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EXPLORACION AUDITIVA EN NINOS
CON OTRAS DISCAPACIDADES

Lidia Rossell6 Martinelli
Logopeda y audidloga
Centro RV Alfa
Madrid

INTRODUCCION

La heterogeneidad de las discapacidades
auditivas es tan grande que individuos
con un mismo grado de pérdida auditi-
va, se ven influenciados por numerosas
variables que intervienen para determi-
nar que el desarrollo de una persona con
discapacidad auditiva evolucione de una
u otra forma.

La adaptacion y correccién protésica es
una de esas variables. La existencia de
una discapacidad y las caracteristicas de
la misma introducen otras variables.

Numerosos estudios demuestran que
existe una mayor incidencia de déficit
auditivo entre la poblacién de nifios con
otras alteraciones que entre la poblacién
de nifios normales.

Las deficiencias asociadas conllevan otros
problemas mds complejos. La sordera o
hipoacusia puede ser uno de ellos, un efec-
to secundario o incluso una alteracion si-
multdnea a una afeccién patoldgica causal.

Se las puede clasificar en:

— Afecciones motrices organicas (para-
lisis cerebral o enfermedad cerebral)
en donde se encuentran entre un 10 a
20% de sorderas seguin Lafén.

— Afecciones cerebrales con afasias, ag-
nosias, retrasos diversos.

— Afecciones sensoriales, en particular
de la vision.

— Afecciones sindromicas.

Entre los factores de riesgo de hipoacu-
sia se encuentran muchos que afectan no
s6lo al érgano de la audicion sino a mas
organos o funciones. Por tanto, es fre-
cuente que existan varias funciones u or-
ganos afectados.

Las hipoacusias entre los nifios con otras
deficiencias asociadas son mds dificiles

de detectar y sus signos indicativos sue-
len confundirse con los sintomas gene-
rales de los cuadros asociados.

En relacion con los nifios plurideficientes
hay que valorar que, en muchas ocasiones,
el aspecto auditivo queda relegado a un se-
gundo término en el abordaje de sus nece-
sidades. En este sentido es importante rea-
lizar una tarea de sensibilizacion acerca
del déficit auditivo y la importancia del
acceso a la informacién auditiva como
factor fundamental para el desarrollo inte-
gral del nifio. La comprension del rol que
juega la audicién en el desarrollo afectivo,
cognitivo y social, y las consecuencias de
su deficiencia, es primordial por parte del
equipo interdisciplinario que atiende al
nifo en funcién de abordar el tratamiento
en forma integral (Phonak).

Las consecuencias de un déficit auditi-
vo, aunque sea leve, son mayores entre
los nifios con otras deficiencias asocia-
das que en los nifios en los que la hipoa-
cusia es la unica deficiencia.

Una pérdida auditiva en un nifio con un
cociente intelectual alto tiene unos efectos
menores que en un nifio con déficit cog-
nitivo ya que la capacidad de compensar,
deducir o suplir la informacién auditiva
que se pierde es mucho mads limitada.

Sindromes

Existe una gran variedad de sindromes
en cuyo seno aparece la hipoacusia,
como un sintoma secundario. Muchos
de ellos son causa de hipoacusia neuro-
sensorial de cardcter progresivo.

Las sorderas asociadas a sindromes mal-
formativos representan entre un 5% y un
10% de las hipoacusias de percepcion.
Una malformacion, sea cual sea su lu-
gar, implica un riesgo y la obligacién de
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descartar un déficit auditivo de manera
precisa y repetitiva a lo largo de la pri-
mera infancia.

Las alteraciones faciales son las asocia-
ciones mas frecuentes. La situacién de
las orejas, los ojos, los maxilares, etc.

La influencia patoldgica también puede
ser genética o alterativa por embriopa-
tias de origenes muy diversos y la muta-
cion genética.

Algunas de ellas foman parte de sindro-
mes conocidos por la gran frecuencia de
la sordera, otras tienen con ella una rela-
cion episddica.

Asi, por ejemplo, Lafén describe que en
un centro hospitalario encontraron 32 ca-
sos de sorderas asociadas a sindromes
malformativos, con 12 asociaciones no
descritas. Un 5% evidenciaron aberra-
ciones cromosémicas en los examenes,
y, en una tercera parte de los casos, se
encontraron factores hereditarios.

Una clasificacién clinica propone agru-
par las malformaciones segun se presen-
tan a la observacion en:

— Anomalias del esqueleto: el craneo, la
cara, los miembros, la calidad de los
huesos, la talla del sujeto.

— Anomalias de la piel y de las faneras:
pigmentacion, anomalias de las gldndu-
las sudoriparas, queratinizacién de la
piel, cabellos, ufias y vello anormales.

— Afecciones oculares: del cristalino, de
la retina, del nervio Sptico, trastornos
de la refraccion.

— Lesiones neurolégicas: motrices, sen-
soriales, mentales.

— Afecciones viscerales, endocrinas y me-
tabolicas: rifiones, corazén y vasos, apa-
rato digestivo, glandulas sexuales, tiroi-
des, hipdfisis, trastornos metabdlicos.

