serd la distancia entre ellos, siendo menor la
interaccion entre canales y menor el solapamiento en las poblaciones neuronales que
cubren. Ademas, se lograra alcanzar porciones mas apicales de la coclea, asociandose a
una mejor discriminacion verbal, sobre todo en ambiente ruidoso. Por el contrario, en
determinadas circunstancias puede ser mas dificil la introduccion en la coclea de una guia
de electrodos larga, pudiendo quedar parte de ella fuera y disminuyendo por tanto el
numero de canales que pueden ser activados, como por ejemplo en malformaciones de
oido interno. Teniendo en cuenta estos principios, se han disefiado guias de electrodos
buscando un equilibrio entre el numero de electrodos y la longitud de la guia para
conseguir que en el mayor nimero posible de pacientes se consigan unos 6-8 canales
efectivos a nivel intracoclear, incluso se han creado modelos especiales, mas cortos o con

los electrodos divididos en dos guias, para cocleas osificadas o malformadas®.

Formas de estimulacion

En los implantes cocleares existen distintas formas de generar los campos eléctricos que
van a despolarizar a las fibras del nervio auditivo (figura 25). Algunos utilizan un
electrodo de referencia comun extracoclear para todos los electrodos intracocleares
activos, tratandose de la estimulacion monopolar. En la estimulacion bipolar, tanto el
electrodo activo como el de referencia estan en la guia de electrodos, dentro de la coclea.
Se denomina bipolar +1 cuando el electrodo de referencia es el inmediatamente contiguo
al activo, bipolar +2 cuando el electrodo de referencia se situa dos electrodos mas alla del

activo, y asi sucesivamente.
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Figura 25. Tipos de estimulacion en la programacion del implante coclear
Por otra parte, la activacion de los electrodos puede ser simultanea, cuando lo hacen en

ciclo todos a la vez; o secuencial, cuando se activan en cada ciclo de forma sucesiva los

distintos electrodos. La estimulacién secuencial permite disminuir la interaccion entre

electrodos ya que al activarse en tiempos diferentes los campos eléctricos no se

influencian. Sin embargo, la estimulacion secuencial precisa mas tiempo para que cada

electrodo de la guia se active y se inactive, mientras que en la estimulacidon simultanea lo
hacen todos a la vez, con lo que la tasa de estimulacion puede verse limitada si el hardware
del implante no es lo suficientemente rapido®'.

La mayoria de los modelos que utilizan estimulacion de tipo monopolar activan sus
electrodos de forma secuencial, ya que al tener todos ellos un electrodo de referencia
comun, la interaccidn entre los distintos electrodos seria enorme si se activaran todos a la

VEZ.

Procesadores de vog

Existen dos modelos diferentes de procesadores de voz: los modelos retroauriculares
(BTE, del inglés Behind The Ear) y los “de petaca” (figura 26).

Los procesadores BTE son de pequefio tamaio y peso, lo que permite colocarlos detras
del pabellon auricular. Son estéticamente mas discretos y mas comodos. Sin embargo,
utilizan baterias de botdn, que tienen una duracién limitada y un coste elevado al no poder
recargarse, aunque recientemente, algunos modelos han introducido baterias recargables
para los procesadores BTE. En cambio, los procesadores de petaca tienen un tamafio

mayor y se fijan a la ropa del implantado®'.
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Procesadores de Voz

Figura 26. Tipos de procesadores de voz

7.4. INDICACIONES DEL IMPLANTE COCLEAR: SELECCION DE
CANDIDATOS

Indicaciones generales

En términos generales, el implante coclear estd indicado en aquellos pacientes con
hipoacusia neurosensorial bilateral severa o profunda en los que el beneficio esperable
tras el implante supere al que obtienen de los audifonos. A la hora de inferir el beneficio
esperable de un implante coclear hay que tener en cuenta multiples factores, aunque
basicamente podemos dividir los candidatos en dos grandes grupos: los pacientes
prelocutivos (aquellos que perdieron la audicion en un periodo previo al desarrollo del
lenguaje oral) y los postlocutivos (aquellos en los que el déficit auditivo se presentod

cuando ya habian adquirido el lenguaje) *'.
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Indicaciones de implantacion coclear en pacientes prelocutivos:

- Edad menor de 6 afios.

- Hipoacusia neurosensorial bilateral severa o profunda (umbrales audiométricos
sin protesis de 90 dB o mas).

- Existencia de un beneficio minimo con protesis auditiva (menos del 20-30% en
tests de palabras monosildbicas o falta de hitos de desarrollo auditivo medidos
usando escalas). Se recomienda un tiempo minimo de prueba de al menos 3 a 6
meses con audifonos.

- No evidencia de lesiones auditivas centrales o ausencia del nervio auditivo.

- Ausencia de contraindicaciones para la cirugia en general o para la cirugia del
implante coclear en particular.

- Apoyo, motivacion y expectativas realistas por parte de la familia.

- Programa de rehabilitacion postquirtrgica y de apoyo educativo para el desarrollo

de habilidades auditivas y del lenguaje.

Indicaciones de implantacion coclear en pacientes postlocutivos:

- Hipoacusia profunda o severa con una pérdida media en la audiometria tonal de
al menos 70 dB en adultos (90 dB o més en nifios ya que se tiende a ser mas
conservador).

- Empleo previo de protesis auditivas adecuadamente adaptadas (1 a 3 meses en
adultos, 3 a 6 meses en ninos).

- Puntuacion menor del 50% en adultos y del 20-30% en nifios en audiometria
verbal en campo libre con protesis auditiva.

- No evidencia de lesiones auditivas centrales o de ausencia del nervio auditivo.

- Ausencia de contraindicaciones para la cirugia en general o para la cirugia del

implante coclear en particular.
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Plurideficiencias:

Se incluyen pacientes hipoactsicos con otros déficits sensoriales, por ejemplo ceguera,
trastornos psicopatoldgicos asociados o retraso mental. En estos casos, la seleccion de
candidatos ha de ser individualizada y muy cuidadosa, y requiere cooperacion
multidisciplinar.

El objetivo principal es mejorar la calidad de vida de estos pacientes, aunque los
resultados audioldgicos esperables sean pobres. Diversos estudios han demostrado un
aumento en las capacidades auditivas y de comunicacion de estos pacientes tras el
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implante coclear, contribuyendo asi a incrementar su autosuficiencia®.

Neuropatia auditiva

La neuropatia auditiva se caracteriza por la presencia de otoemisiones acusticas (OEA)
en ausencia de PEATC. Aunque en un principio podria pensarse que el implante coclear
esta contraindicado en esta patologia por un posible dafio en el nervio auditivo, la
experiencia clinica ha mostrado que en muchos de estos casos se producen sensaciones
auditivas tras la estimulacion eléctrica coclear. La explicacion que se ha dado es que la
base de este trastorno es una mala sincronizacion neural en el nervio auditivo por una
posible disfuncion de las células ciliadas internas, de la sinapsis entre éstas y el ganglio
espiral o del propio nervio auditivo™.

Estos pacientes no se benefician del uso de audifonos puesto que el aumento de la
intensidad sonora, no mejora la sincronizacién neural. La estimulacion eléctrica con
implantes cocleares puede ser una buena opcidn terapéutica para algunos casos. Sin
embargo, el implante coclear esta contraindicado en los casos de neuropatia auditiva con
funcion neural manifiestamente comprometida. Los PEATC o los test de estimulacion
promontorial pueden ser utiles para la seleccion de candidatos, aunque en nuestra
experiencia no han sido definitivos, y la unica prueba eficaz consiste en implantar al

paciente y observar los resultados®.
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Implantacion coclear bilateral

En los tltimos afos, han aparecido numerosos ensayos clinicos que demuestran los
beneficios de la implantacion binaural. Entre ellos, se incluyen las mejoras en la
localizacion del sonido y en la audicion en ambiente ruidoso. El inconveniente que
presentan es que sacrifican ambos oidos, con lo que no se mantiene ninguno intacto para

nuevos dispositivos en el futuro™.

7.5. IMPLANTES COCLEARES EN PACIENTES CON
MALFORMACIONES DEL OiDO INTERNO

Los primeros criterios para la implantacion coclear excluian los casos de cocleas
malformadas. Con el paso de los afios y sobre todo en la década de los 90, ya empezaron
a aparecer publicaciones con pacientes que habian sido implantados y presentaban una
malformacion coclear de base®’.

No todas las malformaciones suponen el mismo grado de contraindicacion para el
implante. De hecho, las podemos clasificar en contraindicaciones absolutas y posibilidad

de implantacion en malformaciones mayores o menores.

Contraindicaciones absolutas de implante coclear:
- Malformacion de Michel o agenesia laberintica
- Aplasia coclear
- Hipoplasia coclear muy grave

- Anomalia del conducto auditivo interno (malformacion o ausencia del mismo)

Estos pacientes podrian ser candidatos a un implante del tronco del encéfalo, una

intervencion de mayor riesgo quirargico y peores resultados que el implante coclear.

Posibilidad de implantacion coclear:

Malformaciones mayores
- Cavidad comun

- Hipoplasia coclear grave
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Malformaciones menores

- Hipoplasia coclear leve

- Alteraciones de la particion coclear

- Alteraciones del acueducto del vestibulo

- Alteraciones del vestibulo

Estas malformaciones menores son mas prevalentes, y aunque dificultan la cirugia, los
riesgos son menores y se podrian predecir unos resultados cercanos a los obtenidos en

1% como se observara mas adelante en nuestro trabajo.

cocleas de morfologia norma
En estos pacientes con malformaciones 6seas del oido interno no hay que olvidar la
posibilidad de que presenten frecuentemente un trayecto anémalo del nervio facial, por
lo que su monitorizacion y busqueda escrupulosa se hace mas importante que nunca
durante la intervencion.

Por otra parte, es conveniente el uso de antibioterapia de amplio espectro pre e
intraoperatoriamente por el riesgo de meningitis, ya que existe riesgo de comunicacion
con el LCR en este tipo de malformaciones™, muy evidente en los pacientes con

dilatacion del acueducto del vestibulo.

7.4. TIPOS ESPECIALES DE IMPLANTE COCLEAR

Actualmente disponemos de varios modelos de implantes cocleares segin las necesidades
de cada malformacion:

- Cavidad comun: existe un modelo de guia recto que no se amolda al modiolo y
se adapta a los contornos de la cavidad, donde se encuentran las estructuras
nerviosas®’.

- Particion incompleta tipo I (en los que no hay septo interescalar y la coclea es una
estructura quistica): también estarian indicados los modelos sefialados
anteriormente®’.

- Cocleas hipoplasicas: una guia de electrodos de menor tamafio para los casos de
marcada hipoplasia a fin de conseguir insertar el mayor numero posible de

electrodos y evitar su introduccion en el CAI™.
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- Particion incompleta tipo II (clasica malformacion de Mondini): al estar
respetadas la espira basal y la mitad inferior del modiolo, cualquier modelo de

implante proporcionara buenos resultados al paciente®’.

Los resultados de una insercion incompleta de la guia en pacientes con malformacion del
oido interno son por lo general menos satisfactorios, pero son lo suficientemente
aceptables como para poder afirmar que estos pacientes reciben beneficio del implante

coclear®.
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8. PROGRAMACION DEL IMPLANTE COCLEAR

La implantacién coclear no finaliza con la cirugia. Una vez concluida ésta, tiene lugar la
programacion y adaptacion del procesador del implante.

La programacion consiste en establecer los parametros que proporcionen al paciente un
mejor aprovechamiento del implante y por tanto una mejor percepcion de la sefal sonora.
Es primordial tener en cuenta que cada paciente posee unas caracteristicas diferentes
(nivel de resistencia al paso de la corriente eléctrica, poblacion neuronal superviviente en
cada region de la coclea, memoria auditiva, etc.), asi como las caracteristicas propias de
cada implante empleado y su procesador, que hacen que cada individuo responda de una

forma particular a la estimulacién eléctrica coclear™.

Estas caracteristicas no solo presentan una importante variabilidad interindividual, sino
que ademas evolucionan intraindividualmente con el tiempo y cambian en respuesta a
procesos fisioldgicos o patoldgicos, lo que obliga a revisar y modificar la programacion

de forma periodica®’.

En general, la primera programacion se realiza pasado un mes desde la cirugia, ya que
antes de colocar el procesador de voz hay que dejar tiempo suficiente para que se recupere
el colgajo cutdneo y soporte la presion continua del imédn que mantiene en su lugar la
bobina. Las siguientes programaciones se realizan habitualmente a los 3, 6 y 12 meses de
la primera, coincidiendo de forma habitual con las revisiones logopédicas. A partir de ese
momento, los pardmetros tienden a estabilizarse y suele ser suficiente con una revision
anual.

Esta programacion debe ser realizada por personal especializado en conocimientos fisicos

y audiologicos.

Los implantes cocleares dividen el sonido en canales o bandas de frecuencia,
correspondiendo cada banda a uno o varios electrodos intracocleares. Los canales de
frecuencia mas graves estimulan los electrodos de las zonas mas apicales, mientras que
los de frecuencias mas agudas hacen lo mismo con los electrodos de las zonas mas

basales, como ya se explico anteriormente en el tema 7. Todo ello basandose en la teoria
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tonotdpica segun la cual la sensacion de tonalidad de un sonido se percibe a lo largo de
la coclea®.

Otro principio tenido en cuenta a la hora de la estimulacion es el de la codificacion
temporal, segun la cual, las variaciones temporales de las caracteristicas del sonido se
perciben siguiendo un patron temporal de la actividad en las fibras del nervio auditivo.
Por ello, la estimulacion generada por cada electrodo varia en el tiempo, de acuerdo con
la energia que hay en cada instante en la correspondiente banda de frecuencia. Esto
permite la percepcion de la evolucion temporal de las caracteristicas del sonido.

La calidad de sonido que va a percibir el paciente implantado dependera de la resolucion
espectral, temporal y de la intensidad que le proporciona el sistema, siendo parametros

variables durante la programacion.

- Resolucion espectral: es la capacidad para distinguir la frecuencia de los sonidos,
y en principio serd mayor cuanto mayor sea el nimero de canales’', teniendo en
cuenta que la poblacion de células ganglionares influye del mismo modo en esta
capacidad. Alteraciones en esta resolucion, pueden afectar a la inteligibilidad de
lavoz’.

- Resolucion temporal: es la capacidad de percibir cambios temporales en las
propiedades de la sefial de audio’’.

- Resolucion en intensidad: determina la capacidad de percibir diferencias de
intensidad de dos sonidos y depende fundamentalmente del estado de las

. . . 1
terminaciones nerviosas’ .
Con la programacion se pretende obtener niveles adecuados de resolucion espectral,

temporal y en intensidad realizando ajustes en funcion de las caracteristicas del implante

y sobretodo del paciente.

Parametros de configuracion

Los pardmetros que se fijan en las programaciones son multiples y varian segin los

modelos del implante coclear, pero en general pueden clasificarse en dos grandes grupos:
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* Parametros relacionados con el procesamiento de la seiial:

- Estrategia de codificacion. algunos modelos de implante coclear pueden funcionar con
distintas estrategias de estimulacion, que son seleccionadas durante la programacion.
Determina el conjunto de operaciones que se realizan con la sefial de audio para generar
los estimulos en los distintos electrodos del implante. Existen dos grupos de estrategias:
la analdgica, en la cual se presenta en cada electrodo una corriente que varia de forma
ininterrumpida, acorde con la sefial a la salida del filtro correspondiente. Otra seria la
estrategia pulsatil, que presenta pulsos breves que estimulan a los electrodos de forma

. I . 2
secuencial, de modo que en cada momento solo haya un electrodo activo®™ **.

- Tasa de estimulacion: se corresponde con el nimero de estimulos por segundo que
transmite la guia de electrodos. Determinados modelos de implante permiten elegir esta

tasa, lo que va a determinar los pardmetros consecuentes.

- Configuracion del banco de filtros: consiste en determinar el rango de frecuencias que
va a analizar el procesador de voz, asi como la banda frecuencial que corresponderd a
cada canal. Cuando se dispone de un nimero elevado de electrodos, se puede procesar
una banda espectral mas ancha, pero si el nimero es escaso, debemos priorizar y reducir
el rango espectral de forma que se mantenga una resolucidon espectral razonable en las

. . 1
frecuencias conversacionales’".

* Parametros relacionados con la estimulacion:

- Modo de estimulacion: algunos implantes pueden utilizar tanto estimulacion monopolar
como diferentes tipos de estimulacion bipolar.

- Conexion/desconexion de electrodos: aquellos electrodos que no generen sensacion
auditiva o que produzcan estimulo colateral en el nervio facial o vestibular deben ser
desconectados™. Existen otras razones técnicas para desconectar un electrodo, como
puede ser una tasa de estimulacion baja.

- Niveles de estimulacion: se deben determinar los niveles T y C para cada canal. Los
niveles T (threshold-THR) se corresponden con la minima carga eléctrica que genera

sensacion auditiva, mientras que los niveles C (comfort-MCL) indican el nivel de carga

121



a partir de la cual se producen sensaciones molestas, pudiendo ajustar e/ maximo nivel de

comodidad °'.

El ajuste de estos parametros se realiza mediante la conexion del procesador de voz a un
ordenador personal, a través de un software especifico que proporciona el fabricante del

implante.

La programacion de un implante coclear se basa en la informacion subjetiva que el
paciente nos proporciona respecto a las sensaciones auditivas que percibe en respuesta a
la estimulacion de determinados electrodos (adaptacion psicofisica). Sin embargo, este
método subjetivo tiene sus limitaciones en determinados colectivos: los nifios pequenios,
no nos pueden comunicar sus sensaciones verbalmente; los individuos con una sordera
de larga evolucion pueden tardar en reconocer y describir las sensaciones auditivas en las
primeras programaciones. Es por ello que el personal de esta unidad debe estar
perfectamente especializado y correctamente entrenado para ser capaz de programar el
dispositivo con informacion subjetiva también en estos pacientes, aunque existen
métodos objetivos que pueden servir de ayuda. Estos métodos objetivos utilizan las
telemetrias que realiza el propio implante, para conocer su estado, como son:
- Estudio del reflejo estapedial evocado eléctricamente.
- Telemetria de respuesta neural, que permite comprobar el funcionamiento de los
electrodos e identificar el potencial de accién compuesto del nervio auditivo.
- Potenciales evocados auditivos del tronco cerebral evocados eléctricamente, que
exploran la actividad de la via auditiva en el tronco cerebral en respuesta al

implante”’.

