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La neuropatia auditiva

Torcuato Labella*
Maria del Rio?
Pedro Vaamonde?
Isabel Porto*
Ascension Lozano®

Jefe de Servicio de ORL
Hospital
Clinico-Universitario
Santiago de Compostela
2Profesora ayudante del
Departamento de

ORL Universidad de
Santiago de Compostela
SFEA de ORL Complejo
Hospital
Clinico-Universitario
Santiago de Compostela
4Profesora asociada.
Departamento de ORL
Universidad de Santiago
de Compostela
SProfesora Asociada.
Departamento de

ORL Universidad de
Santiago de Compostela

Correspondencia:
Servicio

de Otorrinolaringologia
Hospital
Clinico-Universitario
Trav. de la Choupana s/n
15706 Santiago

de Compostela

E-mail:
torlaca@mixmail.com

Resumen

La neuropatia auditiva (NA) fue descrita por primera vez
en 1966 y se trata de un sindrome en el que se presenta
una hipoacusia neurosensorial de leve o media intensi-
dad, que puede ser progresiva, y que se asocia a una falta
de discriminacién del lenguaje hablado discordante con
el grado de la pérdida auditiva. En los pacientes destaca
una grave alteracion de los potenciales evocados del tron-
co del encéfalo, que pueden no registrarse, con unas
otoemisiones acUsticas normales.

Los datos de la exploracion audiolégica demuestran que
en la NA las células ciliadas externas son normales y que
la lesion debe encontrarse en las células ciliadas internas,
en las sinapsis aferentes entre éstas y las terminaciones de
las neuronas del ganglio de Corti, en dichas neuronas o en
los axones que emiten y conforman el nervio auditivo.

En cualquier caso, la causa de la mala discriminacion
del lenguaje parece encontrarse en una desincronizacion
de la sefal a nivel del nervio acustico.

Dentro de los tratamientos que se han propuesto, el que
mejor resultado da en la actualidad, en términos genera-
les, es el implante coclear.

Palabras clave: Neuropatia auditiva. Audiologia.
Electrococleografia. Implante coclear.

Sumary

First description of auditory neuropathy was made in
1966. This condition consists on mild or moderate sen-
sorineural hearing loss, that can be progressive and as-
sociated to a lack of speech discrimination in disagree-
ment with the degree of hearing loss. A characteristic fact
is a great disturbance or absence of auditory brainstem
responses, with normal otoacoustic emissions.

Data of audiological exploration demonstrate that the outer
hair cells are normal in AN. The damage could be located
at the inner hair cells, at the afferent synapse between the
latter and the neuronal fiber endings of the Corti’s ganglion;
at these neurons or at the axons that conform the auditory
nerve. In any case, the cause of impaired speech
intelligibility seems to be a dys-synchrony of the signal at
the level of the auditory nerve.

At the moment and in a general point of view, cochlear
implant is the best of the avaliable treatments.

Key words: Auditory neuropathy. Audiology. Electro-
cochleography. Cochlear implant.

Propadsito

Nuestra idea es hacer una exposicién sencilla y sis-
temética sobre una entidad clinica adin no bien co-
nocida por los otorrinolaringélogos generales que no
practican con asiduidad la audiologia.

Concepto

La NA es un sindrome de relativo nuevo conocimien-
to que se caracteriza clinicamente por una percep-
cién nula o muy alterada de la palabra que coincide,
paraddjicamente con una hipoacusia leve o modera-
da, al menos en su comienzo.

Introduccion

El término de NA lo introducen en la clinica Starr y
colaboradores en 1996! cuando publican diez casos
de niflos o adultos jévenes que padecian el sindro-
me. No obstante, habia sido sospechado con ante-
rioridad por Worthington y Peters en 19802 y por
Kraus, et al. en 19863.

En el trabajo de Starr, et al.}, los diez casos pade-
cian una hipoacusia neurosensorial de intensidad leve
o media, frecuentemente progresiva, con curva pla-
na o descendente hacia las frecuencias agudas, con
timpanograma normal pero con ausencia de los re-
flejos del musculo del estribo, y sobre todo, con una
grave alteracion de la discriminacién verbal, que no
cuadraba con la audiometria tonal liminar.
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Cuando a estos pacientes les hicieron una explora-
cién audiolégica més compleja, destacaba que los
potenciales evocados del tronco del encéfalo esta-
ban ausentes o muy alterados, y las otoemisiones
acusticas eran normales.