El problema planteado por las malfor-
maciones asociadas a la sordera aparece
en dos niveles:

— La deteccion de la sordera es esencial.
— Las dificultades educativas sélo apa-
recen cuando las malformaciones pro-
ducen un cierto grado de invalidez y

en la medida de la incidencia de dicha
invalidez afiadida a la sordera. Lo que
mds agrava el prondstico educativo
son sobre todo las afecciones senso-
riales y motrices.

Una consideracién especifica merecen los
nifios afectados de sindrome de Down.
Por su gran propension a padecer otitis re-
currentes, presentan hipoacusias conducti-
vas que tienen una relevante incidencia en
su desarrollo global y lingiiistico. La pa-
tologia de oido medio, a veces quirtirgica,
no siempre puede intervenirse debido a
los problemas cardiacos de estos nifios.

Es necesario el trabajo en equipo con el
ORL para combinar soluciones médicas,
audioprotésicas y pedagdgicas. A veces
es necesario adaptar audifonos tempo-
ralmente para que el nifio desarrolle al
mdaximo sus capacidades en el dmbito
social y lingiiistico.

En ocasiones, una hipoacusia leve o mo-
derada coexiste con patologia de oido
medio, lo cual agrava la pérdida auditi-
va. De alli la importancia de efectuar en
estos nifos estudios impedanciométricos
de rutina con mayor frecuencia.

Sindromes con alteraciones musculo-es-
queléticas como el sindrome de Alport o
sindromes asociados a mucopolisacari-
dosis, como los de Hunter y Hurler, sue-
len asociarse a una hipoacusia neurosen-
sorial progresiva entre otras alteraciones.

Es importante controlar la evolucién de
la audicion en estos casos, ya que la hi-
poacusia puede manifestarse tardiamente
y aumentar con el transcurso del tiempo.

Un problema auditivo en presencia de
cualquier sindrome es mds incapacitante
que en niflos normales y pasa mds desa-
percibida ya que sus sintomas se asocian
al sindrome general y no a un problema
auditivo.

La etiologia de la sordera es un elemento
importante en la probabilidad de existen-
cia de otra lesion. La etiologia aporta tam-
bién elementos interesantes para la varia-
bilidad de la perdida auditiva. Una sordera
familiar puede ser de aparicion progresiva,
una sordera posmeningitica puede evolu-

cionar hacia una sordera profunda o por el
contrario, mostrar cierta recuperacion.

Estas deficiencias orgédnicas pueden de-
tectarse rdpidamente en unos casos (Vi-
sién, motricidad), y mds dificilmente en
otros, ya que no es facil separar los efec-
tos secundarios del déficit auditivo cuan-
do hay ausencia de lenguaje, por ejemplo,
del déficit debido a una afasia concomi-
tante. Con frecuencia se hace necesario
un cierto tiempo de observacion en el pe-
riodo educativo familiar de la primera in-
fancia, y luego en el periodo pedagdgico
preescolar. En algunos casos el diagndsti-
co se realizard progresivamente (Lafén).

Asimismo es necesario disponer de los ele-
mentos técnicos y humanos que hagan po-
sible y eficaz una valoracién audioldgica y
protésica, ya que la colaboracién de estos
nifos a veces es escasa y otras dificultosa,
dadas sus multiples discapacidades.

También hay que valorar que su capaci-
dad de atencién es mucho mds limitada
que la habitual, por lo que se precisa
mayor disponibilidad de tiempo, sesio-
nes y una actitud y formacién adecuada
por parte de los profesionales (Phonak).

Las deficiencias asociadas debidas a una
doble afeccion sensorial, vision/audicion,
son explicadas en parte por la identidad
embrioldgica de los érganos afectados.

Las alteraciones motrices son mas evi-
dentes que la sordera.

Indicadores de alto riesgo en neonatos:

— Antecedentes familiares de hipoacu-
sia congénita o de instauracion en la
primera infancia.

— Infeccién intrauterina  del
TORCH.

— Malformaciones craneofaciales.

— Peso al nacimiento inferior a 1.500 gr.

— Hiperbilirrubinemia  subsidiaria a
exanguino transfusion.

— Uso de farmacos ototéxicos en el re-
cién nacido o en el embarazo.

— Meningitis bacteriana.

— Hipoxia-isquemia perinatal.

— Ventilacion mecdnica durante mas de
5 dias.

grupo
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— Estigmas o sindromes que cursen con
hipoacusia.

Indicadores de alto riesgo en lactantes:

— Sospecha de hipoacusia o retraso de
lenguaje.

— Meningitis bacteriana u otras infeccio-
nes que puedan cursar con hipoacusia.

— Traumatismo craneal con pérdida de
conciencia o fractura.

— Estigmas asociados a sindromes que
cursen con hipoacusia.

— Uso de farmacos ototoxicos.

— Otitis media secretora recurrente o
persistente.

Los nifios hipoactsicos pueden presentar
problemas neurolégicos asociados como
epilepsia, afasia, etc., que alteran y com-
plican el desarrollo del lenguaje, con in-
dependencia del déficit auditivo.

