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IMAGENES Y ESTUDIOS DIAGNOSTICOS

Caso clinico:
Trastorno en el espectro de la neuropatia auditiva
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Auditory neuropathy spectrum disorder

RESUMEN

El trastorno en el espectro de la neuropatia auditiva es una condicién caracterizada por la afectaciéon notable en el registro de potenciales
provocados auditivos de tallo cerebral, con emisiones otoacusticas y microfénica coclear presentes, reflejos estapediales ausentes y umbrales
auditivos que no tienen relacién con la conducta auditiva del paciente. Existen por lo menos tres causas de esta patologia: la mds comin implica
afectacion en las células ciliadas internas, seguida de la afectacion de las fibras del nervio auditivo y, por dltimo, la combinacién de ambas.
Desde el punto de vista clinico existen variantes como la neuropatia transitoria o incluso aquella en la que las emisiones otoacUsticas se
encuentran ausentes. En el presente caso se aborda esta dltima variante.
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ABSTRACT

Auditory neuropathy Spectrum Disorder (ANSD) is a condition in which Auditory Brainstem Response is desynchronized, Otoacoustic Emissions
(OAEs) and Cochlear Microphonic are present, stapedial reflexes are absent and hearing thresholds do not correlate with patient’s hearing
conduct. The most common cause is damaged inner hair cells, the second cause is damaged auditory nerve fibers and the third cause is damage
to both structures. From a clinic point of view, there are variants such as transitory neuropathy or even the ANSD without OAEs. The present case

is about this last kind of ANSD.

Key words: Neuropathy auditory, variants, otoacoustic emissions.

CASO CLINICO

Se reporta el caso de un paciente masculino de
dos afos y tres meses de edad que acudié por pri-
mera vez para descartar hipoacusia por ausencia
de lenguaje oral. Paciente producto de gesta Il, de
alto riesgo por enfermedad hipertensiva del emba-
razo, obtenido mediante cesdrea a las 32 semanas
de gestacién. Se refirié Apgar de 6/7 y requirié es-

tancia en Unidad de Cuidados Intensivos Neonata-
les durante dos semanas, complicado con sepsis
neonatal e hiperbilirrubinemia de hasta 29 mg/dL
que amerité exanguinotransfusién. Posteriormente
fue diagnosticado con retraso en el desarrollo psi-
comotor y recibié estimulacién temprana desde los
cuatro meses hasta el afno y seis meses de edad.
Sin con antecedentes heredofamiliares de patolo-
gia otoldgica o del lenguaje oral.
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Figura 1. Registro de potenciales provocados auditivos de tallo cere-
bral.

La madre reporté conducta auditiva de normo-
yente (incluso refirié que el paciente obedece algu-
nas indicaciones verbales). En otro centro hospita-
lario se le diagnostico lesién coclear bilateral con
hipoacusia profunda y le fueron adaptados auxilia-
res auditivos de alta potencia que no fueron tolera-
dos por el paciente desde el inicio; aun asi los utilizd
durante ocho meses en forma intermitente.

Se realizé registro de potenciales provocados auditi-
vos de tallo cerebral bajo sueno fisiolégico, utilizando
como estimulo clicks de polaridad negativa y posterior-
mente positiva con tasa de estimulacion de 31.1/se-
gundo, con 2,000 estimulos a intensidad de 100 dBHL,
en ventana de andlisis de 15 milisegundos (Figura 1).

Se llevé a cabo un registro de emisiones otoacusti-
cas por productos de distorsién, con modalidad 2F1-F2
en un rango frecuencial de 1,000 Hz a 8,000 Hz (Fi-
gura 2).

Se realizb entonces registro de electrococleografia
extratimpdnica, utilizando como estimulo clicks de po-
laridad negativa, con tasa de estimulacién de 9.1/se-
gundo a intensidad de 90 dBHL (Figura 3).

Ademds, en la timpanometria se encontraron
curvas tipo A de Jerger en ambos oidos y ausencia
de reflejos estapediales en frecuencias de 500,
1,000, 2,000 y 4,000 Hz en ambos oidos a 100
dB de estimulacién.

Tomando en cuenta la evidencia clinica y para-
clinica, écudl es el diagnéstico de este paciente?
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Figura 2. Registro de emisiones otoacusticas.

DISCUSION

Se conoce como trastorno en el espectro de la
neuropatia auditiva a un grupo de alteraciones a
nivel del sistema auditivo, caracterizado por la au-
sencia parcial o completa de componentes bio-
eléctricos en el registro de potenciales provoca-
dos auditivos de tallo cerebral, con la presencia
de emisiones otoacusticas y/o microfénica coclear
y generalmente con audicién normal o con un gra-
do de hipoacusia que no corresponde con los
hallazgos en los potenciales auditivos.' En 1995,
Sininger, et al., acufaron el término neuropatia
auditiva como causa de hipoacusia;? en 1996 Starr,
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Figura 3. Registro de electrococleografia extra-timpanica.