En todos los casos las pruebas por imagen TC y RM
de oidos, conductos auditivos internos, tronco cere-
bral, o resto del encéfalo, no presentaban alteracio-
nes morfoldgicas.

Como se ve, hay tres hechos que llaman la atencién
es estos enfermos: la grave o nula discriminacién
verbal asociada con una hipoacusia neurosensorial
cuya intensidad no la justifica, la presencia de
otoemisiones acUsticas y la ausencia de alteraciones
morfoldgicas en las pruebas por imagen. Esto Gltimo
indicd la normalidad funcional de la células ciliadas
externas.

Fue precisamente la introduccién de las otoemisiones
acusticas lo que permitié identificar este sindrome.

Pronto aparecieron otros trabajos en la literatura.
De éstos desatacamos los publicados en nuestro pais
por Tapia, et al.*® y Morant, et al.?, ambos en 2000
y Tapia’ en 2001.

Etiologia

Antes dijimos que la NA es un sindrome, y como tal,
puede producirse asociada a diversas entidades cli-
nicas.

No obstante, la NA puede darse como un proceso
aislado, sin acompafiarse de ninguna otra altera-
cién del organismo ni causa que la justifique: es lo
que se llama NA idiopatica, tal y como han descri-
to Sheykoleslami, et al. en 20018. Independiente-
mente de la NA auditiva aislada, podemos hacer
dos grandes grupos entre las que aparecen asocia-
das.

En el primero de los dos grupos, la NA se presenta
asociada a factores de riesgo neonatal de hipoacusia,
tales como la hiperbilirrubinemia, la exanguinotrans-
fusién, la prematuridad o la hipoxia neonatal. Uno
de estos factores -la hiperbilirrubinemia- es el res-
ponsable de hasta el 50 % de todos los casos, segin
comunicaron Shapiro y Nakamura en 2001°.

El segundo grupo de NA asociada, mucho menos
frecuente, es una parte de la sintomatologia de de-
terminadas neuropatias congénitas. Kovach, et al.,
en 20021 |a ha descrito en el sindrome de Charcot-
Maire Tooth tipo |, que como se sabe se trata de un

grupo heterogéneo de polineuropatias hereditarias
que se caracterizan por degeneracion periférica de
los nervios que da lugar a atrofia muscular, altera-
ciones sensitivas y deformidades en las manos.

Oysu, et al., en 2001'!, ha descrito la NA en la
enfermedad de Refsum, que se trata de un trastorno
del metabolismo de los lipidos asociado a retinosis
pigmentaria, neuropatias desmielinizantes, ataxia y
pérdida auditiva.

Lopez-Bigas, et al.'?, en 2001, han dado a conocer
la asociacién entre la NA y la mutacién de la conexina
31 (GJB), que se presenta junto con otras alteracio-
nes tales como la eritroqueratodermia.

Remarcando lo dicho en parrafos anteriores, en 2002
Hood!3, ha expuesto el caracter marcadamente he-
reditario en muchos casos de neuropatia auditiva.

Patogenia

El mismo que la describié por primera vez, Starr, en
colaboracién con Sininger y Pratt, en 20004, des-
cribe las variedades de NA y sus posibles causas.

Teniendo en cuenta que las otoemisiones acusticas
descartan la alteracién de las células ciliadas exter-
nas, la lesion causante de la hipoacusia debe encon-
trarse en otro lugar del aparato o la via auditiva. Las
posibilidades son:

1. que se encuentren alteradas las células ciliadas
internas, verdadero lugar en donde se produce
la transduccién del estimulo sonoro.

2. que la lesion se localice a nivel de las sinapsis
aferentes entre las células ciliadas internas y las
terminaciones de las neuronas tipo | (mielinicas)
del ganglio de Corti.

3. que sean las propias neuronas tipo | del ganglio
de Corti las afectadas.

4. Por Gltimo, que exista una desincronizacién en
el mensaje sonoro transmitido por los axones de
las células tipo | del ganglio de Corti, tal vez por
desmielinizacién de aquéllos.