Asi encontramos nifios cuya hipoacusia
no tiene la severidad suficiente como
para justificar el retraso de lenguaje que
presentan. Estos nifios tendrian algin
grado de retraso de lenguaje aunque no
existiera ningdn problema auditivo.

EVALACION AUDIOLOGICA

La realizacioén de las pruebas requiere ex-
periencia por parte del audidlogo: expe-
riencia en la exploracién auditiva de nifios
normales, experiencia en la exploracion de
nifios deficientes auditivos puros y expe-
riencia en el manejo de nifios deficientes
en general.

La heterogeneidad de cuadros asociados
a pérdida auditiva requiere una variedad
de métodos de exploracién de la funcién
auditiva.

Algunos aspectos que deben considerar-
se para aplicar un procedimiento adecua-
do son:

— Edad cronoldgica.

— Limitaciones motoras.

Capacidad de atencion.

Capacidad para relacionarse.
Limitaciones sensoriales no auditivas.
Grado estimado de pérdida auditiva.

Para determinar el nivel de audicion del
nifio se deben conocer y tener en cuenta
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las capacidades del nifio para ejecutar las
pruebas y sus limitaciones.

Las pruebas objetivas en estos casos pue-
den tener una alta fiabilidad, aunque resul-
te dificil comprobar la sensibilidad auditi-
va. Algunas alteraciones de origen neuro-
l6gico pueden modificar los resultados de
forma significativa sin que exista una co-
rrelacion con la audicion real del nifio.

Sin embargo, muchos de estos nifios tie-
nen un comportamiento mds infantil del
que corresponde a su edad, y basta con
utilizar técnicas de observacion de con-
ducta o de condicionamiento a través del
juego para obtener resultados fiables.

Durante las sesiones de evaluacion, la
familia aporta informacion sobre los
comportamientos habituales del nifio,
conoce los estimulos que despiertan su
interés y ayuda a identificar respuestas
auditivas. Se requiere informacién de los
padres para crear las condiciones en las
que sea capaz de responder.

La identificacién de estas respuestas es
fundamental para la verificacién de la
adaptacion protésica.

Basar la adaptacién protésica en nifios
dificiles de examinar sélo en pruebas ob-
jetivas no es suficiente para alcanzar un
resultado Sptimo.

Desde el punto de vista de la adaptacion
protésica, se deben considerar especial-
mente las hipoacusias progresivas para:

— Seleccionar audifonos versatiles
— Realizar revisiones periddicas.

Sordo-ceguera

Numerosas etiologias y factores de ries-
go implican vision y audicion. El bebé
sordo-ciego no recibe avisos de image-
nes y sonidos asociados a actividades
diarias, que le permiten prepararse para
realizarlas. Experimenta el mundo como
algo imprevisible y confuso.

No obstante, la mayorfa de los nifios lla-
mados sordo-ciegos, conservan algo de
vista y/o algo de audicion. Los nifios de-
ficientes visuales se apoyan mds en su au-

dicioén, pero necesitan ayuda para saber
que significan los sonidos. No pueden
ayudarse de la lectura labial en situacio-
nes auditivas complejas. Se deben valorar
los restos auditivos y visuales utiles.

Descubrir los estimulos que provocan
mejores respuestas en introducir modifi-
caciones a las pruebas ayudard a conse-
guir resultados fiables.

Los juegos mds comunes son meter
bloques de madera en una cesta o pegar
figuras en una pizarra magnética como
respuesta al sonido. Para nifios con
problemas visuales puede ser mds esti-
mulante utilizar objetos que sean atrac-
tivos desde el punto de vista tactil. Por
ejemplo, construir una torre de cubos o
«hacer una ensalada» con frutas y ver-
duras.

El tratamiento de los nifios discapacita-
dos multiples requiere indiscutiblemente
un abordaje interprofesional.
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APROBACION DE NUEVAS INDICACIONES DEL IMPLANTE

DE OIDO MEDIO

VIBRANT® SOUNDBRIDGE®

INTRODUCCION

El avance tecnoldgico que se experimen-
ta de forma general en la industria, se
observa también en el disefio de las nue-
vas proétesis auditivas. Si nos referimos
por ejemplo al desarrollo de los audifo-
nos, encontramos una novedad reciente
en este campo: el empleo de los audifo-
nos conocidos como open-ear-fitting.
Estos dispositivos cuentan con adaptado-
res abiertos, que hacen la funcién del an-
tiguo molde permitiendo asi la sujecién
del audifono. El objetivo de estos adap-
tadores abiertos es eliminar el indeseado
efecto de oclusion, a pesar de que esto
aumenta la posibilidad de tener feed-back
acustico. Para resolver este problema se
incorporan sistemas electrénicos de can-
celacién dindmica de feed-back, que po-
sibilitan obtener una cierta ganancia sin
riesgo de retroalimentacion.

En otro grupo de prétesis auditivas, se
encuentran aquellas que son implanta-
bles: los implantes de oido medio, los
implantes cocleares y los implantes de
tronco cerebral.