No obstante, todas estas metodologias no estan exentas de limitaciones y requieren de
una correcta interpretacion de los resultados. Insistimos en que los métodos objetivos
deben ser solo una ayuda para orientar la programacion subjetiva en los casos dificiles,
pero en ningun caso deben sustituir a la determinacion subjetiva de los parametros de

programacion, por ser €sta una metodologia mas fiable.
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9. REHABILITACION LOGOPEDICA

El paciente implantado es capaz de oir sonidos desde el momento mismo de la activacion
de su procesador de voz, pero oir no es sindnimo de entender. Los pacientes reciben un
mensaje distorsionado, que representa la onda sonora inicial pero que ha perdido gran
parte de su estructura. Esa es la razon de que el implantado tenga que aprender de nuevo
a entender lo que escucha o en el caso de pacientes con hipoacusia prelocutiva ayudarle
a conseguir una correcta adquisicion del lenguaje. Ayudarle y guiarle en esta tarea es la

funcién fundamental de la rehabilitacion logopédica™.

En los pacientes postlocutivos el proceso es relativamente sencillo. Estos pacientes solo
tienen que aprender a correlacionar la nueva informacién que reciben con la memoria
auditiva que poseen. El nivel que alcancen y el tiempo que tarden en ello depende de
multiples factores, pero basicamente de todos aquellos que afecten a su memoria auditiva
(tiempo de sordera, existencia de restos auditivos previos a la implantacion, etc.) y a su
capacidad intelectual (edad, déficit asociados, etc). En general, un candidato postlocutivo
bien seleccionado con el apoyo logopédico adecuado, puede lograr unos resultados

~ 92
excelentes en menos de un afio’”.

Para que los nifios pre y perilocutivos puedan conseguir los resultados dptimos mediante
el uso de su implante es imprescindible realizar un tratamiento logopédico y de
estimulacion auditiva especifico que puede durar entre dos y tres afios. Este trabajo debe
comenzar antes de la implantacion para iniciar un sistema de comunicacidon que no
paralice el desarrollo del nifio y que nos ayude en las primeras fases de la rehabilitacion
postimplante’ *°. Una vez activado el dispositivo, se comienza con la deteccion del
sonido y tolerancia al mismo, asi como con con la habilitacion auditiva. Desde el
principio, el nifio es expuesto a los sonidos propios de su lengua y a las secuencias
fonologicas de las palabras, siempre a través del juego y relacionando las emisiones con
sus conceptos referentes. En ocasiones, resulta necesario trabajar utilizando otros
sistemas de comunicacion, como la lectura labiofacial o el apoyo visual de signos, que
poco a poco se iran retirando a medida que los nifios vayan mejorando en el uso de la

- -, 94
audicion’™.
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Asi, se va creando un codigo lingiiistico oralizado que los nifios llegan a utilizar con la

ayuda auditiva de su implante de forma exitosa’®.

Rehabilitacion de la persona con hipoacusia postlocutiva

- Redescubrir el mundo de los sonidos.
- Reaprender a entender el habla.
-Deteccion: la persona debe ser capaz de indicar la presencia de un sonido.
-Discriminacion: si dos estimulos son iguales o diferentes.
- Identificacion: reconocer auditivamente un item dentro de una serie de alternativas que
se le propone, es decir, dentro de una seria cerrada (conjunto de objetos colocados en la
mesa, conjunto de fotografias, lista de palabras o frases escritas, etc.).
- Reconocimiento: reconocer un item verbal con la sola ayuda de una clave contextual.
- Comprension: ser capaz de reconocer un item verbal sin ayuda previa y de participar en

una conversacion.

Rehabilitacion de la persona con hipoacusia prelocutiva

En este caso va a depender mucho del momento en el que se realice la implantacion
coclear. No es lo mismo hacerlo alrededor del afio de edad que posteriormente’”, cuando
la capacidad de desarrollar la audicion sera mucho mas dificil, dado que la plasticidad
cerebral es mas susceptible de desarrollo en los 2-3 primeros afios de vida.

En nuestro caso, los pacientes son seguidos mediante test adaptados. Para ello, usamos el
protocolo EARS (Evaluation of auditory Responses to Speech: Evaluacién de las
respuestas auditivas de la voz). Estos tests se realizan en las correspondientes revisiones

logopédicas posteriores a la implantacion coclear’” *®

y son los siguientes:
- LIP: (Listening Progress, progreso de la audicion).

- MTP: (Monosyllabic-Trochee-Polisyllabic Word test).

- BLC: (Bisilabos en lista cerrada).

- BLA: (Bisilabos en lista Abierta).
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10. RESULTADOS DE LOS IMPLANTES COCLEARES

La mayoria de los pacientes tras la implantacion coclear muestran una mejoria en la
percepcion del sonido respecto a su situacidon auditiva previa a la implantacion y con el
uso de audifonos. Para frecuencias entre 250 y 4000 Hz, el umbral medio postimplante
en la audiometria tonal es 25-30 dB, pero no hay que olvidar que el objetivo principal de
los implantes cocleares es mejorar la percepcion del lenguaje oral. En los ultimos afios,
se ha hecho hincapié en evaluar dicha percepcion en campo libre ya que proporciona una
medida mas real de como oye el paciente en la vida diaria.

La mayoria de los pacientes postlocutivos muestran mejoras significativas en las pruebas
de campo libre desde el primer mes postimplante. Algunos adultos prelocutivos alcanzan
reconocimiento del lenguaje en campo libre, pero en un porcentaje mucho menor y tras
un periodo més largo de uso del implante’”.

Los pacientes con procesadores de ultima generacidon con experiencia mayor de 6 meses
tras la implantacion, alcanzan una puntuacion media del 25-40% en la audiometria verbal
en campo libre (con un rango de 0 a 100%), mientras que en tests de reconocimiento de
palabras en frases alcanzan puntuaciones superiores al 75%".

Muchos de los pacientes implantados pueden hablar por teléfono e incluso apreciar la
musica.

Las variables que han demostrado afectar en mayor medida en estos resultados son:

* Duracion de la sordera: cuanto mas tiempo haya pasado desde que el paciente perdio la
audicioén, menor sera su “memoria auditiva” y peores seran a priori los resultados.

* Audicion residual: aquellos pacientes que conserven algo de audicion obtendran en
principio mejores resultados.

» Edad: los nifios prelocutivos y adultos jovenes postlocutivos suelen obtener mejores
resultados.

» Etiologia de la hipoacusia: se han comprobado peores resultados en los casos de
meningitis (posiblemente por asociarse en muchas ocasiones lesiones en el VIII par y
osificacion coclear).

* Otros factores son el apoyo familiar y la implicacién y motivacién personal, que

marcaran la evolucidn del paciente en el programa postimplante.
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En nifios, los umbrales de percepcion sonora alcanzados son similares a los de los adultos
(25 dB para 250-4000 Hz). La percepcion lograda del lenguaje oral es muy variable,
siendo fundamentales la implantacion a edad temprana, el uso de comunicacion oral y el
soporte familiar’”.

La implantacion a edad temprana es crucial para el desarrollo del lenguaje hablado. Los
estudios realizados demuestran en nifios implantados a edad temprana un desarrollo del
lenguaje paralelo al de los nifios normoyentes, aunque retrasdndose en el tiempo tanto
como se haya demorado la implantacion.

En cualquier caso, existe una variabilidad interindividual muy importante en todos los
grupos de pacientes implantados, que supera a las variaciones debidas al modelo de
implante coclear. Por ello, aunque determinados pacientes pueden funcionar mejor con
una determinada estrategia de codificacion, alin no existen datos suficientes que permitan

. . £ 92
recomendar un modelo de implante por encima de los demas’.
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11. PROTOCOLO DE IMPLANTACION COCLEAR EN LA
UNIDAD DE IMPLANTES COCLEARES DEL SERVICIO
DE OTORRINOLARINGOLOGIA DEL HOSPITAL
UNIVERSITARIO SAN CECILIO

11.1. PROGRAMA DE DETECCION, DIAGNOSTICO E INTERVENCION DE
LA HIPOACUSIA EN NINOS:

Descripcion del Proceso: Se incluiran todos aquellos nifios detectados y diagnosticados
de una hipoacusia neurosensorial media, severa y profunda, que vayan a ser portadores

de audifonos y/o Implante Coclear.
Criterios de exclusion: Las hipoacusias leves, que no requieren adaptacion.

Objetivos Generales: Realizar un diagnostico precoz de la deficiencia auditiva en nifios,
con objeto de poder adaptar precozmente audifonos y/o implante coclear. La optimizacion
de la funcionalidad auditiva en el periodo critico para la adquisicion del lenguaje oral (0-
6 afios), va a potenciar el desarrollo de las habilidades lingiiisticas y comunicativas en el

nifo, facilitando la autonomia y la integracion escolar, social y laboral.
DETECCION Y DIAGNOSTICO DE LA HIPOACUSIA:

Procedencia: La procedencia de los nifios susceptibles de valoracion audiologica es muy

variada, pueden proceder de los programas intrahospitalarios:

- Screening Universal y programa de deteccion de la hipoacusia en nifios de alto riesgo.

Extrahospitalarios: remitidos por otros especialistas (pediatras, neuropediatras, etc) o

de diferentes provincias que no cuenten con programas de deteccion, diagndstico y
seguimiento de la hipoacusia. Por convenios realizados con Delegacion de Educacion y
Ciencia: coordinador en centros educativos especiales pueden remitir al Centro
hospitalario (Servicio de O.R.L) a nifios hipoacusicos que son detectados en los diferentes

centros escolares.
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Centrandonos en la deteccion precoz de la hipoacusia en nifios, esta debe realizarse a

través de Programas de Screening Universal:

A los nifios recién nacidos sin factores de riesgo asociados, se les realizara una
prueba de Otoemisiones actsticas (OEA), dentro de la Unidad de Recién Nacidos, la cual
serd un indicador de la presencia o no de discapacidad auditiva. Si la prueba sale positiva
el médico ORL, emitira un informe de normalidad. Si esta es negativa sera remitido al
Servicio de O.R.L. para repetir la prueba de OEA, si se confirma el diagndstico de pérdida

auditiva:

MEDICO O.R.L : (l°visita)

Objetivo: Realizara la historia clinica y prescribird las pruebas audioldgicas y/o clinicas
que deben realizarse de cara a determinar un diagnostico clinico auditivo.

Los nifios nacidos con factores de riesgo de hipoacusia seran remitidos directamente al
Servicio O.R.L, donde se realizard la prueba de Otoemisiones acusticas, asi como
PEACT, las cuales si son positivas:

MEDICO O.R.L: (1-2visita): emitird un informe audioldgico de normalidad y si son

negativas: Realizara la historia clinica y prescribira las pruebas audioldgicas y/o clinicas
necesarias para determinar el diagnostico clinico audiologico:

- Potenciales evocados auditivos de tronco cerebral (PEATC)

- Pruebas de impedancia acustica: timpanometria e impedanciometria

- Potenciales evocados de estado estable

Objetivo:

- Valorar las pruebas clinicas y audiologicas.

- Emitir un informe médico donde se determinara el grado y tipo de pérdida
auditiva, asi como la necesidad de adaptacion, bien con audifonos o
comenzar el proceso para la implantacion coclear.

- Recomendari el inicio de un seguimiento periodico en el servicio de O.R.L

y logopedia.
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PROCESO DE SEGUIMIENTO DE LA HIPOACUSIA EN NINOS

- Periodo de adaptacion inicial, uso de audifonos: Primer mes post-

adaptacion de audifonos:

Personal: Psicologo- Logopeda (4 sesiones)
Objetivos:
= Acogimiento y apoyo psicoldgico tras diagnostico deficiencia auditiva.
= [nformacion sobre afectacion en el desarrollo del nifio.
= Derivacion hacia otros centros: educativos, rehabilitadores, asociaciones
de padres y sordos.
= Derivacion a trabajadores sociales.

»  Evaluacion inicial diagnostica-terapéutica del nifio.

- Seguimiento y control de evolucion auditiva y lingiiistica con el uso de

audifonos: 3-6 meses post-adaptacion de audifonos.

Personal: Psicologo-Logopeda (2 sesiones)
Objetivos:

»  Control de las actuaciones realizadas por los padres tras el

asesoramiento inicial.
»  Valoraciones del desarrollo de habilidades perceptivo-auditivas.

»  Control de evolucion, adquisicion y desarrollo de habilidades

comunicativas y lingiiisticas.
» Informacion a padres sobre evolucion del nifio.

= [Intercambio de informacion con otros profesionales de intervencion

educativa y terapeutica.

- Valoracion del progreso auditivo y comunicativo-lingiiistico: trdas 6

meses de uso de audifonos.

Personal: Psicologo-Logopeda (1 sesion).
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Objetivos:
* Determinar si el progreso auditivo y comunicativo-lingiiistico es o no
adecuado al tiempo de uso de audifonos y actuaciones profesionales
(clinicas, protésicas, educativas y rehabilitadoras).

= Elaborar informe de seguimiento para médico O.R.L

Personal: Médico ORL (3°visita)

Objetivos:

= Revision clinica.

= Valoracion de la funcionalidad auditiva con audifonos.

= Determinacion de la periodicidad de las revisiones clinicas,
audiologicas y logopédicas que se van a seguir cuando el progreso
es adecuado. (minima una vez al afio).

= Determinacion cuando el progreso no es adecuado si es 0 no
candidato a Implante Coclear, en caso afirmativo se remitiria al
Programa de Implantes Cocleares, en caso negativo, se revisarian

pautas clinicas y de seguimiento.

Personal: Audidloga (1 sesion), Se realizaran nuevas pruebas audioldgicas, si la edad del
nifio lo permite:
-Audiometria Tonal a campo libre con y sin audifonos.

-Audiometria verbal

11.2. PROGRAMA DE IMPLANTES COCLEARES (NINOS Y
ADULTOS):

EQUIPO INTERDISCIPLINAR, PROGRAMA DE I.C:
EQUIPO HOSPITALARIO:

- Meédicos cirujanos O.R.L

- Técnicos Especialistas en programacion de 1.C

- Psicologos-logopedas

- Audidlogos
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Otros profesionales sanitarios (pediatras, neurdlogos, personal de enfermeria
etc.)
Trabajadora social

Personal administrativo.

COLABORADORES EXTERNOS:

Familia.

Equipos especificos de sordos o Coordinador de Sordos dependientes de la
Delegacion de Educacion y Ciencia.

Colegios Especificos de Sordos.

Logopedas de intervencion en centros escolares de integracion.

Asociaciones de sordos

PROTOCOLO DE REALIZACION DEL PROCEDIMIENTO EN NINOS Y

ADULTOS:

Se distinguen varias fases de intervencion desde la solicitud del I.C:

Fase pre-1.C: Evaluacion
Fase quirtrgica
Fase de Adaptacion inicial del I.C

Fase de Seguimiento del I.C

* FASE PRE-I.C: EVALUACION

Personal: Médico O.R.L (1°visita o sucesivas si el paciente procede de nuestra unidad).

Objetivos:

Cumplimentar la historia clinica del paciente (Anamnesis y exploracion
clinica).
Determinar las pruebas Clinicas: (TAC, pruebas audiologicas, valoracion

psicolingtiistica, etc).
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Evaluacion radiologica

La evaluacion radiologica previa a todo implante coclear debe incluir un TAC de alta
resolucion y una RMN.

El TAC nos ayuda a evaluar la morfologia del oido interno y la normalidad de la céclea.
Este estudio debe ser previo al implante, para asi valorar la presencia de malformaciones
u osificaciones cocleares que pudieran dificultar o incluso imposibilitar la implantacion
coclear. Algunos nifios con sordera congénita presentan malformaciones cocleares
asociadas, tales como vestibulo dilatado, acueducto vestibular dilatado, hipoplasia coclear
o cavidad comun. La presencia de un acueducto vestibular dilatado se asocia con una
comunicacion anomala entre el liquido cefalorraquideo y la coclea que puede
manifestarse como un “gusher” perilinfatico al realizar la cocleostomia durante la
intervencion. Las cocleas hipoplésicas presentan una longitud menor por lo que en estos
casos pueden estar indicados el uso de guias de electrodos cortas o comprimidas. Por
otro lado, debe tenerse en cuenta la existencia de laberintitis osificante que puede
producirse en los meses posteriores tras una meningitis, especialmente si el
microorganismo causal es el Streptococcus pneumoniae. El TAC puede mostrar las
osificaciones completas, pero tiene falsos negativos. En este caso, la RM puede aportar
informacion complementaria muy util.

Ademas, el TAC nos facilita informacion que contribuye a hacer la cirugia més segura.
Para ello, debemos detenernos sistematicamente a observar el grosor del hueso parietal,
la neumatizacion de la mastoides, la posicion del seno sigmoide y la duramadre de la fosa
media, la altura del golfo de la yugular, el recorrido del nervio facial y el tamafio del
receso facial. Las malformaciones cocleares se asocian con frecuencia a anomalias en la
posicion y el recorrido del nervio facial y de la ventana redonda. Un receso facial menor
de 2-3 mm convierte en un reto la insercion de la guia de electrodos, dada la dificultad
para la realizacion de la timpanotomia posterior, asi como la visualizacion de la ventana
redonda.

La RNM nos permitira observar la existencia de nervio auditivo y la permeabilidad
coclear: en los casos de osificacion coclear dudosa, las secuencias en T2 ponen de
manifiesto la ausencia o irregularidad de la endolinfa cuando ha sido reemplazada por

tejido fibroso, incluso antes de que tenga lugar la osificacion que se ve en el TAC.
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Personal: Audidlogo (N° de visitas dependiente de pruebas audioldgicas solicitas)
Objetivos:
Realizar las pruebas audiologicas prescritas por médico O.R.L:
- Otoemisiones Acusticas (OEA).
- Pruebas de impedancia acustica: Timpanometria e Impedanciometria
- Potenciales Evocados de Estado Estable (PEAC)
- Potenciales Evocados Auditivos del Tronco Cerebral (PEATC).
- Electrococleogratia
- Audiometria tonal a campo libre con y sin audifonos
- Audiometria tonal con cascos.