Con respecto a estas cuatro posibilidades, existen
algunos trabajos que apoyan fundamentalmente la
dos y la cuatro. En 2001, Sawada, et a/.*®, publican
un trabajo experimental en el que demuestran, que
la hipoxia cronica de grado medio lesiona fundamen-
talmente las sinapsis glutamato, que son las que fun-
damentalmente transmiten el impulso entre las cé-
|ulas ciliadas internas y la primera neurona de la via
auditiva aferente.
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Figura 1a.

Ausencia de registro de
los potenciales evocados

auditivos del tronco del

encéfalo, como debe
producirse en la NA

Figura 1b.

Potenciales evocados
del tronco del encéfalo
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normales

Por otra parte, en 2000, Kraus, et al.'¢, en un docu-
mentado trabajo se inclinan porque al menos en de-
terminados casos, la asincronia del mensaje trans-
mitido a través del nervio auditivo sea la responsable
de la falta de discriminacion a los sonidos complejos
(y la palabra lo es en extremo), al mismo tiempo que
se halla un umbral auditivo para las frecuencias pu-
ras relativamente bien conservado. Ello explicaria,
la discrepancia entre los datos de la audiometria
convencional y la nula discriminacién verbal, que
ademas, ambos se presentan, con unas otoemisiones
acusticas normales (incluyendo los productos de dis-
torsion). El potencial microfénico coclear que, como
se sabe, en un 80% esté generado también por las
células ciliadas externas, también es normal.

Sintomatologia

Hay que diferenciar entre los casos que se presentan
en nifos pequefios que por su edad aln no deben
haber aprendido el uso de la palabra, y que cono-
ciendo el sindrome, debemos diagnosticar lo mas
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pronto posible, de aquellos casos de nifios mayores.
Comenzaremos por éstos Ultimos.

Se trata de nifios con un evidente retraso en el apren-
dizaje del lenguaje, cuya audicién, al menos al prin-
cipio, no esta seriamente afectada.

La audiometria tonal liminar, expone un hipoacusia
neurosensorial pura, con curva plana o descendente
hacia las frecuencias agudas. La audicién es frecuente
que se vaya deteriorando progresivamente.

La logoaudiometria demuestra la grave perturbacién
de la percepcién de la palabra que tienen estos en-
fermos, que repetimos, no es concordante con el
grado de la hipoacusia. El trastorno de la percepcién
de la palabra y, por lo tanto, la ausencia de lenguaje
(a no ser que la neuropatia auditiva se instaurara
después de la adquisicién de éste), es similar al que
se produce en la agnosia oral auditiva, como ha pues-
to de manifiesto en 2002 Kaga, et al.'’".

El registro de los potenciales evocados del tronco
del encéfalo, esta completamente desestructurados,
no pudiéndose, por lo general, identificar sus ondas
tipicas (Figuras la -1b). Las otoemisiones acusticas
son normales (Figuras 2a-2b, 3a-3b).

El problema se plantea en nifios en edad prelocutiva
y que por lo tanto la ausencia de lenguaje, como es
natural, no puede tenerse como un sintoma, porque
ciertamente, la NA, a esas edades, no se diagnosti-
ca a no ser que se busque expresamente. Y esto
debe hacerse en todos los nifios en los que concuer-
de alguno de los factores de riesgo mencionados
antes, asi como también en aquellos sindromes que
produzcan neuropatias generalizadas que considera-
mos mas arriba.

En estos ninos, la NA se muestra como un cuadro
meramente “exploratorio”. Coincidiran en el pacien-
te unos potenciales auditivos evocados del tronco
cerebral seriamente desestructurados o nulos, con
unas otoemisiones acUsticas normales. Naturalmen-
te éstas Ultimas, siempre que no exista un proceso
de oido medio, tan frecuente en los nifos, que haga
imposible su registro. En estos casos, deberemos
resolverlo y comprobar después con la timpanometria
la ausencia de liquido en caja timpanica. Se obten-
dra, también, una ausencia de los reflejos del mus-
culo del estribo.