Atendiendo al tipo de estimulacion, los
implantes auditivos se pueden clasificar
en dos categorias: aquellos que usan la
estimulacién eléctrica para restaurar la
audicidn, y aquellos que lo hacen a tra-
vés de la estimulacién mecénica. Dentro
del primer grupo, formado por los dispo-
sitivos que usan estimulacién eléctrica,
se encuentran los implantes cocleares y
los implantes de tronco cerebral. Su uso
estd ampliamente extendido y represen-
tan una solucién eficaz para el trata-
miento de hipoacusias neurosensoriales
bilaterales de severas a profundas.

En el segundo grupo, formado por los
dispositivos que utilizan estimulacién me-

G. Achleitner, A. Pérez y M. Bastarrica
Departamento de Ingenieria Clinica
Med-El Espana

cénica, se encuentran un amplio nimero
de prétesis, que se emplean en el trata-
miento de hipoacusias de conduccién y
mixtas, aunque también pueden repre-
sentar una solucién para el tratamiento
de un determinado tipo de hipoacusias
neurosensoriales.

Entre los implantes que usan la estimu-
lacién mecdnica para restaurar la audi-
cion, se encuentra Baha que se indica en
hipoacusias conductivas y mixtas. Este
sistema basa su funcionamiento en la
conduccién por via ésea. Durante la ci-
rugia, necesaria para la implantacion de
este dispositivo, es fundamental el ade-
cuado anclaje del sistema a la mastoides
para un correcto funcionamiento poste-
rior. Precisamente, la cirugia es una de
las ventajas de este dispositivo: no se re-
quiere una intervencién complicada, no
soliendo superar esta la media hora. Por
otro lado, el anclaje percutdneo puede
ocasionar problemas en la piel.

En la actualidad estan apareciendo los
primeros modelos de dispositivos total-
mente implantables, con aspectos sus-
ceptibles de mejora como son la elimi-
nacidn de la transmisién de movimientos
corporales y la duracién de las baterias.
Segun datos de la compafiia, su bateria
dura una media de 12-16 afios y el tiem-
po de carga es de 1 h cada dos dias. Es-
tos dispositivos requieren una cirugia
mds larga y complicada que otros siste-
mas, pero tienen la gran ventaja de me-
jorar el aspecto estético y abarcar un am-
plio rango de hipoacusias. EI modelo
mds utilizado actualmente es Carina™
de la casa Otologics, que también em-
plea estimulacién mecdnica.

En la actualidad estd fuera de toda dis-
cusion la efectividad de los implantes de
oido medio para el tratamiento de dife-

rentes tipos de hipoacusia. Dentro de la
clasificacion de implantes de oido medio
que emplean estimulacién mecdnica, en-
contramos Vibrant® Soundbridge® que
presenta diversas ventajas por su senci-
llez. Este sistema no es nuevo, se en-
cuentra en el mercado desde hace mads
10 afios y ha demostrado una gran fiabi-
lidad. Con miles de implantes colocados,
la tasa de explantaciéon a nivel mundial
en 2006 es de 0,6% con el VORP Mo-
delo 502. Se trata de un dispositivo se-
miimplantable compuesto de una parte
externa y una interna. La parte externa
es un procesador con un micréfono, una
baterfa, un imdn y la circuiteria necesa-
ria para realizar el tratamiento de la se-
flal. Tan pronto como la sefial es recibi-
da por el micréfono, se procesa y se en-
via a través de la piel, por radio frecuen-
cia, alos componentes internos. La par-
te implantada denominada VORP, cons-
ta de una bobina receptora, un iman para
asegurar la fijaciéon del Audio Processor
a la cabeza, un demodulador y un trans-
ductor electromagnético denominado
FMT. El FMT tiene forma de pequefio
tambor y consiste en una bobina y un
imdn colocados juntos, uno dentro de
otro, en una pequefla carcasa de titanio.
Las dimensiones del tambor son de 2 mm
de largo por 1,5 mm de didmetro con un
peso de 25 mg.

En sus inicios Vibrant® Soundbridge®
s6lo estaba indicado en hipoacusias neu-
rosensoriales con caida fundamental-
mente en frecuencias agudas, en lo que
ha venido siendo la cirugia cldsica del
dispositivo. Durante la intervencion, el
clip de titanio del FMT se cierra en tor-
no a la rama larga del yunque, paralelo
al estribo. Cuando el implante es estimu-
lado, el FMT amplifica la sefial con un
movimiento vibratorio, imitando el mo-
vimiento natural de la cadena osicular,
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mejorando asi la dindmica de la misma.
Las ventajas del Vibrant® Soundbridge®
para el tratamiento de este tipo de hipoa-
cusias son la gran fidelidad de respuesta
que el dispositivo tiene en la transmisién
de las altas frecuencias unido a la ausen-
cia de oclusién que ayuda a mejorar la
inteligibilidad del paciente en situacio-
nes de ruido.

A dia de hoy, el desarrollo de nuevos dis-
positivos y de nuevas técnicas e indica-
ciones quirtdrgicas, ha permitido que el
empleo de Vibrant® Soundbridge® se
haya extendido a otro tipo de hipoacusias,
abarcando no s6lo las neurosensoriales,
sino también hipoacusias conductivas y
mixtas con resultados sorprendentes.