- Audiometria verbal (si posible).

Personal: Médico O.R.L (2° visita)

Objetivos:
- Exploracion fisica otologica
- Valorar pruebas audioldgicas y diagnosticar el grado de pérdida
auditiva.
- Determinar el tiempo minimo de uso de audifonos entre 3 y 6 meses.
- Iniciar del seguimiento durante este periodo, a través del protocolo de

seguimiento de nifios hipoacusicos.

Personal: Médico O.R.L (3¢ visita)

Objetivos:
- Valorar el informe de seguimiento remitido desde logopedia.
- Valorar la funcionalidad auditiva observada con el uso de audifonos.

- Determinar si es candidato a I.C.

Valoracion psicolingiiistica:

Personal: Psicologo-Logopeda (4 visitas)

Se realizara a todos los pacientes.
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Procedimiento.

Valorar las habilidades auditivas desarrolladas con el uso de audifonos, utilizando

diferentes protocolos:
- - Cuestionario Auditivo LittleEARS (version castellana) para nifios de 0 a 2
anos.
- - Test Logopédicos de percepcion auditiva EARS, para nifios a partir de los
dos afos.
- - Protocolo de valoracion de la percepcion auditiva, para adultos Post-

locutivos y adultos perilocutivos con buen nivel de lenguaje oral.

- Valoracion lingiiistica: Nivel lingiiistico oral, modalidad de comunicacion

predominante, atencion visual, competencia en labiolectura.
Se utilizan diferentes test de Lenguaje:
- TVIP “Test de vocabulario en imagenes Peabody”.
- Test Reynell de desarrollo del Lenguaje
- MTP, LIP test.

Valoracion psicologica (Aptitudes cognitivas generales) cuando proceda. A

través de diferentes test de inteligencia utilizando el drea manipulativa.

- Serecogerd informacion de otros aspectos determinantes en la evolucion post-

I.C: metodologia de rehabilitacion logopédica, tiempo de rehabilitacion
logopédica, continuidad de rehabilitacion logopédica.

- Valoracion del apovo familiar al paciente hipoacusico.

- Solicitar informes psicopedagogicos y/o psiquiatricos a los profesionales de

intervencion cuando proceda.

Objetivos generales:

- Ajustar las expectativas del paciente o de los familiares que le acompafian en
funcion de sus caracteristicas individuales.
- Valorar el grado de motivacion hacia la implantacion del paciente y del

entorno familiar.
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- Los datos recogidos serviran de base para posteriores valoraciones e
investigaciones.

- Informar al paciente y sus familiares de las condiciones y el proceso de
implantacion que debera seguir post-1.C (Guia informativa del proceso de

implantacion)

Personal: Médico O.R.L (4°visita)

Objetivo:

- Valorar los informes Audioldgicos, Radioldgicos y Logopédicos y en funcion
de estos, determinar junto al paciente y sus familiares la posibilidad de realizar
un [.C.

- Determinar las pruebas clinicas pre-1.C

= FASE QUIRURGICA:

Personal: Médico O.R.L, otros profesionales sanitarios.
Objetivos:

- Intervencion

- Tras el acto quirurgico, comprobacién radioldgica del correcto posicionamiento
del dispositivo y de su buen funcionamiento mediante pruebas objetivas
(Impedanciometria eléctrica y potenciales de accion compuesto evocados
eléctricamente).

- Hospitalizacion: 2-3 dias, vendaje compresivo.

- Revision médica, a los 10 dias para proceder a la retira de puntos de sutura.

- Antibioterapia durante 6 semanas para evitar complicaciones (uso de

claritromicina).

= FASE DE ADAPTACION INICIAL DEL I.C:

Personal: Médico O.R.L

Objetivo: Valoracion clinica post-intervencion quirtrgica.
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Transcurridas tres o cuatro semanas de la intervencion quirtrgica, el paciente acudira al

Servicio O.R.L para proceder a la adaptacion del dispositivo externo del I.C.

Personal: Técnico especialista en programacion de 1.C (1 visita)

N°?de sesiones: variable segiin las necesidades de adaptacion.

Objetivos:

Activar y programar los componentes del [.C

Seleccionar las estrategias de codificacion y estimulacién adecuada a cada
paciente:

Asesorar sobre el adecuado funcionamiento técnico del 1.C, al paciente, sus

familiares y rehabilitadores de intervencion.

Tratamiento logopédico (adaptacion inicial al 1.C):

Personal: Psicologo-Logopeda

Una vez activado el 1.C el paciente debera asistir a rehabilitacion logopédica,

preferentemente acompanado de un familiar.

Objetivos:

Obtener unos niveles de estimulacion eléctrica iniciales adecuados al paciente.
Realizar las primeras estimulaciones auditivas, comprobando en todo
momento el correcto funcionamiento de la programacion realizada.

Informar al programador de las respuestas auditivas observadas en el paciente
al objeto de poder ir ajustando durante este periodo el dispositivo electronico.
Valorar con test logopédicos de percepcion auditiva las habilidades auditivas
observadas post-1.C, utilizando los mismos protocolos valorativos qué en la
fase pre-1.C

Orientar y formar a los padres o familiares cercanos sobre pautas de actuacion.

Emitir informes valorativos y orientativos para los logopedas de intervencion.

Durante este periodo de intervencidon logopédica, se llevaran a cabo varias

sesiones de programacion del 1.C, por el técnico especialista. El niimero de

sesiones es variable dependiendo de la edad del paciente implantado y de sus

caracteristicas individuales.
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* FASE DE SEGUIMIENTO POST-I.C.

Los pacientes implantados son seguidos periédicamente por:

- Meédicos O.R.L
- Técnicos Especialista en programacion de 1.C

- Psicologo-Logopeda de seguimiento.

El paciente acude en diferentes periodos de tiempo 1, 3, 6, 12, 18, 24 meses y

posteriormente una vez al afio.

Médico O.R.L: (1 visita por periodo establecido)

- Revision clinica.

Revision Técnico Especialista en programacion de 1.C:
Objetivos:
- Realizar ajustes periddicos de programacion del procesador del I.C,
garantizando su correcto funcionamiento.

- Dar un soporte técnico permanente.

Revisiones por parte de logopedas de seguimiento:
Objetivos:
- Comprobar la evolucion perceptivo-auditiva y lingiiistica, (test MTP o BAL,
Lip-profile tests).
- Obtener datos auditivos y lingiiisticos indicadores del progreso.
- Determinar variables influyentes en la evolucion del paciente.
- Dar informacioén periodica de estos resultados a los logopedas de intervencion

y al entorno familiar, de cara a orientar posibles actuaciones.
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= PUNTOS CLAVE DEL ESTUDIO, SEGUN EL PROTOCOLO:
Para nuestro estudio existen 3 puntos clave dentro de este protocolo:

1. Las pruebas de imagen (TAC), que nos permiten diagnosticar las malformaciones

oseas del oido interno en los pacientes implantados y la historia clinica que nos

va a facilitar la existencia o no de cuadros sindrémicos asociados a estas

malformaciones.

2. En la fase de adaptacion inicial del implante coclear y una vez conocidos los
pacientes con malformaciones 6seas del oido interno, podremos llegar a saber la

codificaciéon y estimulacion necesaria (mediante los umbrales de estimulacion)

para cada tipo de malformacion.

3. En la fase de seguimiento donde podremos conocer la evolucion y adaptacion al

implante coclear, asi como el desarrollo auditivo y lingiiistico en estos pacientes

estudiados.
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Hipotesis del estudio

Se espera encontrar una prevalencia de malformaciones de oido interno similar a

otras series estudiadas anteriormente.

Se espera que la instauracion del Screening de hipoacusia neonatal haya
contribuido a la disminucion en la media de edad de implantacion de los pacientes

con hipoacusia prelocutiva.

Se pretende encontrar asociacion de malformacion de oido interno con sindromes
asociados a hipoacusia, asi como con factores de riesgo y antecedentes personales

asociados a hipoacusia.

En pacientes con malformaciones 0seas del oido interno se pretende encontrar
umbrales de estimulacion mayores que en la poblacion implantada sin patologia

del oido interno.

En pacientes con malformacion de oido interno se espera encontrar un desarrollo

auditivo y lingiiistico menor que en pacientes implantados sin estas alteraciones.
El grado de severidad en cada tipo de malformacion 6sea del oido interno se

espera que esté ligada negativamente al grado de adaptacion al implante coclear

y al desarrollo lingiiistico y auditivo.
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Objetivos del estudio

Conocer la prevalencia de cada tipo de malformaciéon de oido interno en los

pacientes implantados en el periodo estudiado.

Estudiar la evolucion de la edad media de implantacion tras haberse instaurado el

Screening neonatal de hipoacusia.

Valorar la asociacion de los pacientes con malformacion del oido interno con
sindromes asociados a hipoacusia, asi como con otros factores de riesgo de

hipoacusia.

Conocer los pardmetros de estimulacion y los umbrales necesarios en la
programacion del implante coclear que se utilizaron para cada tipo de
malformacién o6sea del oido interno, tanto del laberinto anterior como del

posterior, asi como su comparacion con pacientes sin estas malformaciones.
Analizar la adaptacion al implante coclear de estos pacientes y el desarrollo
lingiiistico y auditivo en pacientes con malformacion del oido interno en

comparacion con aquellos con anatomia normal del mismo.

Analizar la existencia de la relacion entre la severidad de la malformacion del oido

interno y el grado de adaptacion y desarrollo auditivo.
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Material y Método

1. Diseno del estudio

Se ha realizado un estudio longitudinal de casos y controles retrospectivo donde se
establecieron comparaciones entre los pacientes con y sin malformaciones 6seas del oido

interno.

2. Muestra

Poblacion de referencia

Pacientes del Programa de implantes cocleares del Servicio de O.R.L del Hospital
Universitario San Cecilio de Granada, que es centro de referencia en Andalucia, contando
desde 1990 con casi 1500 intervenciones.

Criterios de inclusion en el estudio

Pacientes que presentaban hipoacusia neurosensorial profunda y que fueron sometidos a

implante coclear entre los afios 2006-2010.

Criterios de exclusion en el estudio

Pacientes reintervenidos para la reparacion del implante coclear o que nuevamente fueron
intervenidos para una implantacion coclear bilateral, dado que al incluirlos, duplicariamos

los datos epidemiologicos y con ello los resultados.

Para la seleccion del grupo control se tuvieron en cuenta los siguientes criterios de
exclusion:
- Pacientes con pardlisis cerebral, retraso intelectual y alteraciones de la conducta.

- Pacientes con problemas visuales que impidieron realizar los tests auditivos.
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Poblacion del estudio

Se seleccionaron 346 sujetos que cumplieron los criterios de inclusion antes descritos.
Posteriormente, se seleccionaron de este grupo aquellos que presentaron alguin tipo de
malformacion 6sea del oido interno, creando asi un grupo de casos de 20 pacientes. Este
grupo se amplid con 8 casos anteriores a la fecha del comienzo del estudio en 2006,
obteniendo un grupo de casos de 28 pacientes con malformaciones. Para la comparacion
de los resultados se cre6 un grupo control de 28 pacientes extraidos de la muestra inicial,

teniendo en cuenta los criterios de inclusion y exclusion.

3. Métodos y medidas (variables)

Variables sociodemogrificas:

e Edad del paciente en el momento de la implantacion coclear.
e Sexo

e Procedencia del paciente: los pacientes pertenecieron a las diferentes provincias de

la Comunidad Auténoma de Andalucia y en algunos casos de otras comunidades.

e Aiio de implantacion dentro del periodo comprendido entre 2006-2010.

Variables clinicas:

e Tipo de hipoacusia: las hipoacusias que tienen indicacion de implante coclear

son aquellas que presentan un predominio de tipo neurosensorial o perceptivo. Se

clasifican en:

* Hipoacusia prelocutiva o prelingual: 1a hipoacusia aparece antes del desarrollo
del lenguaje hablado, con gran repercusion ya que dificulta o impide el aprendizaje

del habla y altera la progresion cultural.

* Hipoacusia postlocutiva o postlingual: 1a hipoacusia aparece cuando el lenguaje
esta bien desarrollado. La incidencia sobre la expresion hablada sera discreta,
escasa o nula y en estos casos cuanto antes se realice el implante, mejores van a
ser los resultados dado que el sujeto presenta memoria auditiva.

* Hipoacusia perilocutiva: la hipoacusia aparece durante la adquisicion del
lenguaje.
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Grado de hipoacusia: Se estudia mediante pruebas audiologicas subjetivas y
objetivas basadas en audiometria tonal liminar, PEACT (potenciales auditivos del
tronco cerebral), OEAs (otoemisiones acusticas), timpanometria, reflejos auditivos,
etc. Tras las pruebas se instaura el grado de hipoacusia que presenta el sujeto:

- Hipoacusia leve: 21-40 dB

- Hipoacusia moderada: 41-70 dB

- Hipoacusia severa: 71-90 dB

- Hipoacusia Profunda: > 90 dB

Antecedentes personales y familiares: factores de riesgo neonatal, administracion

de ototoxicos, hiperbilirrubinemia al nacimiento, prematuridad, uso de corticoides en
embarazo, infecciones virales intrautero, uso de drogas durante el embarazo,

antecedentes familiares de hipoacusia o sordera profunda, etc.

Sindrome asociado a hipoacusia: entre los sindromes asociados con mayor riesgo

de presentar malformaciones del oido interno e hipoacusia cabe destacar: Sindrome
de Waarderburg, Sindrome braquio-otorenal, Sindrome de Down, Sindrome de
Usher, Sindrome de Edwars, Sindrome de Pendred, Sindrome de Fountain,
Sindrome de DiGeorge 6 Sindrome CHARGE (Coloboma, Heart-corazon, Atresia

de coanas, Retraso madurativo, Hipoplasia genital, Ear-oidos) entre otros.

Tipo de malformacion del oido interno: para valorar el tipo de malformacion del

oido interno nos vamos a basar en las pruebas radiodiagndsticas y concretamente en
la TAC. La colaboracion del Servicio de Radiodiagndstico de nuestro hospital nos ha
ayudado a seleccionar los pacientes con malformaciones del oido interno que van a
ser objetivo de nuestro estudio.

Existen diferentes tipos de malformaciones y varias clasificaciones, siendo la mas
usada la de Seranoglu:

- Deformidad de Michel: inexistencia total de cualquier estructura del oido

interno.

- Cavidad comun: unica cavidad.
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- Aplasia coclear: inexistencia de la coclea. Es frecuente encontrarla asociada a
otras malformaciones del penasco del temporal.

- Hipoplasia coclear: la céclea sélo presenta la espira basal y algun resto de las
estructuras medias.

- Particion incompleta tipo I: ausencia de area cribiforme y el modiolo de la
coclea (ausencia de estructuras internas segun Reissner) puede acompanarse de
un vestibulo de aspecto quistico agrandado.

- Particion incompleta tipo II (clasica malformacion de Mondini): la coclea
presenta una vuelta y media y las espiras medias y apical se encuentran unidas en
una formacion quistica. En esta alteracion, la espira basal se encuentra totalmente

desarrollada.

Existen otros tipos de malformaciones caracteristicas como la displasia laberintica
severa, la dilatacion o estenosis del acueducto del vestibulo, la aplasia o estenosis a
nivel de los canales semicirculares, la estenosis o dilatacion del conducto auditivo

interno y la agenesia del nervio estatoacustico.

e Laberinto afectado por la malformacion:

- Laberinto anterior: afectacion de la coclea.
- Laberinto posterior. afectacion de vestibulo y/o canales semicirculares.

e Tipo de implante coclear: Medel (Pulsar, Sonata o Tempo), Cochlear Nucleus y
Advance Bionics Hires 90K.

e Electrodos funcionantes: nimero de electrodos insertados de forma correcta en la

coclea y que permiten transmitir la sefial generada en el implante coclear al oido
interno.

e Umbrales de estimulacion en la programacion: va a estar determinado por la

interaccion entre los electrodos activados que van a estimular el nervio auditivo. Se

van a utilizar dos parametros de medida:

- THR o T-level (umbral minimo de percepcion): se define como el minimo nivel
de estimulacion eléctrica que el paciente es capaz de percibir. Se mide en

microculombios.
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- MCL o C-level (mdximo nivel de confort): se define como el maximo nivel de

estimulacion que el paciente tolera para un electrodo considerado sin llegar a

sentir una sensacion molesta. Se mide en microculombios.

Una estimacion poco precisa de estos parametros degrada la calidad de la representacion

de la sefial auditiva, siendo necesario un ajuste preciso del procesador para conseguir una

percepcion auditiva con suficiente calidad para la comprension de la voz. Los umbrales

THR Y MCL son parametros que se establecen independientemente para cada canal

activado del implante. Habitualmente, estos parametros son establecidos a través de la

respuesta subjetiva de los pacientes ante una serie de estimulos presentados sobre cada

electrodo a distintas intensidades.

e Desarrollo lingiiistico y auditivo: los resultados del implante coclear se evaltan

mediante tests adaptados a los pacientes. En nuestro servicio, los pacientes son

seguidos mediante el protocolo EARS (Evaluation of auditory Responses to Speech:

Evaluacion de las respuestas auditivas de la voz). Estos tests se realizan en las

correspondientes revisiones logopédicas posteriores a la implantacion coclear. Se han

utilizados los siguientes tests (incluidos en el anexo):

LIP (Listening Progress o progreso de la audicion): fue creado por Archbold
para el programa de implantes cocleares del Hospital de Nottingham
(Inglaterra). En ¢€l, se evaluan habilidades basicas de la percepcion auditiva
como son la percepcion de presencia o ausencia de sonido, la percepcion de
algunos fonemas, o la discriminacion entre varios sonidos cotidianos. Para su
realizacion se requiere un adiestramiento minimo. Se utilizan unas series de
dibujos con dos alternativas, dos hojas de respuestas e instrucciones.