En nuestra opinién, para llegar al diagnéstico cierto
de NA, no debemos conformarnos con las explora-
ciones que hemos mencionado, pues la ausencia de
potenciales evocados auditivos del tronco, puede
deberse, tanto a una desincronizacion de los impul-
sos nerviosos después del estimulo auditivo, propio
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de la NA, o a una lesion de los nicleos o de la via
auditiva a niveles superiores hasta coliculo inferior,
cosa, que por otra parte se puede producir en una
hiperbilirrubinemia, que como se ha comprobado, y
hemos mencionado antes®, produce el 50% de los
casos de NA. Por otra parte, en los lactantes es
frecuente que una falta de maduracién de la via
auditiva se manifieste por graves alteraciones del tra-
zado de los potenciales evocados auditivos del tron-
co. En estos casos, el potencial de accion, determi-
nado por electrococleografia (Figura 4), es normal,
lo que nos servira para hacer un diagnéstico diferen-
cial.

Para distinguir esta eventualidad, Santarelli y Arslan'g,
en 2002, usan la electrococleografia transtimpanica.
Con ésta prueba, en caso de NA, demostraremos la
ausencia del potencial de accién (Figura 5), propio
de la actividad del nervio acustico, al mismo tiempo
que se registrara el potencial microfénico coclear
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(Figura 6) cuyo origen, como deciamos antes, se de
debe en un 80% a la actividad de las células ciliadas
externas. lgualmente se registrard el potencial de
sumacion.

Como el cribado universal de la hipoacusia neonatal
se ha generalizado en nuestro pais, el cuadro mas
frecuente que nos encontraremos seré el de un nifio,
que no ha “pasado” dicho cribado, que por lo tanto,
se le han hecho unos potenciales evocados auditivos
del tronco cerebral, en cuyo trazado no se distinguen
las ondas tipicas o estd muy desestructurado, en el
que el timpanograma es normal con ausencia de los
reflejos del musculo del estribo y recogemos unos
productos de distorsién normales asi como los otros
tipos de otoemisiones acUsticas. Si le realizamos a
este niflo una electrococleografia, el potencial de
accioén estara ausente y sera normal, por el contrario
el potencial microfénico coclear y el potencial de
sumacion.

Hay que tener presente, que como ha comunicado
Ohwatari, et al. en 2001'°, se pueden presentar
cuadros unilaterales compatibles con la NA.

Figura 2a.

Lactante al que se le
estan realizando unas
otoemisiones acusticas

Figura 2b.

En la pantalla del
ordenador se puede
apreciar la grafica de
unos productos de
distorsidn normales

Figura 3a.

Ausencia de registro
de los productos

de distorsion, en las
otoemisiones acusticas
provocadas por parejas
de tonos puros

Figura 3b.

Registro de los productos
de distorsion normales,
como debe producirse
en la NA
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Figura 4.

Paciente pediatrico
durante el registro, bajo
anestesia general, de la
electrococleografia
transtimpanica

Figura 5. ;
Potencial de accién s . ’ * * -
normal registrado por . . . . . .
medio de la | N
electrococleografia S |[ III\I.‘I e S

transtimpénica, que debe

estar ausente en la NA ' F /_\ ’ ) ) )
5 . . .

S . T

Figura 6.

Potencial microfdnico
coclear normal registrado
por medio de la
electrococleografia
transtimpénica. | '|I

Debe estar presente A 1 .

en la NA {1] WOy o

Protocolo diagnoéstico en la NA

Deberemos distinguir los casos de lactantes que no
hayan pasado el cribado universal, de los nifios ma-

yores o adultos, en los que la comprensién de la
palabra deberia ser normal y en los que, en cualquier
caso, se les pueda realizar una audiometria tonal
liminar y una logoaudiomettria.

Comenzaremos por lo segundos. Los pasos sucesivos
en la exploracion y su resultado seran los siguientes:

1. Audiometria tonal liminar: hipoacusia perceptiva
leve 0 media al principio con curva plana o des-
cendente hacia las frecuencias agudas.

2. Timpanograma normal pero ausencia de reflejos
del musculo del estribo.

3. Logoaudiometria: muy alterada o nula discrimi-
nacion de la palabra.

4. Otoemisiones acusticas: Productos de distorsion
normales. Otoemisiones provocadas por estimu-
lo transitorio normales.