Las hipoacusias de transmision estdn cau-
sadas frecuentemente por patologias en
oido medio, que pueden producir lesiones
en la membrana timpdnica y en la cadena
osicular. Las cirugias reconstructivas de
oido medio, las osiculoplastias, son los
métodos convencionales para tratar estas
hipoacusias conductivas. Su objetivo es
restaurar la via natural de la audicién. Los
resultados, sin embargo, pueden ser muy
variables: el tipo de patologia y otros fac-
tores, pueden modificar los resultados ini-
ciales de las osiculoplastias en un plazo
que puede ir de meses a afios, siendo ne-
cesarias repetidas cirugias.

Para describir la aplicacién de las indi-
caciones cldsicas de Vibrant® Sound-
bridge® y el empleo de nuevas técnicas,
para abordar nuevas indicaciones que es-
tan recientemente aprobadas, Med-EI ha
acufiado un nuevo término: vibroplastia,
que se define como el tratamiento de la
pérdida auditiva a través de la estimula-
cidn vibratoria en el oido medio.

Dentro de la vibroplastia podemos en-
contrar:

— La indicacién cldsica en la que el clip
del FMT se sujeta en la rama larga del
yunque.

— La vibroplastia en la ventana redonda
consiste en la colocacién del FMT en
el nicho de la ventana redonda. Con
esta colocacion, se obvia la cadena
osicular, haciendo que toda la energia
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se transmita directamente sobre la c6-
clea. Sin duda, esta indicacién supone
una gran ventaja en los casos en los
que la cadena osicular no exista o esta
deteriorada.

— La vibroplastia en la ventana oval es
muy similar a la anterior pero cam-
biando el emplazamiento del FMT.

— La vibroplastia con un PORP o con un
TORP. Tanto el PORP como el TORP
son protesis que reemplazan de mane-
ra parcial (PORP) o total (TORP) la
cadena osicular. En este caso, se une
la membrana timpénica a algin resto
de la cadena osicular como el estribo,
que reemplaza de forma parcial la ca-
dena osicular por una prétesis PORP,
o directamente se une la membrana
timpdnica con la ventana oval sustitu-
yendo la cadena osicular completa por
una prétesis TORP.

— La vibroplastia de pistén donde se
combina el FMT anclado al yunque y
un pistéon que se conecta al yunque
mediante una barra. En esta dltima ci-
rugia no es necesario tampoco que la
cadena osicular esté integra, sélo que
esté al menos el yunque con su rama
larga para anclar a ésta el FMT.

Las pruebas recientes con las nuevas in-
dicaciones de Vibrant® Soundbridge® su-
gieren que este dispositivo puede ofrecer
tratamientos viables para pacientes con
hipoacusias mixtas o de transmisién. Va-
rias de sus caracteristicas le hacen espe-
cialmente Sptimo frente a otras opciones.

Vibrant® Soundbridge® es ideal para au-
diogramas en pendiente con restos en gra-
ves y pérdidas en agudos conocidas como
Ski-Slope. Los audifonos Open-Fit cubren
este tipo de curva audiométrica pero las
pérdidas de més de 60 dB (hasta 80-85 dB
en las altas frecuencias) son dificilmente
tratables por ellos. Por anadidura, Vi-
brant® Soundbridge® permite que el canal
auditivo esté totalmente abierto evitando
el efecto de oclusién y abarcando un ran-
go de frecuencia hasta los 8 KHz, mejo-
rando la calidad del sonido. Todo este ran-
go frecuencial se cubre sin riesgo de que
aparezca feed-back, puesto que el conduc-
to auditivo permanece abierto y el micré-
fono se encuentra alojado externamente
en el audio procesador. Esto hace que la

parte externa de Vibrant® Soundbridge®
sea comoda de llevar, ya que el pabellén y
el canal auditivo permanecen libres, evi-
tando la molestia de llevar algo puesto en
ellos. Por tltimo, si el pelo del paciente
tiene una cierta longitud, el Audio Proces-
sor puede pasar totalmente inadvertido sin
que ello comprometa su audicién.

Como tratamiento de las hipoacusias
mixtas®, Vibrant® Soundbridge® propor-
ciona buenos resultados, ya que evita la
transmision a través del hueso y con ello
sus limitaciones, debido a que el FMT
(transductor de masa flotante) puede ser
colocado directamente sobre la céclea.
Los problemas dérmicos no son comunes,
ya que la transmision es transcutdnea: la
sefal se transmite de la parte externa a la
parte interna por radiofrecuencia.

Ante el auge de los sistemas totalmente
implantables podemos citar varias venta-
jas de los sistemas semiimplantables: la
continua actualizacién. Vibrant® Sound-
bridge® es un dispositivo que se viene
empleando desde hace 10 afios, tiempo en
el que se ha efectuado una continua in-
versioén en investigacién y desarrollo. El
resultado es que un paciente implantado
hace afios puede beneficiarse de la nueva
tecnologia, simplemente actualizando su
Audio Processor con la tecnologia mas
avanzada, resultado de los actuales y fu-
turos desarrollos. Por otro lado, y en rela-
cién con la cirugia de implantacién total,
la cirugfa de Vibrant® Soundbridge® es
relativamente sencilla usando un unico
punto de apoyo. Durante esta cirugia la
cadena osicular (en caso de que esté in-
tacta) no tiene por qué ser dafiada'®.