MTP (Monosyllabic-Trochee-Polisyllabic Word test): consiste en una prueba
de discriminacion de palabras en listas cerradas, que incluye varias listas de
palabras (monosilabos, bisilabos y polisilabos) con distintas cantidades de
palabras en cada lista (3,6 y 12 palabras) y requiere un mayor aprendizaje por
parte del paciente. Se busca demostrar la habilidad de identificar palabras con
el patron silabico correcto.

BLC (Bisilabos en lista cerrada): consiste en una prueba de discriminacion de

palabras en listas cerradas. Incluye palabras bisilabas.
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- BLA (Bisilabos en lista Abierta): Consiste en una prueba de discriminacién
de palabras en listas abiertas sin ningun tipo de apoyo visual. Incluye palabras

bisilabas.

4. Analisis estadistico:

El andlisis estadistico de los datos se realizo con el programa IBM-SPSS, Vr. 21

Estadistica Descriptiva:

Se describi6 el perfil de la poblacion de estudio. Se emplearon medidas de tendencia
central y dispersion para las variables cuantitativas (media + desviacion tipica, mediana,
incluyendo los intervalos de confianza (IC al 95%) y distribucion de frecuencias absolutas
y relativas para variables cuantitativas. Los resultados de las variables cuantitativas se
han expresado en porcentajes.

Analisis Bivariante

Se utilizo6 el test de Chi-cuadrado para comparar proporciones entre grupos (casos y
controles) y cuando éste no cumplia las condiciones de validez, se aplico el test exacto de
Fisher.

Obedeciendo al tamafio muestral en cada uno de los grupos de estudio (Controles 28;
Casos 28), se utilizaron métodos no paramétricos en el analisis de los datos.

Para analizar las diferencias entre los valores medios de las variables cuantitativas entre
dos grupos de estudio, se utilizo la prueba no paramétrica “U Mann-Whitney”. Este test
es el equivalente al test de la t de Student para comparar dos medias para muestras
independientes. Se utilizo el test de Kruskal-Wallis para comparar diferencias medias en
mas de dos grupos (THR en los diferentes grupos: malformaciones mayores;
malformaciones menores; malformaciones del vestibulo). Este test es equivalente al
ANOVA de un factor seguido de comparaciones multiples post hot.

El nivel de significacion para este estudio fue considerado para p<0.05.

5. Consideraciones éticas

Para este estudio, se solicitaron un informe y una autorizacion al Servicio de
Documentacion Clinica para la recopilacion de los datos de las historias clinicas asi como
del Jefe del Servicio de Otorrinolaringologia, cumpliendo la normativa sobre acceso a
Documentacion e Informacion Clinica segiin la LOPD 15/1999, la Ley 41/2002 Bésica

Reguladora de la Autonomia del Paciente, Derechos y Deberes en materia de Informacion
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Clinica y Documentacion y la Ley 3/2001 Reguladora del Consentimiento Informado y

de la Historia Clinica de los Pacientes.

Por otra parte, se ha obtenido un informe de idoneidad y autorizacion del Comité Etico
del Hospital Universitario San Cecilio (Granada) para la realizacion del estudio (incluido

en el anexo).
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ANALISIS DESCRIPTIVO

DESCRIPTIVO GENERAL DE LAS VARIABLES
SOCIODEMOGRAFICAS Y CLINICAS

Un total de 346 pacientes fueron sometidos a implante coclear entre los afios 2006-2010
de la Unidad de Implantes Cocleares del Hospital Universitario San Cecilio, cumpliendo
los criterios de inclusién en nuestro estudio. A continuacion, se realizd6 un analisis
descriptivo de las caracteristicas que presentan las variables del estudio.

» Edad de implantacion y sexo

El rango de edad de implantacion estuvo comprendido entre 1 y 73 afios (D.S 22,15). La
edad media de implantacion fue de 21,05 afios y la mediana de 9 afios. Respecto al sexo,
se sometieron a implante coclear un total de 182 varones (52,6%) y 164 mujeres (47,4%).

Figura 27. Distribucion del sexo

Al estudiar la edad de implantacion por intervalos de edad, se obtuvo que 140 pacientes
se implantaron entre 0 y 5 afos, correspondiendo al 40.5 % de la muestra, disminuyendo
considerablemente las frecuencias para los siguientes intervalos de edad, que presentaron
66 pacientes entre 6 y 15 afios (19,1%), 32 pacientes entre 16 y 30 anos (9,2%), 51
pacientes entre 31 y 50 afios (14,7%) y 57 pacientes mayores de 51 afios (16,5%).
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Figura 28. Distribucion de la edad de implantacion en pacientes por intervalos de edad

Al analizar los pacientes con hipoacusias prelocutivas, se obtuvo que la edad media de
implantacion en aquellos pacientes que pasaron a formar parte del screnning neonatal de
deteccion de hipoacusia instaurado en nuestro hospital en el afio 2002, presentaban una
disminucién considerable, como se observa en la figura 29.

6

2006 | 2007 2008 2009 2010

#=® Media de edad de '

implantacién (afios) 5 7 4,5 7 3,3 3 2,8

Figura 29. Distribucion de la media de edad de implantacion por afios de estudio en pacientes
incluidos en Screening neonatal que nacieron en el Hospital Universitario San Cecilio.

Estos datos comparados con los resultados obtenidos en toda la muestra con
independencia de la procedencia, nos muestran los siguientes resultados (figura 30).
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Figura 30. Distribucion de la media de edad de implantacion por afios sin conocer si entraron

a formar parte de Screening neonatal en su hospital de procedencia

> Procedencia

Los datos obtenidos respecto a la procedencia de los pacientes estudiados mostraron los

siguientes resultados (tabla 3).

Procedencia m Porcentaje

N 7

Malaga 20,2%

Cadiz 13,6%

7,5%

Cordoba 6,6%

L --

Total 100%
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Tabla 3. Pacientes implantados segun la procedencia
» Ao de implantacion

Los resultados se distribuyeron por afios: 75 pacientes (21,67%) implantados en 2006, 71
pacientes (20,52%) en 2007, 72 pacientes (20,8%) en 2008, 65 pacientes (18,78%) en
2009 y 63 pacientes (18,2%) en 2010.

' 75
72
71
65
i ]
2006 2007 2008 2009

2010

Figura 31. Numero de pacientes implantados por ario

» Tipo de hipoacusia

El tipo de hipoacusia diagnosticado en consulta de ORL previa al implante coclear, se
distribuye en: hipoacusia prelocutiva en 207 pacientes (59,8%), hipoacusia postlocutiva
en 117 pacientes (33,8%) y perilocutiva en 22 pacientes (6,4%).

250

200

150

100

50
0 o2

Prelocutiva Postlocutiva Perilocutiva

Figura 32. Prevalencias segun tipo de hipoacusia

Al analizar el tipo de hipoacusia por sexos se obtuvieron los siguientes resultados (tabla

4).
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Tipo de Porcentaje

Hipoacusia

Prelocutiva Varon 124 59,9%
Mujer 83 41,1%
Postlocutiva Varon 46 39,3%
Mujer 71 60,7%
Perilocutiva Varon 12 54,5%
Mujer 10 45,5%

Tabla 4. Distribucion por sexo del tipo de hipoacusia

Al analizar el tipo de hipoacusia por intervalos de edad, se obtuvieron los siguientes

Tipo de hipoacusia

resultados (fabla 5 y figura 33).

Intervalos de edad Frecuencias y | Prelocutiva | Postlocutiva | Perilocutiva
porcentajes

Menor o igual 5 afios Frecuencia

Porcentaje 95% 0,7% 4,3%
Entre 6-15 afios Frecuencia 53 8 5
Porcentaje 80,3% 12,1% 7,6%
Entre 16-30 afios Frecuencia 16 11 5
Porcentaje 50% 34,4% 15,6%
Entre 31-50 Frecuencia 3 43 5
Porcentaje 5,9% 84,3% 9,8%
Mayores de 51 aiios Frecuencia 2 54 1
Porcentaje 3,5% 94,7% 1,8%

Tabla 5. Prevalencias por intervalos de edad segun tipo de hipoacusia
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Figura 33. Evolucion de la prevalencia segun intervalos de edad en el tipo de hipoacusia
» Antecedentes personales

Se recogieron de la historia clinica todos los datos acerca de las enfermedades, alergias,
intervenciones previas que tuvieran los pacientes independientemente del problema
auditivo, asi como las posibles incidencias que se desarrollaron en el embarazo y en el
parto, que pudieran haber colaborado en la instauracion de la hipoacusia. De los pacientes
estudiados presentaron antecedentes de interés 194 pacientes (56,1%), careciendo de ellos
los otros 152 pacientes (43,9%). La prevalencia de los antecedentes personales se describe

en la tabla 6.
Antecedentes Personales m

Citomegalovirus, rubeola, 13 3,8%

varicela o sarampion

Patologia inflamatoria de 11 3,2%
oido medio
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Patologia oido interno

Hiperbilirrubinemia

Retraso psicomotor

Sufrimiento fetal

TCE

Bajo peso al nacer

HTA, DM

Retraso mental

Atrofia cerebral

Otros antecedentes

w
~

2,3%
2,3%
2%
2%
1,2%
0,9%
0,9%
0,9%
0,6%
0,6%

10,7%

Tabla 6. Antecedentes personales de los pacientes, se muestra la frecuencia y el porcentaje

dentro del grupo

Al analizar estos antecedentes personales por sexo, se obtuvieron los siguientes

resultados:

18
16
14
12
10

QN A O X

Prematuridad

CMV, Rubeola,
varicela,
sarampion.

Hipoacusia
progresiva

Ototoxicos

Meningitis

Hiperbilirrubin
emia

dhla

Sufrimiento
fetal

M Varon

17

15

6

5

8

7

3

M Mujer

9

10

15

9

5

1

Figura 34. Estudio de antecedentes personales por sexo

163



> Antecedentes familiares

En cuanto a estos antecedentes, 91 pacientes (26,3%) presentaron antecedentes familiares
de hipoacusia, distribuyéndose estos en 43 pacientes (12,4%) con un hermano/a
hipoactsico, 24 pacientes (6,9%) con padre o madre hipoacusicos y 24 pacientes (6,9%)
con familiares de tercer grado afectos. No presentaron antecedentes familiares de interés
255 pacientes (73,7%).

80

70

60

50

40

30

20

10

0
Hermano Padre o madre Familiar 32 grado No antecedentes
hipoacusico hipoacusico familiares

Figura 35. Distribucion de los antecedentes familiares

> Malformaciones del oido interno

Al estudiar las pruebas de imagen (TAC) realizadas previamente a la implantacion
coclear, se observo que 20 pacientes (5,8%) presentaron algiin tipo de malformacion 6sea

del oido interno, los cuales se distribuyeron en 12 pacientes (60%) varones y 8 pacientes
(40%) mujeres.

Prevalencia de malformacidon por sexo

M Varon
M Mujer

Figura 36. Distribucion de las malformaciones de oido interno por sexo
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ESTUDIO DESCRIPTIVO DE LOS CASOS Y CONTROLES

» Edad de implantacion y sexo

La edad media de implantacion en el grupo de los casos fue de 10,20 afios (DS 14,95) con
una mediana de 4 afios y en el grupo control de 9,68 afios (DS 13,72) con una mediana
de 2,5 afios. Respecto al sexo, en el grupo de los casos hubo 17 varones (60,7%) y 11
mujeres (39,3%). Esta distribucion fue igual en el grupo control.

Figura 37. Distribucion del sexo en los pacientes con

Malformacion de oido interno (casos)

Al estudiar la edad de implantacion por intervalos, se obtuvo en el grupo de casos que
18 pacientes se implantaron entre 0 y 5 afios, correspondiendo al 64,3 % de la muestra.
De esta forma, se disminuyeron considerablemente las frecuencias para los siguientes
intervalos con 5 pacientes entre 6 y 15 afos (17,9%), 1 paciente entre 16 y 30 afios
(3,6%), 3 pacientes entre 31 y 50 afios (10,7%) y 1 paciente mayor de 51 afios (3,6%).

En el grupo control, 18 pacientes se implantaron entre 0 y 5 afios, correspondiendo al
64,3 % de la muestra. Al igual que en el grupo de casos, se disminuyeron
considerablemente las frecuencias para los siguientes intervalos de edad, presentando 4
pacientes entre 6 y 15 afios (14,3%), 4 pacientes entre 16 y 30 afios (14,3%), 1 paciente
entre 31 y 50 afios (3,6%) y 1 paciente mayor de 51 afios (3,6%).
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> Procedencia

Los datos obtenidos respecto a la procedencia de los pacientes estudiados mostraron los
siguientes resultados (tabla 7).

- Casos Controles

Malaga 17,9% 17,9%

e
Cadiz 21,4% 17,9%

0% 25%

1 s

10,7% 3,6%

Tabla 7. Procedencia de casos y controles
» Aiio de implantacion

En el grupo de casos, el numero de implantes por afios de estudio se repartié segun la
figura 38.

I|I|.|

Anterior a 2010
2006

Figura 38. Numero de pacientes con malformacion de oido interno (casos) por afio de estudio.
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» Tipo de hipoacusia

El tipo de hipoacusia diagnosticado en la consulta de ORL previamente a la implantacion
coclear muestra en el grupo de los casos una hipoacusia prelocutiva en 22 pacientes
(78,6%), una hipoacusia postlocutiva en 4 pacientes (13,3%) y perilocutiva en 2 pacientes
(7,1%). En el grupo control, se distribuye con hipoacusia prelocutiva en 22 pacientes
(78,6%), hipoacusia postlocutiva en 5 pacientes (17,9%) y perilocutiva en 1 paciente
(3,6%).

» Grado de hipoacusia

El grado y la intensidad de la hipoacusia para estos pacientes se distribuy6d en ambos
grupos (tabla 8).

Frecuencia Porcentaje Frecuencia Porcentaje
8 28,6% 17 60,7%
17 60,7% 9 32,1%
3 10,7% 2 7,1%

Tabla 8. Grado de hipoacusia en casos y controles

» Antecedentes personales

En el grupo de casos, los antecedentes personales se presentaron en 19 pacientes (67,9%)
mientras que en 9 pacientes (32,1%) no existieron dichos antecedentes. En el grupo
control, los antecedentes estuvieron presentes en 15 pacientes (53,6%) y carecieron de
ellos 13 pacientes (46,4%). En los casos, destacaron como mas relevantes 3 pacientes con
hipoacusia progresiva, 3 pacientes con meningitis y 2 pacientes con antecedentes de
citomegalovirus, sarampion, varicela o rubeola. En el grupo control, destacaron 6
pacientes con prematuridad y 2 pacientes con antecedentes de consumo de farmacos
ototoxicos. El resto de antecedentes se distribuyeron con menores frecuencias en ambos
grupos.
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> Antecedentes familiares

En el grupo de casos, 9 pacientes (32,1%) presentaron antecedentes familiares de
hipoacusia distribuyéndose en 4 pacientes (14,3%) con un hermano/a hipoacusico, 3
pacientes (10.7%) con historia de padre o madre hipoacusicos y 2 pacientes (7,1%) con
familiares de tercer grado afectos. No presentaron antecedentes familiares de interés 19
pacientes (67,9%).

En el grupo control, 8 pacientes (29,6%) presentaron antecedentes familiares de
hipoacusia distribuyéndose en 4 pacientes (14,3%) con un hermano/a hipoacusico, 3
pacientes (10.7%) con historia de padre o madre hipoactsicos y 1 paciente (3,6%) con
familiares de tercer grado afectos. No presentaron antecedentes familiares de interés 20
pacientes (71,4%).

» Zona de laberinto afectado en el grupo de casos

Podemos observar la distribucion de esta variable en la figura 39.

16

12 -

Numero de casos

H
1

Laberinto anterior Laberinto posterior Ambos

Figura 39. Distribucion en la afectacion del laberinto en los casos
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» Tipo de Malformacion en el grupo de casos

La frecuencia de malformaciones en el grupo de los casos presentd la siguiente
distribucion (tabla 9).

Tipo de Malformacion Porcentaje

(Grupo de casos)

Hipoplasia coclear
Cavidad comun
Particion incompleta |

Particion incompleta tipo Il
(Malformacién de Mondini)

7,1%

7,1%

Dilatacion del acueducto
del vestibulo

Estenosis/aplasia 9,71%

acueducto del vestibulo

Malformacion de canales
semicirculares

7,1%

Hipoplasia coclear + Malf.

Canales semicirculares

Hipoplasia coclear +
Dilatacion acueducto del
vestibulo

Mondini + Dilatacion 3,6%

acueducto del vestibulo

Hipoplasia coclear +
Estenosis de Casi

Otras malformaciones

Tabla 9. Distribucion del tipo de malformacion en casos

14,3%
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En el grupo de otras malformaciones destaca:

- Espira basal aplasica: 2 pacientes

- Estenosis espira basal: 2 pacientes

En la tabla 10 se recogen la edad, sexo y tipo de malformacion de los pacientes que

conforman el grupo de casos.

Paciente mm Malformacién de oido interno

w S
Ruvowiw

N O W N EFE -~ - U

=
N
IS
U o

13
55

w

16

N
~N
w B

-—
| 3
| a4
| 5
| 6
| 8
9
| 10
| 11
| 12
| 13
| 14
| 15
| 16
| 17
| 18
| 19
|20
| a1
| 2
| 23
| 24
7

Varén
Varén
Mujer
Varén
Mujer
Varén
Varén
Varén
varon
varon
mujer
varon
mujer
varon
varon
mujer
varon
mujer
mujer
mujer
varon
varon
varon
mujer
mujer

varon

varon
mujer

Espira basal aplasica bilateral
Estenosis espira basal bilateral
Malformacién de Mondini
Espira basal aplasica bilateral
Hipoplasia coclear bilateral
Estenosis espira basal bilateral
Particiéon Incompleta Leve
Malformacién de Mondini
Cavidad comun
Hipoplasia coclear
Particiéon Incompleta Leve
Cavidad comun
Hipoplasia coclear
Hipoplasia coclear
Dilatacién del acueducto del vestibulo
Dilatacién del acueducto del vestibulo
Dilatacién del acueducto del vestibulo
Malformacién de canales semicirculares
Dilatacién del acueducto de vestibulo
Dilatacién del acueducto del vestibulo
Aplasia del acueducto del Vestibulo
Estenosis del acueducto del Vestibulo
Malformacion de canales semicirculares
Malformacién de canales semicirculares
Hipoplasia coclear y de canales
semicirculares
Hipoplasia coclear y dilatacion del
acueducto del vestibulo
Malformacién de Mondini

Hipoplasia coclear leve bilateral y
estenosis del CAl

Tabla 10. Descripcion de los casos con su tipo de malformacion correspondiente asociadas a

edad y sexo
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> Presencia de sindromes

En el grupo de casos, se presento la existencia de sindrome asociados en 5 pacientes
(17,9%). La distribucion de la presencia de sindromes se puede observar en la tabla 11,
ademas del tipo de malformacion al que se asociaron.