Cuando se trata de un lactante como no podemos
contar con la audiometria tonal liminar ni con la
logoaudiometria, los pasos diagnosticos serén los si-
guientes, de menor a mayor complejidad:

1. Timpanometria normal y reflejos del musculo
del estribo ausentes (siempre que el oido medio
sea normal).

2. Otoemisiones acusticas: Productos de distorsion
normales. Otoemisiones provocadas por estimu-
lo transitorio normales.

3. Potenciales auditivos evocados del tronco del
encéfalo: ausentes o muy desestructurados.
4. Electrococleografia: ausencia de potencial de

accién. Presencia del potencial microfénico
coclear y de potencial de sumacion.

Tratamiento

Dadas las caracteristicas clinicas de la NA —
hipoacusia no muy importante, al menos al princi-
pio, asociada a una grave alteracion de la compren-
sién de la palabra-, su tratamiento es muy contro-
vertido en la actualidad y es un tema a debate.

Tres han sido los tratamientos que se han propues-
to.

1. las proétesis auditivas complementadas con la
rehabilitacion del lenguaje,

2. el lenguaje de signos,

3.y los implantes cocleares.

Con respecto a la rehabilitaciéon del lenguaje com-
plementada con proétesis auditivas, algunos han en-
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contrado utilidad en determinados casos de neuropatia
auditiva®. Rance, et al.?° en 2002, consideran im-
prescindible la realizacién de potenciales auditivos
evocados corticales para la prescripcién de una pré-
tesis auditiva, pues han comprobado que para que
sea Util, estos potenciales deben tener morfologia,
latencia y amplitud dentro de los limites normales.
Otros creen que el uso de estos dispositivos no esté
justificado, sobre todo cuando el umbral auditivo no
estd muy afectado, pues en realidad lo importante
en la NA no es el grado de la hipoacusia, sino la
dificultad para la comprension de la palabra que pro-
duce la desincronizacién de la sefal'3. Y ésta se debe,
bien a la lesién de la células ciliadas internas o de
las neuronas tipo | del ganglio de Corti, o bien a la
desmielinizacién de los axones que partiendo de ellas
conforman el nervio auditivo.

Algunos!3 se muestran tan escépticos con respecto a
estos métodos, que de no prescribir el implante
coclear (del que hablaremos después), no ven otra
solucién que el lenguaje de signos para ensefar a
comunicarse a los nifios con NA.

Los implantes cocleares parece que son actualmen-
te la mejor solucién para el tratamiento de la NA.
Bien es cierto, que cuesta trabajo decidirse a colo-
car un implante coclear, cuyos electrodos se situan
dentro de la céclea, sabiendo por medio de las
otoemisiones acusticas que las células ciliadas ex-
ternas son normales y que lo mas probable es que
queden destruidas después de la intervencion.

Sin embargo, actualmente existe ya la suficiente
experiencia para saber que algunos de los nifios diag-
nosticados de NA se han beneficiado de un implante
coclear.

Trautwein, et al.?! en 2000, presentaron un caso
de un nifio con NA implantado en el que comproba-
ron una significativa mejoria en la percepcién del
lenguaje. Shallop, et al., en 200122 presentan cin-
co nifios implantados por NA en la Clinica Mayo, en
los que dicen haber obtenido una decisiva mejoria
en la habilidad para percibir el lenguaje hablado y
por lo tanto, para aprenderlo. Madden, et al. en
200223, estudian 18 pacientes con NA, de los que
implantan cuatro, con unos resultados excelentes
en lo que se refiere al aprendizaje del lenguaje. Buss,
et al. también en 200224, implantan a otros cuatro
nifos, en los que encuentran un desarrollo del len-
guaje posterior al implante similar al de otros nifios
que fueron implantados por alguna de las indicacio-
nes clésicas.

Asi pues, parece que actualmente el tratamiento de
eleccion en la NA es el implante coclear. Siniger y

Traurwein, en 20022° publican casos en los que han
llevado a cabo la estimulacién del nervio auditivo en
niflos con NA a través del implante coclear que por-
taban y han podido comprobar que la sincronia del
nervio se habia restablecido. Esto demuestra que el
problema principal para el trastorno de la compren-
sién del lenguaje en la NA es la desincronizacién de
la sefal en el nervio auditivo.
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