Por ultimo, la inmensa mayoria de las in-
cidencias se producen en los componentes
externos, en el caso de un semiimplantable
esto se resuelve sustituyendo su compo-
nente externo. En el caso de una rotura en
un completamente implantable, cualquier
incidencia implica una nueva cirugfa.

RESULTADOS
Los resultados del protocolo de evalua-

cién postoperatorio pueden verse desde
dos perspectivas:
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Primero, comparar los umbrales de via
aérea pre y postoperatorios, permite de-
terminar los efectos del transductor en
ventana redonda en hipoacusias de trans-
misién o mixtas. Los efectos deben ser
muy pequefios. Se espera, es que no exis-
tan variaciones en los resultados de los
umbrales antes y después de la cirugfa.

Segundo, comparar los umbrales post-
operatorios en campo libre sin ayuda, los
umbrales de via 6sea y los umbrales en
campo libre con ayuda permiten valorar
la mejoria de audicién que proporciona
el transductor en ventana redonda. La
comparaciéon de los umbrales en campo
libre con y sin ayuda reflejan los benefi-
cios de audicion. La cantidad de ganan-
cia que proporciona el transductor se
puede obtener de la diferencia entre los
umbrales con ayuda (con el Audio Pro-
cesador) y los umbrales de via 6sea para
cada frecuencia.

Finalmente, los beneficios en la inteligi-
bilidad de la palabra cuando el transduc-
tor es colocado en ventana redonda, pue-
den observarse comparando los umbra-
les de recepcion verbal antes y después
de la cirugia. Estos beneficios se obtie-
nen obviando el problema de transmi-
sién a nivel de oido medio y amplifican-
do en ventana redonda directamente so-
bre la céclea, compensando de esta ma-
nera el problema neurosensorial.

Resultados de tratamientos de patologias
de oido medio y oido interno con la apli-
cacién de VSB en ventana redonda.

Umbrales postoperatorio con ayuda
(tridngulos rellenos, lineas continuas),
umbrales via 6sea (tridngulos abiertos,
lineas discontinuas) y umbrales via aérea
(tridngulos abiertos, lineas continuas).

Los resultados de los casos expuestos,
nos proporcionan una perspectiva positi-
va en lo que se refiere a la seguridad y a
la eficacia de la implantacion en ventana
redonda.

La eficacia de la implantacién en venta-
na redonda puede ser expresada en tér-
minos de mejoria de audibilidad. Esto se
determina comparando los umbrales en
campo libre con y sin ayuda (con y sin
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Figura 1: Resultados de tratamientos de patologias de oido medio y oido interno con la apli-

cacion de VSB en ventana redonda

AP) y con pruebas de inteligibilidad ver-
bal pre y postoperatorias.

Los umbrales de via dsea de estos pa-
cientes oscilan desde niveles proximos a
la normalidad hasta 50-60 dB HL en altas
frecuencias. La ganancia del sistema VSB
y el FMT pueden adaptarse para todos los
pacientes y conseguir umbrales con ayu-
da entre 20-30 dB HL en las frecuencias
audiométricas. Estos datos sugieren, que
la ganancia proporcionada por el sistema
VSB y el FMT con el transductor posi-
cionado en ventana redonda es adecuada
para compensar componentes neurosen-

soriales de al menos 50-60 dB en las hi-
poacusias mixtas implantadas.

En cuanto a las pruebas verbales, los suje-
tos deben ser examinados antes de la ciru-
gia y deben tener un nivel de inteligibili-
dad verbal superior al 50% a 65 dB con
listas abiertas en campo libre con audifono
o al nivel més confortable con auriculares.

CONCLUSION

Los resultados postoperatorios de la im-
plantacién del FMT en ventana redonda,
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sugieren que este dispositivo puede ofre-
cer una opcion para el tratamiento de pa-
cientes con hipoacusias mixtas severas y
también en pacientes con hipoacusias de
transmision.

Teniendo en cuenta los resultados con la
colocacion del FTM en ventana redonda,
podemos decir que los datos muestran
seguridad y eficacia con este tipo de tra-
tamiento. Esto se constata observando
los umbrales tonales pre y postoperato-
rios, asi como también la gran mejoria
de la inteligibilidad de la palabra a nive-
les normales de habla. Esto se determi-
na con claridad comparando los umbra-
les con y sin ayuda (con y sin audiopro-
cesador) y con pruebas de inteligibilidad
verbal.
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LA CARACTERIZACION DE LA SENSIBILIDAD AUDITIVA
MEDIANTE PRUEBAS ELECTROFISIOLOGICAS
EN NINOS DE 0 A 3 ANOS