et al., sugirieron la posibilidad de una disfuncién
especifica a nivel del nervio auditivo.? Desde en-
tonces y hasta la fecha la denominacién de dicha
patologia se ha modificado (neuropatia auditiva,
neuropatia auditiva-desincronizacion, asincronia
neural y, actualmente, trastorno en el espectro
de la neuropatia auditiva'), aunque los criterios de
diagndstico son esencialmente los mismos vy el
tratamiento permanece como el verdadero reto,
controversial en algunos aspectos, como es el caso
de la implantaciéon coclear.*

En términos generales, el diagndstico tipico implica
la presencia de emisiones otoacusticas, ademds de la
abolicién de los componentes bioeléctricos a nivel
de tallo cerebral;® aunque se ha reportado en la lite-
ratura la posibilidad de pérdida de las emisiones
otoacusticas en algunos pacientes, con evidencia de
que en edades tempranas si existia su registro® (y en
muchos casos con el antecedente de uso de auxiliares
auditivos de alta potencia). Lo anterior implica la
posibilidad de diagnosticar una lesién coclear, cuando
en realidad se trata de un problema mas complejo
(sensorial y neural), lo que complica, sobre todo, el
pronostico en funcion de que el tratamiento habili-
tatorio debe ser especifico (favoreciendo el uso de
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Figura 4. Audiometria tonal por juego condicionado.

lectura labiofacial®) y la vigilancia dirigida no sélo a
mejorar la condicién auditiva, sino a hacer lo posible
por conseguir la adquisicién del lenguaje oral.

En el presente caso se establece el diagndstico
de trastorno en el espectro de neuropatia auditiva
al contar con un registro en donde se encuentran
abolidos la mayoria de los componentes bioeléctricos
esperados en los potenciales provocados auditivos
de tallo cerebral, ausencia de reflejos estapediales,
con la presencia de microfdnica coclear, visible en
el estudio de potenciales de tallo, con inversién de
los componentes (imagen en espejo) al modificar
la polaridad del estimulo, corroborada mediante
registro de electrococleografia extratimpdnica. Los
datos clinicos, como la conducta auditiva del paciente
y el rechazo sistemdtico a los auxiliares auditivos pro-
gramados para pérdida auditiva profunda, ademas
de los umbrales auditivos obtenidos por juego con-
dicionado que corresponden a hipoacusia superfi-
cial bilateral (Figura 4), apoyan dicho diagnéstico, a
pesar de existir ausencia de respuesta en el registro
de emisiones otoacusticas.

CONCLUSION

El diagndstico de trastorno en el espectro de la
neuropatia auditiva, implica, ademds de los datos
proporcionados por los estudios objetivos, la sospe-
cha clinica al tomar en cuenta las observaciones de
los familiares o cuidadores respecto de la conducta
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Figura 5. Logoaudiometria (tres afios seis meses de edad).

auditiva del paciente. Dicha situacion nos resalta la
necesidad de prestar atencién a las observaciones
de las personas que conviven a diario con el pacien-
te, aunque éstas no correspondan a los hallazgos
electrofisiolégicos, y tomarlas también como una
herramienta para lograr un diagnéstico integral,
ampliando la valoracién audiolégica a los estudios
conductuales apropiados (por ejemplo, audiograma
estimado mediante expresién facial o reforzamien-
to visual). Si bien la mayoria de los autores refieren
un prondstico incierto de estos pacientes, ya sea con
el uso de auxiliares auditivos o incluso implante
coclear,” la norma primaria de intervencién en
medicina —primum non nocere (primero no hacer
dano)- obliga a establecer un diagndstico nosoldgico
y posteriormente vigilancia electrofisiolégica y con-
ductual a la par de los mecanismos necesarios de
intervencion (en este caso, adaptacién de auxiliares
auditivos e ingreso a estimulacién temprana auditi-
va y de lenguaje oral). Dicha vigilancia, aun cuando
ya se cuente con un diagndstico comprobado, es
necesaria debido a la existencia de distintos grados
de afectacién audiométrica en pacientes con el mismo
diagnéstico, ademds de factores como el aumento
en la confiabilidad de los umbrales audiométricos al
mejorar la colaboracién del paciente, la eventual
desaparicién de las emisiones otoacusticas® (con-
servando la microfénica coclear) y la presencia de
variantes transitorias del espectro,®’ con mejoria

Rev Mex AMCAOF, 2012; 1 (3): 194-198

G~

espontdnea de la actividad bioeléctrica de tallo
cerebral en etapas tempranas de la vida.

En el presente caso no se observaron cambios
en los estudios electrofisiolégicos de control; se rea-
liz6 adaptacion de auxiliares auditivos en ambos oi-
dos (programados de acuerdo con los umbrales
obtenidos mediante audiometria tonal), uso de sis-
tema FM y se ingresé al paciente a terapia de
lenguaje escolarizada mediante método multisen-
sorial, facilitando el uso de la lectura labiofacial.

Al momento de este reporte el paciente contaba
con tres anos y seis meses de edad; a pesar de que
la discriminacién fonémica estuvo afectada (Figura 5),
la percepcion auditiva en conjunto con la lectura
labiofacial permitieron un nivel funcional de len-
guaje oral. Dada la mejoria en la adquisicién del
lenguaje no considerd6 la posibilidad de im-
plantacién coclear.
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