Sindromes/Casos m Porcentaje | Malformacion asociada

- -.-

Sindrome Braquio- Malformacion de canales
oto-renal (BOR) semicirculares (paciente 23)

o --

Sd de Pendred 3,6% Dilatacion del acueducto del
vestibulo (paciente 15)

Tabla 11. Presencia de sindromes y malformacion del oido interno asociada en el grupo de los

casos

» Tipo/Modelo de Implante coclear

Los modelos de implante coclear se distribuyeron segun la tabla 12.

Medel Sonata ti 100 32,1% 7,1%

Medel Tempo + 21,4% 10,7%
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10,7% 11 39,3%

Advanced Bionics HIRes 90K 3
28

Tabla 12. Distribucion de los modelos de implante coclear en los casos y controles.

100% 28 100%

» Numero de electrodos funcionantes, THR y MCL

Los resultados obtenidos en estas variables se distribuyeron segun las tablas 13 y 14 en
los casos y controles.

Paciente | Tipo de malformacion Modelo de | N2electrodos | THR | MCL
Implante funcionantes

Espira basal aplasica COCHLEAR 10,21 16,72
(bilateral) NUCLEUS
- Estenosis espira basal MEDEL 9 9,99 48,25
bilateral SONATALi100
- Malformacién de Mondini MEDEL 12 3,83 19,55
PULSARCi100
- Espira basal aplasica MEDEL 11 5,16 19,68
(bilateral) PULSARci100
- Hipoplasia coclear MEDEL 9 2,69 67,2
bilateral TEMPO+
- Estenosis espira basal MEDEL 12 9,97 34,16
bilateral SONATALi100
Particion Incompleta Leve MEDEL 8 1,71 42,8
PULSARCi100
- Malformacién de Mondini MEDEL 9 23,45 37,25
PULSARCi100
- Cavidad comun MEDEL 8 18,25 48,33
PULSARCi100
Hipoplasia coclear MEDEL 6 10,44 52,13
TEMPO+
Particién Incompleta Leve MEDEL 12 4,68 23,65
SONATALti100
- Cavidad comun MEDEL 4 33,6 56,35
TEMPO+
- Hipoplasia coclear MEDEL 8 11,25 48,33
TEMPO+
- Hipoplasia coclear MEDEL 10 9,12 65,56
TEMPO+
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17

N
~N

Dilatacion del acueducto
del vestibulo

Dilatacion del acueducto
del vestibulo
Dilatacion del acueducto
del vestibulo

Malformacién de canales
semicirculares

Dilatacion del acueducto
de vestibulo

Dilatacion del acueducto
del vestibulo

Aplasia del acueducto del
Vestibulo

Estenosis del acueducto
del Vestibulo
Malformacién de canales
semicirculares

Malformacion de canales
semicirculares

Hipoplasia coclear y de
canales semicirculares
Hipoplasia coclear y
dilatacién acueducto del
vestibulo

Malformacion de Mondini

Hipoplasia coclear leve
bilateral y estenosis del
CAl

ADVANCED
BIONICS
HIRes90k
MEDEL
PULSARci100
MEDEL
PULSARci100

MEDEL
PULSARci100
MEDEL
SONATALi100
COCHLEAR
NUCLEUS
MEDEL
SONATALi100
MEDEL
TEMPO+
ADVANCED
BIONICS
HIRes90k
ADVANCED
BIONICS
HIRes90k
MEDEL
PULSARci100
MEDEL
SONATALti100

MEDEL
SONATALi100
MEDEL
SONATALti100

11

12

12

22

11

12

16

15

10

12

12

3,65

3,26

18,25

1,92

3,9

1,28

1,5

2,28

1,43

6,3

15,17

16,24

12,15

14,51

37,67

32,65

58,63

16,13

13,46

18,24

31,1

14,5

13,98

38,05

43,56

45,43

23,14

22,85

Tabla 13. Distribucion del modelo implante coclear, numero de electrodos funcionantes, THR y

MCL en el grupo de los casos
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Paciente Modelo de N2 Electrodos
Implante funcionantes

N[O

w

D

(=)}

N

(o]

©

ADVANCED BIONICS
HIRes90k
COCHLEAR NUCLEUS
MEDEL PULSARci100
ADVANCED BIONICS
HIRes90k
ADVANCED BIONICS
HIRes90k
COCHLEAR NUCLEUS
MEDEL TEMPO+
MEDEL PULSARci100
MEDEL PULSARci100
MEDEL TEMPO+
COCHLEAR NUCLEUS
ADVANCED BIONICS
HIRes90k
ADVANCED BIONICS
HIRes90k
MEDEL PULSARci100
ADVANCED BIONICS
HIRes90k
COCHLEAR NUCLEUS
MEDEL TEMPO+
ADVANCED BIONICS
HIRes90k
COCHLEAR NUCLEUS

ADVANCED BIONICS
HIRes90k

ADVANCED BIONICS
HIRes90k

ADVANCED BIONICS
HIRes90k

MEDEL PULSARci100

COCHLEAR NUCLEUS

22
16
13
15
12
10
11
12
22
16
16

10
14

22

11
16

21

16

13

16

20

2,3
5,23
1,53
1,94

3,2
1,25
1,82

2,6
1,55
2,84
1,16
2,89

2,58
9,03

3,85
1,35
4,03
1,75

3,6

1,08

6,35

21,3

4,05

41,58
46,25
67,52
21,36
61,74
7,5
9,68
29,35
25,48
23,8
15,87
85,67
28,9

19,35
45,53

17,5
39,33
32,25
22,14

9,13

33,7

18,52

99,34

35,43
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— COCHLEAR NUCLEUS 22 2,65 14,35

- ADVANCED BIONICS 14 2,82 25,8
HIRes90k

MEDEL SONATALi100 8 1,1 30,2

" MEDEL SONATAti100 12 2,4 25,35

Tabla 14. Distribucion del modelo implante, numero de electrodos funcionantes, THR y MCL
en el grupo de los controles

ANALISIS MULTIVARIANTE

» Analisis comparativo de los valores de THR, MCL y niimero de
electrodos funcionantes entre casos y controles.

Al analizar los resultados promedios y el nivel de significacion estadistica de las variables
THR, MCL, nimero de electrodos funcionantes y porcentaje de electrodos funcionantes
en ambos grupos se observaron los siguientes resultados, como se observa en la tabla 15

y figura 40.

Casos Controles (No | Significacion
(media/DS) malformacion)
(media/DS)

Numero de electrodos 11.32 (DS 3.83) 17,67 (DS 4.48) P<0,05
funcionantes

Porcentaje (- 85.18 % (DS 17.37) 90.49% (DS 12.56)
electrodos funcionantes

9.14 (DS 7.79) 3.5 (DS 3.88) P<0,05

35.33 (DS 16.42)  33.30 (DS 22.13)

Tabla 15. Distribucion de medias en las variables numero de electrodos funcionantes,
porcentaje de electrodos funcionantes, THR y MCL en los casos y controles

175



Los pacientes afectos de malformacion del oido interno (casos) presentaron de media un
umbral minimo de estimulacion (THR), mayor que los pacientes no afectos de
malformacion (controles). Por otro lado, el grupo control presentd un mayor nimero de
electrodos funcionantes en comparacion al grupo de casos existiendo diferencias
estadisticamente significativas (p<0,05) en ambas variables entre ambos grupos. En
contrapartida, no presentaron diferencias estadisticamente significativas el Nivel Maximo
de Confort (MCL) ni el porcentaje de electrodos funcionantes en los distintos modelos de
implante (p>0,05) al comparar entre ambos grupos.

40 35,33

33,3

Numero de THR MCL
electrodos
funcionantes

M Casos i Controles

Figura 40. Distribucion de las medias para TRH, MCL y Numero de electrodos funcionantes en
ambos grupos
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» Analisis comparativo de los valores de THR, MCL y niimero de
electrodos funcionantes entre los diferentes tipos de
malformaciones y grupo control.

Se presenta el andlisis de los resultados en los diferentes tipos de malformaciones dseas
del oido interno en comparacion con el grupo control, como se puede observar en la
siguiente tabla.

Tipo de Numero de Porcentaje de THR MCL

electrodos electrodos

Malformacion funcionantes funcionantes (Media/ DS) (Media/DS)

(Media/DS) (Media %/DS)

Hipoplasia 8,25 (1,70) 68,72% (14,22) 8,37 (3,89) 58,30 (9,47)
coclear

6(2,82) 49,95% (23,54) 18,92 (10,88) 52,34 (5,67)

Particion 10,50 (2,12)  87,50% (17,67) 13,64 (13,87) 28,40 (12,51)
incompleta/
Mondini

Dilatacion del 14 (5,14) 93,40% (10,85) 6,06 (6,88) 32,13 (17,85)
acueducto del
vestibulo

Estenosis/ 11,50 (0,70) 96% (5,65) 1,89 (0,55) 22,80(11,73)

aplasia del

acueducto del
vestibulo

Malf. Canales 14 (2,82) 97% (3,65) 1,67 (0,34) 15,05 (1,52)
semicirculares

Otras 13,16 (3,86) 91,93% (9,17) 7,7 (2,61) 30,08 (12,15)
malformaciones

No 17,67 (4,48) 90,49% (12,56) 3,5(3,88) 33,30(22,13)
Malformacion
(grupo control)

Tabla 16. Distribucion de los valores de numero y porcentaje de electrodos funcionantes, TRH
y MCL en las diferentes malformaciones
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Nuimero de electrodos funcionantes

Al comparar el nimero medio de electrodos activos entre los diferentes tipos de
malformaciones y el grupo control, se encontraron diferencias estadisticamente
significativas (p<0,05) para la hipoplasia coclear, cavidad comun y particion incompleta.
Ademas, se observé que al analizar el grupo de malformaciones mayores (cavidad comtn
e hipoplasia coclear) con el de malformaciones menores (particion incompleta/Mondini,
malformaciones del vestibulo, malformaciones de canales semicirculares y resto de
malformaciones) y comparando el grupo de malformaciones mayores con el grupo
control, existieron diferencias estadisticamente significativas. No existio significacion al
comparar el grupo de malformaciones menores con el grupo control.

Nudmero de electrodos funcionantes
20
15
10
5
0
No malformacién Malf. menores Malf. mayores

Figura 41. Distribucion de los valores medios de numero de electrodos funcionantes para
malformaciones mayores, m. menores y grupo sin malformaciones

Porcentaje de electrodos funcionantes

Al comparar el porcentaje medio de nimero de electrodos activos entre los diferentes
tipos de malformaciones, se encontraron diferencias estadisticamente significativas
(p<0,05). También, se encontraron comparando el grupo de malformaciones mayores con
el de malformaciones menores y el grupo de malformaciones mayores con el grupo
control. No existié significacion entre el grupo de malformaciones menores y el grupo
control.

178



THR

Cuando se compararon los umbrales en los diferentes tipos de malformaciones, se
obtuvieron diferencias estadisticamente significativas (p<0,05) en los casos de hipoplasia
coclear, cavidad comun, particion incompleta/Mondini, dilatacion del acueducto del
vestibulo y otras malformaciones. Ademads, al compararse los pacientes afectados por
algin tipo de malformacion con los pacientes del grupo control también existieron
resultados significativos, asi como cuando se analizaron estos valores entre
malformaciones mayores y malformaciones menores. No existid significacion entre las
malformaciones menores y el grupo control.

THR
16
14
12
10
8
6
4
2
0
No malformaciéon Malf. menores Malf. mayores

Figura 42. Distribucion de los valores medios de THR para malformaciones mayores, menores
y grupo sin malformacion

MCL

Al comparar los valores medios obtenidos en los niveles méximos de confort en los
diferentes tipos de malformaciones, se obtuvieron diferencias estadisticamente
significativas (p<0,05) en los casos de hipoplasia coclear y cavidad comun
(malformaciones mayores) con respecto al resto de malformaciones (malformaciones
menores). Cuando se compararon los pacientes afectos de algin tipo de malformacion
con los pacientes del grupo control, no se encontraron diferencias significativas.
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MCL

60

50

40

30

20

10

No malformacion Malf. menores Malf. mayores

Figura 43. Distribucion de los valores medios de MCL para malformaciones mayores, menores
y grupo sin malformacion
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» Analisis comparativo de los valores de THR, MCL y niimero de
electrodos funcionantes para las malformaciones segun el
laberinto afecto.

Cuando se compararon los resultados en el grupo de los casos dependiendo de la zona del
laberinto afectado, se obtuvieron los siguientes resultados como se observa en la tabla
17.

Laberinto Laberinto Laberinto ant. | Controles (No

anterior posterior Y posterior malformacion)

(media/DS) (media/DS) (media/DS)
(media/DS)

Numero de electrodos 9,8(3,71) 13,60 (3,74) 10,75 (1,5) 17,67 (DS 4.48)

funcionantes

Porcentaje de 76,74% 95,27% (7,95)  89,57% (12,50)  90.49% (DS 12.56)
electrodos (19,64)

funcionantes

11,02 (8,79) 4,37 (5,11) 14,51 (1,73) 3.5 (DS 3.88)

41,42 (16,81) 27,44 (14,85)  33,74(12,43)  33.30 (DS 22.13)

Tabla 17. Distribucion de los valores medios en el niimero y porcentaje de electrodos
funcionantes, THR y MCL para las malformaciones que afectan a laberinto anterior, posterior
y ambos

Al comparar los resultados segun la zona del laberinto afectado, se encontraron
diferencias estadisticamente significativas entre los pacientes que presentaron afectacion
del laberinto anterior y posterior en cuanto al numero de electrodos funcionantes (p
0,044), porcentaje de electrodos funcionantes (p 0,021) y THR (p 0,021). No existiendo
significacion estadistica al comparar entre ambos los resultados de MCL, ni al comparar
laberinto anterior o posterior con la afectacion de ambos laberintos en ninguna de las
variables.

Si comparamos los resultados en los pacientes con afectacion de laberinto anterior y los
pacientes del grupo control, las diferencias resultan también estadisticamente
significativas para el nimero de electrodos funcionantes (p 0,003), porcentaje de
electrodos funcionantes (p 0,003) y THR (p 0,001). No existi6 significacion estadistica
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para la variable MCL, ni al comparar los pacientes con afectacion del laberinto posterior
o de ambos laberintos con el grupo control.

» Analisis comparativo de los valores medios de THR, MCL y
numero de electrodos funcionantes para las malformaciones del
vestibulo (laberinto posterior) con el grupo control

Se analizaron las malformaciones del vestibulo, tanto los pacientes con dilatacion del
acueducto del vestibulo (5 casos) como aquellos con estenosis/aplasia del acueducto del
vestibulo (2 casos), pertenecientes al grupo de malformaciones menores y que afectan al
laberinto posterior; observandose los resultados en los pardmetros de programacion (tabla
18). Se encontraron diferencias estadisticamente significativas en los valores medios de
THR y porcentaje de electrodos funcionantes al comparar el grupo de malformaciones
del vestibulo con el grupo de malformaciones mayores. Al compararlo con el grupo
control y con el resto de malformaciones menores, no se encontraron estas diferencias.

Malformaciones Controles (No

del vestibulo malformacion)

(media/DS) (media/DS)

Numero de 13,28 (DS 4,38) 17,67 (DS 4.48)

electrodos
funcionantes

Porcentaje de 94,14 % (DS 9,24) 90.49% (DS 12.56)

electrodos

funcionantes

4,87 (DS 5,19) 3.5 (DS 3.88)

29,46 (DS 16,01) 33.30 (DS 22.13)

Tabla 18. Distribucion de los valores en el numero y porcentaje de electrodos funcionantes,
THR y MCL para las malformaciones del vestibulo y grupo control
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> Habilidades auditivas/ Tests logopédicos

En la tabla 19, se presentan las medias de los resultados logopédicos obtenidos a los 6,
12 y 24 meses postimplantacion para los tests (LIP, MTP, BLC y BLA) en casos y
controles, observando una evolucidon cronoldgica favorable para todos los tests, con
mejoria de las habilidades auditivas para todos los pacientes en su conjunto.