INTRODUCCION

La instauracion de los programas de cri-
bado auditivo universal han facilitado la
deteccién temprana del defecto auditivo
desde el primer momento del nacimiento.
La precocidad en la deteccion lleva im-
plicita la habilitacién de sistemas de co-
rreccién auditiva lo antes posible. Las
principales técnicas de evaluacién para la
caracterizacion de la sensibilidad auditiva
en niflos de corta edad y recién nacidos
son las pruebas electrofisioldgicas y las
de observacion y condicionamiento de la
conducta. El establecimiento del umbral
auditivo en nifios de 0 a 6 meses de edad
se lleva a cabo mediante audiometrias por
observacion de la conducta. Una vez que
puede obtenerse del nifio una reaccién
condicionada, se aplica la audiometria
por refuerzo visual [Visual Reinforce-
ment Audiometry (VRA)]. Este tipo de
procedimientos conductuales no estdn
exentos de complicaciones entre las que
destacan la necesaria capacidad del nifo
para discriminar estimulos acusticos, la
rdpida habituacién a los estimulos, la im-
prescindible colaboracion y el sesgo del
examinador al identificar e interpretar las
respuestas.

Los registros electrofisiol6gicos comple-
mentan algunas de las limitaciones de las
técnicas conductuales ya que la audicion
es inferida a partir de respuestas cerebra-
les. Los potenciales evocados aditivos
del tonco cerebral (PEATC) es la prueba
electrofisiolégica més frecuente para es-
tablecer la sensibilidad auditiva en nifios.
Esta técnica, a pesar de provocar res-
puestas de gran robustez, no estd exenta,
al igual que las pruebas conductuales, de
limitaciones metodoldgicas. En este sen-
tido, los PEATC, no pueden ser utiliza-
dos para el estudio de la sensibilidad au-
ditiva de forma especifica en frecuencia

Franz Zenker Castro
Clinica Barajas
Santa Cruz de Tenerife. Islas Canarias

por lo que su capacidad para caracterizar
las pérdidas auditivas es limitada.

Los potenciales evocados auditivos de
estado estable (PEAee) es una técnica de
reciente aplicacion en la clinica audiol6-
gica que permite establecer el umbral au-
ditivo fisiolégico de forma rapida, objeti-
va y especifica en frecuencia. Los PEA-
ee son provocados por tonos continuos
modulados en amplitud y/o frecuencia.
Estos componentes son generados por
estimulos con un ratio de presentacion
superior a 70 Hz lo que permite obtener
registros de forma fiable a intensidades
proximas al umbral tanto en recién naci-
dos como en niflos de corta edad.

En la tabla 1 observamos la correspon-
dencia entre los diferentes componentes
electrofisiolégicos de los potenciales
evocados auditivos (PEA) en funcién del
proceso sensorial que evalia. Esta tabla
complementa la tradicional clasificacion
en la que se establece una corresponden-
cia entre el generador anatémico del com-
ponente y el potencial evocado. Desde un
punto de vista estrictamente funcional es

Tabla 1. Clasificacién de los diferentes
componentes electrofisioldgicos de los
potenciales evocados auditivos en funcién
del proceso auditivo que evaldan.

Proceso auditivo Componente
Priming semdntico N400
Discriminacién auditiva

categorial P300
Discriminacién auditiva

precategorial MMN
Escalamiento de la sensacion

de sonoridad P200
Umbrales especificos

en frecuencia PEAee
Umbrales no especificos

en frecuencia PEATC

posible inferir de los registros electrofi-
siolégicos procesos asociados a la activi-
dad del sistema nervioso auditivo tanto
central como periférico. Estos procesos
pueden comprender entre otros la deter-
minacion de la sensacion, la discrimina-
cion o la atribucion de significados a los
estimulos auditivos.

LA ESTIMACION DEL UMBRAL
TONAL AUDIOMETRICO
A PARTIR DE LOS POTENCIALES
EVOCADOS AUDITIVOS

Varios investigadores han tratado de esta-
blecer las diferencias entre los umbrales
fisioldgicos y psicoacusticos. Los umbra-
les de los PEATC en adultos con pérdi-
das neurosensoriales son 5 a 30 dB ma-
yores que los obtenidos a partir de las au-
diometrias tonales de estos mismos pa-
cientes. En niflos con pérdidas neurosen-
soriales los umbrales de los PEATC son
de 10 a 15 dB mayores que los umbrales
psicoactsticos. Los PEAee poseen una
exactitud en las estimaciones variables
en funcidén de la frecuencia de estimula-
cion, el grado de pérdida, la edad del su-
jeto y el tiempo de examen. En pacien-
tes hipoactsicos se obtienen umbrales fi-
sioldgicos mds proximos a los psicoacus-
ticos que en sujetos normoyentes. Exis-
ten dos procedimientos frecuentemente
aplicados en la estimacién de los umbra-
les del audiograma a partir de los PEAee.
El primero de ellos consiste en obtener la
media de las diferencias entre los umbra-
les fisioldgicos y psicoactsticos. El se-
gundo procedimiento consiste en deter-
minar la funcién de regresién entre el
umbral fisiol6gico y el psicoacustico para
diferentes valores de pérdida auditiva. En
ambos casos, la bondad de la estimacion
dependerd de la variabilidad de los um-
brales fisioldgicos de un sujeto a otro o
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de un registro a otro. Entre ambos proce-
dimientos no se han encontrado diferen-
cias importantes. Sin embargo, es conve-
niente tener en cuenta que el margen de
error de ambos procedimientos puede lle-
gar a los +/- 10 dB. Esto implica que, por
ejemplo, en el caso de la prescripcién de
la ganancia audioprotésica se pueda co-
meter un error de sobre o infra amplifi-
cacion de hasta 20 dB.