Medias de los
resultados (media %/DS)

Test logopédicos

57,93% (32,60
70,96% (30,11
5,914 (24,25
38,27% (42,12
67,93% (3719
84,07% (29,56)
23,0454 (33,09
54,75% (34,02
74,27% (34,19
16,36% (29,39
33,525 (3659
65,27% (36,71)
1.25% (9,3

19,25% (31,25
57,77% (39,30
0545% 4

0,36% (2159
14,09% (36,60

Tabla 19. Medias de los resultados en los tests logopédicos en ambos grupos (casos y
controles)

» Analisis comparativo de los tests logopédicos para los casos y
controles

Al observar los resultados en ambos grupos, como se observa en la fabla 20, apreciamos
que los pacientes afectos de malformacion de oido interno (casos) presentaron unos
resultados en promedio inferiores a los obtenidos en el grupo de pacientes sin
malformaciones (controles).
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Tests logopédicos

Casos

(Media % /DS)

Controles

(Media % /DS)

Significancia

LIP/ 6 MESES

LIP / 12 MESES

LIP/ 24 MESES

MTP 3 palabras/ 6 MESES
MTP 3 palabras/ 12 MESES
MTP 3 palabras/ 24 MESES
MTP 6 palabras/ 6 MESES
MTP 6 palabras/ 12 MESES
MTP 6 palabras/ 24 MESES
MTP 12 palabras/ 6 MESES
MTP 12 palabras/ 12 MESES

MTP 12 palabras/ 24 MESES

BLC/ 6 MESES

BLC/ 12 MESES

BLC/ 24 MESES

BLA/ 6MESES

BLA/ 12 MESES

BLA/ 24 MESES

50,29% (33,89)
58,79% (33,16)
75,29% (29,65)
36,07% (39,97)
54,25% (40,71)
69,18% (36,10)
20,93% (31,95)
37,86% (35,53)
53,25% (36,95)
15,07% (32,03)
26,64% (36,76)
44,36% (38,58)
2,5% (13,22)
21,36% (32,09)
40,18% (43,22)
1,07% (5,66)
12,64% (23,07)

24,61% (31,65)

65,57% (29,93)
83,14% (20,96)
96,54% (9,2)
40,46% (44,78)
81,61% (27,78)
98,96% (4,08)
25,14% (35,43)
71,64% (22,43)
95,29% (9,98)
13,64% (27,04)
40,39% (35,67)
86,18% (18,72)
0% (0)
17,14% (30,83)
75,36% (25,48)
0% (0)
6,07% (19,87)

63,57% (30,76)

P<0,05
P<0,05

P<0,05

P<0,05

P<0,05

P<0,05

P<0,05

P<0,05

P<0,05

P<0,05

Tabla 20. Medias de los resultados en los tests logopédicos en los grupos de casos y controles
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Al analizar los resultados, se obtuvieron diferencias estadisticamente significativas
(p<0.05) para la mayoria de los tests, no existiendo esta significacion para los tests MTP
3 palabras a los 6 meses, MTP 6 palabras a los 6 meses, MTP 12 palabras a los 6 y 12
meses, BLC a los 6,12 meses y BLA a los 6,12 meses.
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» Analisis comparativo de los tests logopédicos clasificando las
malformaciones en mayores o menores y segun el laberinto
afectado

Al analizar el grupo de malformaciones del oido interno (casos) entre malformaciones
mayores (hipoplasia coclear y cavidad comtn) y menores (resto de malformaciones) con
el grupo control, se obtuvieron los siguientes resultados logopédicos (tabla 21).

Tests Malformaciones | Malformaciones No

logopédicos

mayores

(Media % /DS)

menores

(Media % /DS)

malformacion

(Media % /DS)

47,11% (24,74) 51,79% (37,99) 65,67% (29,93)
54,89% (24,98) 60,63% (36,89) 83,14% (20,96)
62,67% (23,67) 81,26% (30,87) 96,54% (9,20)
28,67% (29,93) 39,58% (44,25) 40,46% (94,79)
6 MESES
44,67% (33,94) 58,79% (43,66) 81,61% (27,78)
12 MESES
MTP 3 palabras/ 55,44% (31,65) 75,68% (37,02) 98,96% (4,08)
17,22% (32,41) 22,68% (32,47) 25,14% (35,43)
6 MESES
MTP 6 palabras/ 32,22% (36,23) 40,53% (35,87) 71,64% (22,43)
42% (31,5) 58,58% (38,91) 95,29% (9,98)
24 MESES
20% (40) 12,74% (28,47) 13,64% (27,04)
6 MESES
15,56% (28,19) 31,89% (39,78) 40,39% (35,67)
12 MESES
30,56% (33,20) 50,89% (40,03) 86,18% (18,72)
24 MESES
0% 3,68% (16,05) 0%
7,78% (23,33) 27,79% (34,15) 17,14% (30,83)

186



14,44% (32,73) 52,37% (42,87) 75,36% (25,48)
3,53% (10) 0% 0%

6,67% (20) 15,47% (29,37) 6,07% (19,87)
12,22% (29,90) 30,47% (31,5) 67,57% (30,76)

Tabla 21. Medias de los resultados en los tests logopédicos para las malformaciones mayores,

menores y grupo control

A continuacion, en la tabla 22 se muestra el analisis de las medias de los resultados
logopédicos a los 6, 12 y 24 meses postimplantacion en los casos, segun el laberinto
afectado.

Tests logopédicos Laberinto Laberinto Ambos

anterior posterior laberintos
(media %/DS) (media %/DS) (media %/DS)

LIP/ 6 MESES 49,14% (28,64)  46,4% (39,77) 69% (41,60)

LIP / 12 MESES 55,43% (28,88)  60,9% (38,88)  65,25% (40,29)
LIP/ 24 MESES 66,93% (32,16)  88,5% (20,25)  71,5% (35,71)
MTP 3 palabras/ 6 MESES 25,95% (33,23)  42,5% (43,80)  55,5% (52,16)
MTP 3 palabras/ 12 MESES 43,79% (38,35) 67% (40,83) 59% (49,57)

VT E e AP LN S 63,36% (36,10)  79,5% (33,03)  63,75% (47,50)
MTP 6 palabras/ 6 MESES 11,29% (37,91)  20,3% (34,72)  56,25% (47,87)
MTP 6 palabras/ 12 MESES 29,71% (33,74)  40,9% (31,81)  58,75% (49,72)
VS EI B e e S35 | 50,43% (24,97)  62,5% (24,02)  53,25% (51,53)
MTP 12 palabras/ 6 MESES 17% (34,51) 1,5% (4,7) 42,25% (48,92)
MTP 12 palabras/ 12 MESES 18% (29,84)  27,90% (40,20)  53,75% (46,03)

A EPE R eI TS 44,79% (37,28)  37,50% (38,68)  60% (48,99)
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BLC/ 6 MESES 0% (0) 0% (0) 17,5% (35)
BLC/ 12 MESES 17,43% (29,80) 20,40% (33,11)  37,50% (43,49)
BLC/ 24 MESES 39,43% (40,86) 42,80% (45,09) 37,5% (53,75)
BLA/ 6MESES 0% (0) 0% (0) 7,5% (15)
BLA/ 12 MESES 8,5% (21,67) 12,50% (21,24) 27,5% (32,01)

BLA/ 24 MESES 22,79% (28,87)  32,8% (32,24) 37,75% (45)

Tabla 22. Medias de los resultados en los tests logopédicos en los grupos de casos con
afectacion de laberinto anterior, posterior y ambos

LIP

Cuando analizamos este test a los 6 meses, encontramos diferencias estadisticamente
significativas (p<0.05) al comparar las malformaciones mayores (cavidad comun e
hipoplasia coclear) con las malformaciones menores (resto) y las malformaciones
mayores con el grupo control. De igual forma, existian estas diferencias al comparar las
malformaciones que afectan al laberinto anterior con las que afectan a ambos laberintos.

A los 12 meses, encontramos diferencias estadisticamente significativas (p<0.05) al
comparar las malformaciones mayores con las malformaciones menores y las
malformaciones mayores con el grupo control. También encontramos estas diferencias al
comparar afectacion del laberinto anterior con el grupo control.

A los 24 meses, estas diferencias estuvieron presentes al comparar las malformaciones
mayores con el grupo control y las malformaciones del laberinto anterior con el grupo
control.
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120%

100%

80%

M M. mayores
60%

M M. menores

i No Malformacion
40%

20%

0%

6 meses 12 meses 24 meses

Figura 44. Distribucion del porcentaje de aciertos del test LIP para malformaciones mayores,
menores y grupo sin malformacion

100%

80%

M Lab. Anterior
60%

M Lab. Posterior
40%

20% i No malformacidén

0%

12 meses 24 meses

Figura 45. Distribucion del porcentaje de aciertos del test LIP para las malformaciones del
laberinto anterior, posterior y grupo sin malformaciones
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MTP 3 palabras

Cuando analizamos este test a los 6 meses, encontramos diferencias estadisticamente
significativas (p<0.05) al comparar las malformaciones mayores (cavidad comun e
hipoplasia coclear) con el grupo control. De igual forma existen estas diferencias al
comparar las malformaciones que afectan al laberinto anterior con el grupo control.

A los 12 meses, encontramos diferencias estadisticamente significativas (p<0.05) al
comparar las malformaciones mayores con el grupo control y las malformaciones
menores con el grupo control. También encontramos estas diferencias al comparar
afectacion del laberinto anterior con el grupo control.

A los 24 meses, estas diferencias estuvieron presentes al comparar malformaciones
mayores, menores y las del laberinto anterior con el grupo control.

120%

100%

80% —

M M. mayores
60% —

M M. menores
i No Malformacion

40%

20%

6 meses 12 meses 24 meses

Figura 46. Distribucion del porcentaje de aciertos del test MTP 3 palabras para

malformaciones mayores, menores y grupo sin malformacion
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100%
80%
M Lab. Anterior
60%
M Lab. Posterior
40%
20% i No malformacion
0%

12 meses 24 meses

Figura 47. Distribucion del porcentaje de aciertos del test MTP 3 palabras para

malformaciones del laberinto anterior, posterior y grupo sin malformaciones

MTP 6 palabras

Cuando analizamos este test a los 6 meses, encontramos diferencias estadisticamente
significativas (p<0.05) al comparar las malformaciones mayores (cavidad comun e
hipoplasia coclear) con el grupo control y las malformaciones menores con el grupo
control. De igual forma, existieron estas diferencias al comparar las malformaciones que
afectaban al laberinto anterior y laberinto posterior con el grupo control.

A los 12 meses, encontramos diferencias estadisticamente significativas (p<0.05) al
comparar las malformaciones mayores y las menores con el grupo control. También
encontramos estas diferencias al comparar la afectacion del laberinto anterior y posterior
con el grupo control.

A los 24 meses, estas diferencias estuvieron presentes al comparar malformaciones
menores con el grupo control y malformaciones del laberinto anterior y posterior con el
grupo control.
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100%
80%
M M. mayores
60%
M M. menores
i No Malformacion
40%
20%
0%

6 meses 12 meses 24 meses

Figura 48. Distribucion del porcentaje de aciertos del test MTP 6 palabras para
malformaciones mayores, menores y grupo sin malformaciones

100%
80%
M Lab. Anterior
60%
M Lab. Posterior
40% B
20% i No malformacién
0%

12 meses 24 meses

Figura 49. Distribucion del porcentaje de aciertos del test MTP 6 palabras para
malformaciones del laberinto anterior, posterior y grupo sin malformaciones
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MTP 12 palabras

Cuando analizamos este test a los 6 meses, no se encontraron diferencias estadisticamente
significativas (p<0.05) al comparar los diferentes grupos entre si ni con el grupo control.

A los 12 meses, encontramos diferencias estadisticamente significativas (p<0.05) al
comparar las malformaciones mayores y las menores con el grupo control. No existieron
estas diferencias al comparar la distinta afectacion del laberinto entre grupos y con los
controles.

A los 24 meses, estas diferencias estuvieron presentes al comparar malformaciones
menores con el grupo control y las malformaciones del laberinto anterior y posterior con
el grupo control.

120%

100%

80% —

M M. mayores

60% |
M M. menores

i No Malformacion
40%

20%

0% *
6 meses 12 meses 24 meses

Figura 50. Distribucion del porcentaje de aciertos del test MTP 12 palabras para

malformaciones mayores, menores y grupo sin malformaciones
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100%
80%
M Lab. Anterior
60%
M Lab. Posterior
40%
20% i No malformacion
0%
12 meses 24 meses

Figura 51. Distribucion del porcentaje de aciertos del test MTP 12 palabras para
malformaciones del laberinto anterior, posterior y grupo sin malformaciones

BLC

Cuando analizamos este test a los 6 meses, no encontramos diferencias estadisticamente
significativas (p<0.05) al comparar malformaciones mayores y menores entre si ni éstas
con el grupo control. Existieron estas diferencias al comparar las malformaciones que
afectan al laberinto anterior y a ambos laberintos con el grupo control y las del laberinto
posterior con la afectacion de ambos laberintos.

A los 12 meses, encontramos diferencias estadisticamente significativas (p<0.05) al
comparar la afectacion del laberinto anterior con el grupo control.

A los 24 meses, estas diferencias estuvieron presentes al comparar malformaciones
mayores con el grupo control y malformaciones mayores con las menores. También
existieron diferencias al comparar las malformaciones del laberinto anterior y de ambos
laberintos con el grupo control.
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100%
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M M. mayores
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20%
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Figura 52. Distribucion del porcentaje de aciertos del test BLC para malformaciones mayores,
menores y grupo sin malformaciones.
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12 meses 24 meses

Figura 53. Distribucion del porcentaje de aciertos del test BLC para malformaciones del
laberinto anterior, posterior y grupo sin malformaciones
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BLA

Cuando analizamos este test a los 6 meses, no encontramos diferencias estadisticamente
significativas (p<0.05) al comparar malformaciones mayores y menores entre si ni con el
grupo control. Sin embargo, existieron estas diferencias al comparar las malformaciones
que afectan al laberinto anterior y posterior con ambos laberintos y al comparar las que
afectan a ambos laberintos con el grupo control.

A los 12 meses, encontramos diferencias estadisticamente significativas (p<0.05) al
comparar la afectacion del laberinto anterior y posterior con el grupo control.

A los 24 meses, estas diferencias estuvieron presentes al comparar malformaciones
mayores y menores con el grupo control y al comparar las del laberinto anterior con el
grupo control.

120%

100%

80%

M M. mayores
60%
M M. menores

i No Malformacion
40%

20%

6 meses 12 meses 24 meses

Figura 54. Distribucion del porcentaje de aciertos del test BLA para malformaciones mayores,
menores y grupo sin malformaciones.
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100%
80%
M Lab. Anterior
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40%
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Figura 55. Distribucion del porcentaje de aciertos del test BLA para malformaciones del
laberinto anterior, posterior y grupo sin malformaciones

> Analisis comparativo de los tests logopédicos segun el tipo de
hipoacusia

Al observar los resultados de los diferentes tests logopédicos para cada tipo de hipoacusia,
se observaron los siguientes resultados (tabla 23).

Tipo de Hipoacusia

Tests logopédicos Prelocutiva Perilocutiva Postlocutiva

(media %/DS) (media %/DS) (media %/DS)

LIP/ 6 meses 57,89% (26,24) 79,33% (0) 52% (15,18)

MTP 3 palabras/ 6 meses 35,45% (41,40) 81,33% (32,33) 37,67% (46,03)
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20,23% (31,83)  67,67% (36,95) 21,89% (33,68)
75,23% (34,35)  78,33% (37,52) 68,22% (35,88)
14,5% (30,36) 46% (39,88) 1,67% (5)
66,57% (37,21)  70,67% (50,80) 57,11% (32,92)
1,59% (10,55) 0% (0) 0% (0)
60,93% (40,77) 50% (43,30) 44,89% (31,50)
0,67% (4,52) 0% (0) 0% (0)
44,23% (36,94)  37,33% (36,07) 42,5% (39,40)

Tabla 23. Medias de los resultados en los tests logopédicos comparando el tipo de hipoacusia
en ambos grupos (casos y controles)

Al analizar los resultados, se encontraron diferencias estadisticamente significativas
(p<0.05) al comparar los tests MTP 3, 6 y 12 palabras a los 6 meses en los pacientes con
hipoacusia perilocutiva con los prelocutivos y postlocutivos. Ademas, existieron dichas
diferencias en el test BLC 24 meses al comparar entre los prelocutivos y postlocutivos.
No existieron estas diferencias en el resto de comparaciones entre los diferentes tests y
tipos de hipoacusia.
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Discusion

En el momento del nacimiento, el defecto neurosensorial mas frecuente es la hipoacusia
neurosensorial profunda. Esta incidencia varia segin series y paises estudiados. En
EE.UU se estima que esta presente entre 0.8 y 3 casos por cada 1000 nacidos vivos y en
Europa entre 1.5 y 2 por cada 1000 nacimientos™. El implante coclear supone un
tratamiento eficaz de las hipoacusias neurosensoriales profundas, existiendo dudas
respecto a su utilidad y viabilidad en algunos pacientes con malformaciones Oseas del

’ . 1
oido interno'®.

En la actualidad, la aparicion de nuevas técnicas de imagen, como la Tomografia Axial
Computerizada (atil para la valoracion del laberinto 6seo) y la Resonancia Magnética
nuclear (mas especifica para el estudio del laberinto membranoso y el nervio estato-
aclistico) han contribuido a la mejoria del diagnéstico de pacientes con malformaciones®'
que pueden afectar tanto al laberinto anterior como al laberinto posterior, ayudando asi a
clasificarlas. Sennaroglu y cols*” en el afio 2002 y partiendo de la antigua clasificacion
de Jackler, dividen las malformaciones cocleares (laberinto anterior) en cavidad comun,
aplasia coclear, hipoplasia coclear, particion incompleta tipo I y tipo II (clésica
deformidad de Mondini). Otros autores como Casselman y cols y Vilain y cols”
clasificaron las malformaciones que afectaban al conducto auditivo interno. Por otro lado,
Valvassory y Clemis'’, asi como Pyle y Romo y cols'® describieron las malformaciones

que afectaban al laberinto posterior, tales como la dilatacion del acueducto del vestibulo.

La frecuencia de estas malformaciones de oido interno entre los pacientes con hipoacusia
profunda es detectada en las pruebas de imagen entre el 7 y 20% segun diversos autores
331011103 £ estos pacientes, el déficit auditivo esta directamente relacionado con el grado
de malformacion, con consecuencias negativas para el correcto desarrollo del lenguaje®,
produciendo aislamiento social, personal y profesional a lo largo de sus vida'®. El
diagnostico precoz, el tratamiento protésico mediante audifonos y los implantes cocleares

junto a la rehabilitacion temprana han permitido reducir dichas limitaciones®>.

La implantacion coclear supone una estrategia basada en la amplificacion del sonido y la

estimulacion de las estructuras auditivas del oido interno. Esto ha permitido estudiar la
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funcionalidad de las distintas zonas intracocleares, gracias a la posibilidad de conocer la
localizacion de cada uno de los electrodos intracocleares y los parametros de estimulacion
eléctrica. Ademas, el estudio y la rehabilitacion auditivo-verbal postimplantacion ha

ayudado a mejorar la funcionalidad auditiva y el desarrollo del lenguaje®”.

Estudio descriptivo sociodemografico y caracteristicas clinicas de los
pacientes.

El estudio fue realizado en el Hospital Clinico San Cecilio de Granada (Centro de
Referencia de Implantes Cocleares en Andalucia) seleccionandose 346 sujetos
implantados entre los afios 2006-2010. Estos pacientes cumplieron los criterios de
inclusion descritos en el trabajo. Entre los pacientes seleccionados, se obtuvieron 20
pacientes que presentaron algin tipo de malformacion 6sea del oido interno en el periodo
estudiado y se amplio con 8 casos anteriores a la fecha del comienzo del estudio en 2006,
creando asi un grupo de 28 pacientes (casos).

La procedencia de los pacientes se distribuy6 uniformemente, siendo mas prevalente la
llegada de pacientes de las provincias de Malaga, Sevilla y Granada. Dada la procedencia
dispersa de nuestros pacientes, hemos podido observar ciertas diferencias relacionadas
con la edad media en el diagnostico de la hipoacusia. Este hecho se explica por la
instauracion de los Programas de Screening neonatal de hipoacusia que se ha llevado a
cabo a lo largo de estos afios de estudio, observando cémo se ha ido consolidando y
mejorando dicho programa, llegando asi a una edad media de implantacion coclear en
nuestro hospital de 2.8 afios en los pacientes implantados en 2010 que procedian de dicho
programa, frente a los 5 afios de media que existia en el afio 2006. Estos datos podemos
considerarlos satisfactorios al compararlos con los pacientes procedentes de otras
provincias y hospitales de nuestra comunidad en el que la edad media de implantacion
fue de 3.6 afios en el ano 2010 (Palomeque Vera JM, Fernandez Prada M, Gomez Hervas
J, Sainz Quevedo M. Edad de implantacion coclear y consolidacion del programa de
deteccion precoz de la hipoacusia en el recién nacido. Rev. Pediatr Aten Primaria 2013;

15:189-190).

La edad media de implantacion coclear en los pacientes estudiados se situd en 21 afios de

edad con una mediana de 9 afios, destacando que el 40.5% de los sujetos fueron
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implantados antes de los 5 afios de edad y un 19,1% entre los 5 y 15 afios. Los pacientes
implantados antes de los 5 afios de edad presentaron principalmente una hipoacusia

prelocutiva.

Respecto a la dispersion en la media de edad de implantacion, ésta aparece elevada por
la implantacion en nuestro centro de pacientes adultos postlocutivos, implantados sobre

todo a partir de los 30 afos de edad.

El sexo no present6 grandes diferencias, observando un 52.6% de pacientes implantados
varones y un 47.4% mujeres. Algunos estudios encontrados en la literatura sefialan el
sexo masculino como el mas afectado, sin afirmarse que haya en realidad condiciones

favorecedoras en dicho sexo con respecto al femenino™.

Respecto a los antecedentes personales en los pacientes de nuestra muestra, cabe destacar
que mas de la mitad (56.1%) de los mismos presentaron uno o varios factores de riesgo
de hipoacusia, observando como la prematuridad, el haber padecido meningitis, la
administracion de ototdxicos, el citomegalovirus, la rubéola o la hiperbilirrubinemia en
el momento del nacimiento, aparecieron con mayor frecuencia. Contrastando estos datos
con otros autores, en EE.UU, el citomegalovirus es la infeccion intrauterina mas
frecuente, produciendo segun algunos estudios hipoacusia en el 20-30 % de los pacientes
afectados®. En nuestro caso, estos datos de incidencia aparecen en un porcentaje menor,
en torno al 4 %, situandose en otros estudios entre el 10-12%*. La existencia de
prematuridad en nuestros pacientes, se presento en el 7.5%, encontrandose dentro de los
valores aportados por otros autores que lo situan entre el 5 y el 23%°". Por otra parte estos
antecedentes no se distribuyeron de igual forma en nuestros pacientes respecto al sexo,
observando como la prematuridad, la hiperbilirrubinemia, la meningitis y las infecciones
prenatales por citomegalovirus, rubéola o varicela, estuvieron presentes con mayor
frecuencia en los varones mientras que la hipoacusia progresiva y la sensibilidad a
farmacos ototoxicos afectd mas al sexo femenino. En estudios revisados no se encuentra

una relacion directa entre el sexo y los factores de riesgo de hipocusia®’.

Los antecedentes familiares no se presentaron con la misma frecuencia que los
antecedentes personales o factores de riesgo de hipoacusia, apareciendo en el 26.3% de
los pacientes siendo la mds prevalente la existencia de un hermano/a con dichas

alteraciones auditivas.
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En nuestra muestra inicial estudiada entre los afios 2006-2010, pudimos diagnosticar
gracias a las técnicas de imagen un total de 20 pacientes afectados de algun tipo de
malformacion 6sea del oido interno, correspondiendo a una prevalencia en torno al 7%.
Esta prevalencia parece estar en los limites inferiores segun otros estudios que las situan

entre el 5-20% 3334 101-103,

Los 28 pacientes seleccionados con malformaciones 6seas del oido interno que
cumplieron los criterios de inclusion, presentaron una edad media de implantacién de
9.68 afios (DS 13.72), con una mediana de 2.5 afios. Estos datos difieren al dividir a estos
pacientes entre aquellos que padecian afectacion del laberinto anterior y posterior. Los
afectados del laberinto anterior presentaron una media de edad de implantacion de 8.8
afios (DS 10.82), con una mediana de 3 afios y los afectados del laberinto posterior una
edad media de 14.7 afios (DS 15.20), con una mediana de 4 anos. Esta diferencia de edad
entre ambos grupos puede explicar la evolucion y la valoracion de la funcionalidad
auditiva entre ambos grupos en el proceso de rehabilitacion logopédica. En el caso de las
malformaciones del laberinto posterior, la edad media de implantacion coclear es mayor.
Esto puede explicarse por la aparicion de una hipoacusia fluctuante en la infancia, cuadro
tipico en el sindrome del acueducto vestibular dilatado y que en el transcurso de la
infancia produce una hipoacusia profunda, haciendo que la implantacion coclear sea a

101, 1
una edad mayor "+ '%.

En estos pacientes con malformaciones se pone de manifiesto el predominio claro de una
hipoacusia prelocutiva, siendo patente en 22 casos (78.26%). Esto parece tener relacion
con el grado de malformacion del oido interno y especialmente con los pacientes con
afectados del laberinto anterior, que no llegan a desarrollar el lenguaje debido una
hipoacusia profunda instaurada desde el nacimiento. Los antecedentes personales
estuvieron presentes en 19 pacientes (67.9%), destacando la hipoacusia progresiva (tipica
en el sindrome del acueducto vestibular dilatado), la meningitis neonatal o las infecciones
prenatales por citomegalovirus, rubéola o varicela; no obteniendo ningin tipo de
diferencia estadisticamente significativa que demuestre relacion entre estos antecedentes

y la existencia de algun tipo de malformacion de oido interno.

Las malformaciones se dividieron en 14 pacientes (50%) con afectacion de laberinto
anterior, 10 pacientes (35.71%) afectos de malformaciones del laberinto posterior y 4

pacientes (14,29%) con afectacion de ambos laberintos. En cuanto a la existencia de
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sindromes asociados a malformaciones de oido interno, en nuestro estudio aparece en

cinco pacientes (17.9%).

En diferentes estudios sobre las malformaciones del laberinto anterior, podemos destacar
como la aplasia coclear aparece con una frecuencia que oscila entre el 1-3% de todas las
malformaciones y la hipoplasia coclear en torno al 15%'"", siendo en nuestro estudio esta
ultima del 14.3% y asociada a otras malformaciones en un 10,71%. Algunos autores
constatan como la particion incompleta tipo II (Mondini clasico) presenta una frecuencia
del 55%, siendo asi la malformacion mas coman'”’. En nuestro estudio, ésta tan solo se
encuentra presente en el 10,71%. La cavidad comun se sitia en torno al 16% en otros

estudios frente a nuestros datos que la registran en un 7,1%.

Respecto a las malformaciones del laberinto posterior, el Sindrome del Acueducto
Vestibular Dilatado (SAVD) presenta una prevalencia segiin algunos autores del 7%'*"
"1 Bamiou y colaboradores llevaron a cabo un estudio realizado con 116 nifios con
hipoacusia congénita cifrando la prevalencia del SAVD en el 60%' 2. Otros la cifran en

HL 1 “encontrando afectacion de forma bilateral con el doble de

un 32% de los casos
frecuencia que la afectacion unilateral'® ''"*. En nuestro estudio, se presenta de forma
aislada en un 17.9% (5 pacientes) y asociada a otras malformaciones en un 7.1% (1
paciente). Esta malformacion parece considerarse un hallazgo caracteristico de pacientes
con Sindrome de Pendred''® ' , observandose en nuestra serie en uno de los seis
pacientes afectos. También se ha descrito este tipo de malformacioén en pacientes con
hipoacusia neurosensorial no sindromica asociada a mutaciones en el gen PDS (el mismo

gen responsable del Sindrome de Pendred)'"

y en otros sindromes como: CHARGE
(Coloboma, Heart defects, Choanal atresia, Growth Retardation, Genital hypoplasia, Ear
anomalies and deafness), Alagille, Braquio-oto-renal e incluso en otras malformaciones
del oido interno como la existencia de un conducto semicircular horizontal dilatado, la

. . ., ..111
displasia coclear o la malformacioén de Mondini .

En estas malformaciones que afectan al laberinto posterior del oido interno y en especial
el SAVD, la opcion terapéutica va a estar determinada por el grado de pérdida auditiva,
estando indicada en la hipoacusia profunda, la implantacion coclear''®. Es de vital
importancia tener en cuenta el posible hallazgo de gusher perilinfatico en el tiempo de la

. . s 11 r .
cocleostomia durante la intervencion®® " '”. Este hecho se observé en nuestros pacientes
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en dos de los casos de SAVD (20%), no apareciendo esta complicacion en la estenosis

del acueducto del vestibulo ni en los casos de alteraciones de los canales semicirculares.

Respecto al sindrome de CHARGE, se presenta frecuentemente asociado a hipoplasia
coclear'™ como ocurre en dos pacientes de nuestro estudio. Ademas puede relacionarse
con ausencia de canales semicirculares, particion incompleta tipo II (clasico Mondini) 6
incluso dilatacién del acueducto vestibular®. Su asociacién con retraso psicomotor hace
que los resultados funcionales tras la implantacion coclear sean peores en estos
pacientes''®. Otro sindrome es el denominado de DiGeorge, que se asocia con frecuencia

<y .11 . , . .
a la malformacion de Mondini'"’, apareciendo éste en un paciente de nuestro estudio.

El sindrome branquio-otorrenal (BOR) puede presentarse con malformaciones como
hipoplasia coclear de espira media y apical, dilataciéon del acueducto del vestibulo,
hipoplasia bilateral del nervio coclear o ausencia e hipoplasia de canales semirculares’’.
Esta tltima aparece en uno de nuestros pacientes afectado de BOR. Otro sindrome es el
de Wanderburg, destacando el tipo II, que asocia dilatacion del acueducto del vestibulo,

asi como conducto auditivo interno estenosado e hipoplasia coclear™.

Por otro lado, una malformacion que se debe buscar en todo candidato a implante coclear
es la existencia de estenosis del CAI (conducto auditivo interno), considerando ésta
.7 . 4 ’ . .
cuando su didmetro se encuentra por debajo de los 2 mm®’. Esta anomalia puede implicar
una agenesia del nervio coclear, usualmente asociada con aplasia coclear, siendo ésta una
. . .y . 7 32
contraindicacion absoluta para la implantacién coclear’”, como ya se ha comentado

anteriormente.

Estudio de los parametros de estimulacion y de la funcionalidad auditiva

en los pacientes con malformaciones oseas del oido interno

Todas las malformaciones congénitas del oido interno conllevan una alteracién en la
distribucion, especializacion y nimero de fibras nerviosas funcionantes de la coclea,

produciendo esto un déficit auditivo del paciente que la padece.

Tras la implantacion coclear, la funcionalidad auditiva puede ser valorada gracias a la
estimulacidon eléctrica intracoclear, que nos permite conocer los parametros de

estimulacion. En la actualidad, con el desarrollo de los implantes cocleares se ha podido
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estudiar la funcionalidad de las distintas zonas intracocleares, conocer la localizacion de
cada uno de los electrodos dentro de la céclea, asi como poder analizar los pardmetros de

estimulacion eléctrica necesarios para el correcto funcionamiento del implante coclear®”.

Como se comentd anteriormente en este trabajo, los parametros de estimulacion eléctrica
estudiados fueron: el umbral eléctrico minimo de percepcion (THR o Threshold), el
maximo nivel de confort (MCL) y el nimero de electrodos activos funcionantes. Estos
valores fueron recogidos a los 6 meses de la implantacion coclear con el fin de realizar
comparaciones reales de estos parametros, dado que durante las primeras semanas tras el
proceso de implantacion coclear existe cierta inestabilidad en estos parametros. La
correcta colocacion de los electrodos durante el acto quirtrgico se determin6 gracias a un
estudio radiolégico convencional mediante la proyeccion de Stenvers, la cual permite una

correcta visualizacion de los electrodos dentro de la coclea.

En nuestro estudio, los pacientes con malformaciones oseas del oido interno con
afectacion del laberinto anterior presentaron unos valores de THR (medidos en
microculombios) con promedios superiores (THR 9.14) y diferencias estadisticamente

significativas a los existentes en pacientes sin malformacion (THR 3.5), tal como se

120 96,121

recoge también en otros estudios, como el de MacArdle ™ o los de Sainz . Estas
diferencias quedan igualmente patentes al comparar las malformaciones mayores
(cavidad comun e hipoplasia coclear) del laberinto anterior (THR 14.58) con las
malformaciones menores (THR 6.57) que afectan a este laberinto. También existieron
estas diferencias al comparar las malformaciones del laberinto anterior (THR 11,02) con

aquellos pacientes afectados del laberinto posterior (THR 4,37).

Respecto al nimero de electrodos funcionantes, observamos que los pacientes con
malformaciones (11.32) presentaron un menor nimero de electrodos activos en
comparacion a los que no presentaban estas malformaciones (17,67), encontrando
diferencias estadisticamente significativas entre ambos grupos. También encontramos
dichas diferencias al analizar entre malformaciones mayores y menores, asi como al
comparar los pacientes con afectacion del laberinto anterior (9,8) y posterior (13,60). Esto
se explica porque los electrodos que no pueden llegar a estimular de forma eficaz el area
que de ellos depende, debido a las diferentes alteraciones anatomicas de cada

7 122
malformacion, son apagados .
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Otro parametro analizado es el maximo nivel de confort (MCL), el cual present6 en
nuestro estudio un comportamiento similar entre ambos grupos (casos y controles), como

. . . 121
ocurre en los estudios anteriores de Sainz ®

, no existiendo diferencias estadisticamente
significativas al realizar comparaciones entre ambos. Estas diferencias si fueron
significativas al comparar las malformaciones mayores (49.97) y menores (28.4) del
laberinto anterior. Cuando se analizaron los valores de MCL entre laberinto anterior
(41.42) y posterior (27.44) no existieron diferencias significativas, ni tampoco al

116, 121, 122,123
comparar este segundo grupo con los controles''® 12" .

En las malformaciones del laberinto posterior (THR 4.37), los pacientes no presentaron
diferencias estadisticamente significativas al comparar con el grupo (THR 3.5). Dichos

resultados también vienen a coincidir con otros estudios como los de Miyamoto y

124 125

Bichey'?*, Vassoler'” o Chen'?’. Respecto al numero de electrodos funcionantes y
valores de MCL entre el grupo de malformaciones del laberinto posterior y el grupo
control, tampoco existieron diferencias estadisticamente significativas, como se recoge

. . . - 121
en estudios anteriores realizados por Sainz

. Estos hechos pueden explicarse por la
indemnidad del laberinto anterior en estas malformaciones, la cual conlleva un correcto
desarrollo coclear, favoreciendo la conservacion de la tonotopia y la distribucion de las
estructuras nerviosas cocleares. En contrapartida, otras malformaciones como la cavidad
comun, la hipoplasia coclear o la particion incompleta que afectan al laberinto anterior,
requieren umbrales de estimulacion mayores, observandose peores resultados tras la
implantacion coclear’® '?"- 1. No obstante, la hipoacusia que asocian los pacientes con
malformaciones del laberinto posterior, en el caso del SAVD, parece explicarse por
mecanismos fisiopatologicos como es el reflujo del contenido del saco endolinfatico

101,

(anormalmente ensanchado) hacia el laberinto anterior'® '*°. El contenido del saco

127

2

endolinfatico presenta propiedades inmunoldgicas y de hemostasis de la endolinfa
pudiendo refluir sustancias toxicas y metabolitos hacia la céclea que deberian haber sido
degradados en el mismo, pudiendo explicar este hecho la aparicion de hipoacusia
fluctuante en este sindrome. Por otro lado, la transmision directa de la presion intracraneal
a través del conducto del vestibulo dilatado hacia el oido interno, podria justificar la
hipoacusia brusca postraumatica'*. Otras hipotesis serian el aumento de la presion del
liquido endolinfatico como mecanismo lesivo para las células ciliadas, una displasia
coclear membranosa asociada o mutaciones genéticas responsables de la disfuncion de

4 . 111,12 , . . .
las células sensoriales'' ' '*’. Por otro lado, méas complejo resulta explicar la presencia de

208



un componente conductivo en la pérdida auditiva, pudiéndose relacionar con un estribo
hipomovil (debido al aumento de presion endo o perilinfatica) o bien con el concepto
reciente sobre la teoria de la tercena ventana (conductos semicirculares dehiscentes,

fistula promontorial, carétida dehiscente, etc.)''".

Hasta el momento podemos observar como la distribucion de los umbrales promedios de
estimulacion eléctrica para todas las malformaciones estudiadas se distribuye
inversamente proporcional al grado de diferenciacion coclear, asi como a la gravedad de
la malformacién, siendo necesarios mayores umbrales promedios de estimulacion a

mayor grado de malformacion para producir respuesta.

La valoracion de la adquisicion de las habilidades y la funcionalidad auditiva tras la
implantacion coclear fue realizada tras la programacion de los pardmetros de estimulacion
por el equipo de logopedia del hospital. Los tests de discriminacion verbal y auditiva
fueron realizados a los 3, 6, 12 y 24 meses tras la implantacidon, aunque en nuestro estudio
no se analizaron los resultados obtenidos a los 3 meses dada la inestabilidad de los
parametros en los primeros meses y la falta de entrenamiento de los pacientes. El analisis
de los resultados obtenidos en los tests a partir de los 12 meses nos aporta datos factibles
sobre la evolucion y el grado de adquisicion en las habilidades lingiiisticas de los

. ’ - 121
pacientes de una forma mas precisa .

Los tests utilizados para valorar la adquisicién de estas habilidades tras la implantacion
coclear son numerosos. En nuestro estudio, dados los resultados tan dispares presentados
en nuestra muestra, asi como la posibilidad de poder comparar los resultados en
porcentaje de aciertos, fueron utilizados los tests Lip-Profile, MTP (Monosyllabic-
Trochee-Polisyllabic Word test) en sus diferentes variantes y los tests BLA (Bisilabos en

lista abierta) y BLC (Bisilabos en lista cerrada).

En los pacientes afectos de malformaciones 0seas del laberinto anterior, los resultados
obtenidos en nuestro estudio coinciden con los de Wanlzg, Papsin”6, Loundon'® 6
Rachovitsas'*° demostrando estos que todos los pacientes mejoraban la percepcion y la
identificacion gracias a la implantacion coclear y posterior rehabilitacion auditiva, aunque
aquellos con malformaciones 6seas del oido interno presentaron una evolucién mas lenta.
Este hecho se explica por los efectos producidos por estas alteraciones y quizas también
por la edad media de implantacion de este grupo que fue ligeramente mayor que los

pacientes del grupo control. Los pacientes con malformaciones mayores (hipoplasia
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coclear y cavidad comun) presentaron unos resultados peores que aquellos con
malformaciones menores, existiendo diferencias estadisticamente significativas entre
ambos grupos en los tests realizados a los 24 meses postimplantacion. Estas diferencias
fueron mas marcadas para todos los tests a los 12 y 24 meses cuando se compararon entre
todas las malformaciones del laberinto anterior y el grupo de pacientes sin
malformaciones. Esto se justifica por el deficiente desarrollo coclear, la falta de tonotopia

. . .y ;. . 131
y la distribucion atipica de las estructuras nerviosas cocleares™ ** 12

. Por otro lado, el
numero de electrodos activos fue menor en las malformaciones mayores (cavidad comtn

e hipoplasia coclear) que en las menores, conllevando a peores resultados en el primer

grupo 123

En los pacientes con presencia de cavidad comun, algunos estudios afirman la existencia
de una mala estimulacion obteniendo escasos resultados en el desarrollo auditivo. Este
hecho esta relacionado con una pobre y mala distribucion de las estructuras ganglionares
dentro de la coclea, que impiden una inadecuada estimulacion''® ', El comportamiento
en los resultados de estos pacientes puede ser incierto como se verifica en los estudios de
Milanus y Zhang"** '**. En nuestro estudio, hemos podido observar como los pacientes
con cavidad comun o hipoplasia coclear presentaron puntuaciones inferiores en los test
de funcionalidad auditiva, siendo las diferencias estadisticamente significativas respecto
a los obtenidos por el resto de pacientes'** '*. Estos no alcanzaron valores superiores al
50% en el reconocimiento de las palabras emitidas durante los tests, siendo por ello dificil
que puedan establecer conversaciones sin ayuda de la fijacion visual para una correcta

10 : 129, 1
comprension del lenguaje hablado™ '* 1.

Estos resultados se optimizan cuando se valoran los obtenidos en la funcionalidad
auditiva en los pacientes afectos de malformaciones del laberinto posterior. Muchos son
los autores que presentan resultados similares a los obtenidos en nuestro estudio al
comparar pacientes con malformaciones del laberinto posterior y sujetos sin estas

. 1 1
malformaciones'*® 1%’

, como es el caso de Miyamot0124, Vassoler'” o Van'*®, En el
estudio de Van Wermenskerken, se obtienen resultados promedios en los test de
percepcion auditiva del 48,85% de aciertos para los sujetos con malformaciones
posteriores frente a 54,5% en sujetos sin ellas'>*. En nuestro estudio, estas diferencias
fueron mayores entre ambos grupos, existiendo mejores resultados en los pacientes libres

de malformaciones, aunque se encontr6d solo significacion estadistica para los subtests:

MTP 6 palabras, MTP 12 palabras y BLA a los 12 meses entre ambos grupos, no
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encontrando éstas diferencias para el resto de subtests entre ambos grupos como también

) ) . 116,132, 139, 140
se evidencian en otros estudios .

Los pacientes con SAVD (Sindrome del acueducto vestibular dilatado) presentan
resultados similares que los pacientes libres de malformacion, beneficiandose de la
implantacion coclear dado que los resultados en la adquisicion del lenguaje no

. . ;g . : . 134, 141-144
presentaron diferencias estadisticamente significativas entre ambos grupos'** .

Por otro lado, las alteraciones anatomicas en los canales semicirculares pueden asociar
hipoacusia neurosensorial (como ocurre en los tres pacientes con afectacion de los canales
en nuestra muestra), asi como otras malformaciones como la dilatacion del acueducto del
vestibulo o alteraciones anatémicas a nivel coclear ** '*> ' Es por ello, que el estudio
mediante TAC, es de vital importancia para poder diagnosticar si la aparicion de esta
anomalia es de forma aislada o asociada a otras malformaciones, cambiando asi, los

. . s 134, 142, 143, 146
resultados posteriores a la implantacion coclear'>* 1% 143146,

En resumen, todos los pacientes del estudio mejoraron la percepcion y la adquisicion del
lenguaje gracias a la implantacion coclear y la posterior rehabilitacion logopédica,
observando como a menor grado de malformacion del oido interno existia mayor
indemnidad de la estructura de la coclea y se alcanzaban mejores resultados en los test de

evaluacion para la adquisicion del lenguaje y la funcionalidad auditiva.

Con los resultados obtenidos en nuestro estudio, esperamos poder aportar una mejora en
el conocimiento del comportamiento de los pacientes con malformaciones 6seas del oido
interno, haciendo que se puedan seguir desarrollando nuevas estrategias de estimulacion,
asi como guias de electrodos mas eficientes y adaptables para estos pacientes buscando
conseguir una mayor funcionalidad auditiva en estos pacientes tras la implantacion

coclear.

Los contenidos de esta discusion, asi como los resultados de este trabajo, se encuentran
publicados en los siguientes articulos indexados en la JCR (Journal Citation Report) entre
loa afos 2014 y 2016 (Palomeque Vera JM, Platero Sanchez-Escribano M, Gomez
Hervas J, Ferndandez Prada M, Gonzadlez Ramirez AR, Sainz Quevedo M. Cochlear
implantation in patients with inner ear bone malformations with posterior labyrinth
involvement: an exploratory study. Eur Arch Otorhinolaryngol. 2016 Apr; 273(4):893-

8 y en Juan Miguel Palomeque Vera, Javier Gomez Hervas, Maria Fernandez-Prada,
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Alba-Saida Garcia Negro, Amanda Rocio Gonzalez Ramirez, Manuel Sainz Quevedo.
Effectiveness of cochlear implant in inner ear bone malformations with anterior

labyrinth involvement. Int. J. Pediatr. Otorhinolaryngol. 2014,79: 369-73).

La principal limitacion del estudio es la baja prevalencia de malformaciones Oseas del
oido interno. Esto explica el tamafio reducido de nuestra muestra, dejando abierta nuevas
investigaciones futuras con series de casos mas amplias que permitan obtener

conclusiones mas solidas y definitivas.
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Conclusiones

Tras la realizacion de este estudio y con el fin de conocer las hipotesis y objetivos

planteados en nuestro trabajo, podemos concluir que:

- Los pacientes con hipoacusia profunda sometidos a implante coclear en el
Hospital San Cecilio de Granada en el periodo estudiado, presentaron una
prevalencia de malformaciones Oseas del oido interno en torno al 6%, de los cuales
el 60% fueron varones. La afectacion del laberinto anterior o posterior presentaron
practicamente la misma prevalencia. Dentro de las malformaciones, las mas
prevalentes fueron la hipoplasia coclear y el SAVD (Sindrome del acueducto

vestibular dilatado).

- Los antecedentes personales que con mayor frecuencia se asociaron a hipoacusia
fueron la prematuridad, seguido de la meningitis, el consumo de ototoxicos y las
infecciones prenatales por citomegalovirus, rubeola o varicela. En los pacientes
con malformaciones del oido interno, destacaron la hipoacusia progresiva
asociada a SAVD, la meningitis y las infecciones prenatales. Respecto a la
existencia de algin tipo de sindrome, estuvieron presentes en el 18% de los
pacientes con malformaciones, destacando los sindromes de CHARGE,

DiGeorge, Pendred, asi como el Braquio-Otorrenal (BOR).

- Los pacientes con malformaciones mayores del oido interno, tales como la
cavidad comun y la hipoplasia coclear, presentan peor funcionalidad auditiva y
requieren un mayor estimulo eléctrico para obtener una respuesta auditiva en
comparacion con los pacientes con malformaciones menores o sin estas
malformaciones, siendo por ello dificil que puedan establecer conversaciones sin
ayuda de la fijacion visual. Respecto a las malformaciones menores, presentan

resultados auditivos similares a los pacientes sin malformaciones.

- Los pacientes con malformaciones del laberinto posterior sometidos a implante
coclear y destacando aquellos que presentan SAVD (Sindrome del Acueducto
Vestibular dilatado), no muestran diferencias estadisticamente significativas en
los umbrales de estimulacion eléctrica respecto a los pacientes sin estas

malformaciones que son implantados. La funcionalidad auditiva en estos
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pacientes no llega a ser igual que en los sujetos sin malformaciones. A pesar de
las diferencias encontradas entre ambos grupos, los pacientes con SAVD tienen
un excelente prondstico para el desarrollo de la percepcion del lenguaje y el uso

de la comunicacion oral.

No obstante, a pesar de las diferencias encontradas entre las diferentes
malformaciones, todos los pacientes afectos se beneficiaron en mayor o menor

medida de la implantacion coclear.

Por ultimo, comentar que tras la instauracion del screening de hipoacusia
neonatal hemos observado que la edad media de implantacion coclear ha
disminuido durante el periodo estudiado, haciendo que la implantacion se realice
entre el segundo y tercer afio de vida en el paciente hipoactsico. Estos datos
ayudan a la consolidacion del programa de deteccion precoz de la hipoacusia en
el recién nacido, favoreciendo un diagnostico temprano que permite un correcto
tratamiento en aquellos nifios con y sin factores de riesgo. Esto conlleva a la
prevencion de problemas del lenguaje secundarios al cese de la audicion en los

primeros afios de vida.
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Limitaciones v fortaleza del estudio

El estudio se ha llevado a cabo con una amplia muestra de pacientes con un caracter
retrospectivo entre los afios 2006-2010, por lo que nos hemos encontrado con una serie

de limitaciones a la hora de la recogida de datos como:

- La falta de recogida de algunas variables de estudio en las historias clinicas.

- La pérdida de historias clinicas, asi como la interrupcion del seguimiento en
algunos pacientes del estudio.

- Existencia de estudios radioldgicos de baja calidad, con artefactos o desaparicion

de los mismos.

Las fortalezas de nuestro trabajo son el elevado nimero de pacientes que hemos incluido
en el estudio junto con la vision multidisciplinar e integral del proceso, que pueden ayudar
a solucionar problemas que encontramos en la practica clinica diaria en pacientes con
hipoacusia profunda sometidos a implantacion coclear y que presentan una malformacion

osea del oido interno asociada.
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Resultados potenciales v aplicacion de los mismos

Nuestro estudio estd basado en una amplia muestra de pacientes incluidos dentro del
Programa de Implantes Cocleares del Servicio de O.R.L. del Hospital Universitario San

Cecilio de Granada.

Este servicio cuenta con una experiencia de mas de 25 afios, con un equipo de trabajo
integrado fundamentalmente por especialistas en Otorrinolaringologia, Audi6logos,
Fisicos, Psicologos y Logopedas, requiriendo en algunas ocasiones de especialistas en

Pediatria, Neurologia y Oftalmologia.

El programa de implantes cocleares se inicid en el afo 1989, pasando a realizar las
primeras intervenciones en el afio 1990. Los primeros implantes se realizaron en pacientes
adultos y el programa de implantes en nifios se inici6 dos afios después. Desde ese afio
hasta la fecha actual, se han realizado mas de 1500 implantes de dispositivos
intracocleares, colocando asi a este servicio como centro implantador a nivel nacional y

uno de los centros implantadores a nivel mundial (40.000 implantes en todo el mundo).

En un principio, el nimero de implantes era escaso con una financiacion compartida
entre el SAS y la organizacion ONCE. En el afio 1997, el SAS se hace cargo de la
financiacion y es a partir del afio 2003 cuando el Servicio Andaluz de Salud concede 80
implantes al afio a la Unidad de Implantes cocleares de este centro, lo que supone la
realizacion de dos intervenciones semanales. Este aumento en los ultimos afios ha sido

favorecido por varios factores:

- Un mayor conocimiento acerca del implante coclear y de sus posibilidades
terapéuticas.

- Haber superado la desconfianza inicial en el implante coclear por parte de los
pacientes hipoacusicos y de sus familiares como tratamiento efectivo de la
sordera. Este cambio ha sido propiciado por los resultados observados en los
pacientes portadores de implante coclear.

- Las continuas mejoras tecnologicas que incorporan los dispositivos implantables.

- La mayor implicacion y conciencia del problema por parte de determinados
profesionales sanitarios, de los pacientes hipoacusicos y de sus familiares. Esto
ha hecho implicarse a las Autoridades Sanitarias con el establecimiento de un

programa de implantes cocleares y la consiguiente financiacion del mismo.
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- Una mejora en los medios diagnosticos que supone una deteccion mas temprana
de la hipoacusia, instaurandose en la mayoria de los centros el Screening universal

de la hipoacusia segiin la CODEPEH.

Todos estos factores han contribuido al aumento de pacientes implantados en los Gltimos
anos. Al ser este servicio Centro de Referencia en nuestra comunidad para el diagnostico
precoz y tratamiento de la hipoacusia, recibimos pacientes de toda Andalucia e incluso

de otras Comunidades Autoénomas.

Todos estos factores y el gran nimero de pacientes implantados, nos proporcionan una
gran experiencia en cuanto a la programacion y la solucioén de problemas y nos permiten
iniciar lineas de investigacion con el objetivo de conseguir mejoras en los resultados del
tratamiento. Dentro de estas lineas de trabajo, estaria situada la que se ha realizado con
este proyecto de investigacion basada en la prevalencia de malformaciones de oido
interno en pacientes con implante coclear y su asociacion o no con sindromes asociados
a hipoacusia, permitiendo analizar los umbrales de estimulacion en la programacion del
implante coclear necesarios en estos pacientes y su posterior desarrollo auditivo y

lingtiistico.

Los resultados obtenidos después del estudio, pretenden dar soluciones a los problemas
que suelen aparecer en los pacientes con malformaciones del oido interno, asi como
instaurar unas bases en los umbrales de estimulacion. Esto nos ayudara a priori para
futuros pacientes implantables, permitiendo intuir cuales van a ser sus expectativas de

cara al desarrollo auditivo y lingiiistico.

Con estos resultados, se ha realizado una difusion mediante trabajos en congresos
nacionales e internacionales de Otorrinolaringologia, asi como publicaciones en revistas
de ambito nacional e internacionales indexadas en el Journal citation Report (JCR), con
el fin de que las conclusiones del estudio puedan ayudar a conocer los avances en este

campo.
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Informe de Idoneidad del Comité ético del Hospital Universitario San Cecilio:

N272

@

| UNTA T ADALOR

Servicio Andaluz de Salud
CONSEJERIA DE IGUALDAD, SALUD Y POLITICAS SOCIALES

DON JAVIER SALMERON ESCOBAR, EN CALIDAD DE
PRESIDENTE DEL COMITE DE ETICA DE LA INVESTIGACION
DE LA PROVINCIA DE GRANADA,

CERTIFICA

Que este Comité ha evaluado favorablemente, en su reunién celebrada el dia 26
de enero de 2015, el proyecto de tesis doctoral, presentado por D. Juan Miguel
Palomeque Vera como investigador principal a realizar en el Compiejo Hospitalario
Universitario de Granada (H. San Cecilio) titulada: “Malformaciones de oido interno en
pacientes con implante coclear".

Y considera que:

Se cumplen los requisitos necesarios de idoneidad del protocolo en
relacion con los objetivos del estudio y estan justificados los riesgos y molestias
previsibles para el sujeto.

La capacidad del investigador y los medios disponibles son
apropiados para llevar a cabo el mencionado estudio.

Es adecuado el procedimiento para obtener el consentimiento
informado.

Y que este Comité acepta que dicho proyecto sea realizado en
dicho Centro.

Lo que firmo en Granada, a dos de febrero de dos mil quince.

HOSPITAL UNIVERSITARIO “San Cecilio”
Avda. Dr. Olbriz, 16. 18012 - GRANADA
Tfno.: 958 02 30 00
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Abreviaturas

CHARGE: Coloboma, heart defects, choanal atresia, growth retardation, genital

hypoplasia, ear anomalies and deafness.

LIP-Profile: Listening progress profile

MTP: Monosyllabic-Trochee-Polysyllabic-Word Test

BLA: Bisilabos lista abierta/ OLD, open list disyllabics

BLC: Bisilabos lista cerrada/ CLD, closed list disyllabics

RMN: Resonancia magnetic nuclear/ MRI, magnetic resonance imaging
TAC: Tomografia axial computerizada/ CT, computed tomography
THR: Threshold of electrical stimulation

MCL: Maximum comfort level

uC: microcoulombio

dB: Decibelio

Hz: Herzios

PEACT: Potenciales evocados auditivos del tronco cerebral

OEAs: Otoemisiones acusticas espontaneas

ECOG: Electrococleografia

CAI: Conducto auditivo interno

CAE: conducnto auditivo externo

SAVD: Sindrome del acueducto vestibular dilatado/ EVAS Enlarged vestibular

aqueduct syndrome
EARS Evaluation of auditory responses to speech

UCIN: Unidad de cuidados intensivos neonatales
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