En la préctica clinica es frecuente admi-
tir que los umbrales auditivos obtenidos
en nifios mediante técnicas electrofisio-
I6gicas son equivalentes a los valores de
la sensibilidad auditiva obtenida en
adultos con audiometrias liminares. O al
menos es frecuente cometer el error de
interpretar los umbrales fisiol6gicos y
psicoacusticos como equivalentes en
cuanto a las unidades de medida en los
que se han obtenido. Existen importan-
tes diferencias tanto cuantitativas como
cualitativas en la interpretacién de los
resultados obtenidos con ambos proce-
dimientos. En la tabla 2 se lleva a cabo
una comparacién entre la audiometria
del adulto y los PEA en nifios. Las uni-
dades de medidas, tipos de transductor,
calibracién y caracteristicas de los esti-
mulos, procesos y estructuras del siste-
ma nervioso central auditivo difieren de
forma notable. Estas diferencias deben
ser tenidas en cuenta tanto en la inter-
pretacion clinica de los registros como
en sus aplicaciones clinicas, por ejem-
plo, en las adaptaciones audioprotési-
cas.

Tabla 2. Principales diferencias entre la
obtencién del umbral auditivo en el adulto
mediante la audiometria tonal liminal y los
umbrales fisiologicos obtenidos a partir de
los PEATC.

PEATC
en ninos

Audiometria
en adultos

Unidad de medida: Unidad de medida:

dB HL dB nHL
Evaluamos todo el Evaluamos el tronco
sistema auditivo cerebral

Tonos puros de larga Clics o tonos de

duracion corta duracion
Calibracién No hay calibracién
estandarizada estandarizada
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LA ESPECIFICIDAD
FRECUENCIAL

Los PEATC, como se ha indicado ante-
riormente, poseen una pobre capacidad
para derivar informacién especifica en
frecuencia de la particién coclear. Esto
lleva implicito la dificultad para recons-
truir el audiograma. Sin embargo, exis-
ten multiples posibilidades para obtener
respuestas especificas en frecuencia a
partir de registros electrofisiol6gicos.
Basados en los PEATC se han empleado
dos tipos de procedimientos. El primero
de ellos consiste en presentar un clic en-
mascarado con ruido filtrado a diferentes
pasos de banda. El segundo procedimien-
to consiste en presentar impulsos tonales
con enmascaramiento selectivo ipsilate-
ral. Ambas estrategias poseen importan-
tes limitaciones. Primero, el reconoci-
miento de la respuesta no es sencillo
toda vez que la identificacién de las on-
das de estos potenciales es compleja. Se-
gundo, la estimacién del umbral no es
del todo precisa ya que si se tiene en
cuenta tanto la diferencia como las des-
viaciones tipicas inherentes a la estima-
cion se puede llegar a cometer errores de
hasta 20 dB. Ambos procedimientos con-
sumen mucho tiempo. La obtenciéon de
un audiograma de cuatro frecuencias
para los dos oidos puede consumir has-
ta 2 h de registro.

PO
75 dB
PO
55 dB
PO

35dB

15 dB
0 75 150 mseg

Figura 1: Registros de PEATC obtenidos
mediante un impulso tonal de 1 kHz con en-
mascaramiento selectivo ipsilateral.

Los PEAee han supuesto un gran avance
en los procedimientos de caracterizacion
del audiograma. Los umbrales obtenidos a
partir de los PEAee poseen al menos la
misma exactitud y la misma especificidad
frecuencial que los PEATC con impulsos
tonales. Ademads tienen la ventaja de que
pueden ser registrados de forma simulta-
nea, lo cual permite obtener hasta ocho
umbrales en ambos oidos en un tiempo
significativamente menor que las técnicas
basadas en un sélo estimulo por promedio.

LA CALIBRACION
DE LOS ESTIMULOS

Los umbrales electrofisiol6gicos y psico-
acusticos difieren para un mismo pacien-
te ya que su calibracion, provocacién y
estructuras anatémicas desencadenantes
son diferentes. No existe una calibracién
estandarizada para los clics e impulsos
tonales empleados en los PEA. Los um-
brales obtenidos a partir de estos proce-
dimientos estdn referidos en dB nHL. Es-
tos son obtenidos a partir de un grupo
control sobre el que se calcula la diferen-
cia entre los valores de los umbrales fi-
sioldgicos y psicoacusticos. Este valor se
incorpora como referencia del 0 dB nHL
en el equipo de registro. Un procedi-
miento alternativo consiste en tomar una
referencia acustica de los umbrales fisio-
16gicos en dB SPL (RTSPL). No existen
estdndares para la calibracién de estos
estimulos. La obtencion de esta referen-
cia puede llevarse a cabo midiendo los
picos equivalentes en SPL (pe SPL) o
midiendo los picos de presién equivalen-
te del estimulo durante un intervalo de
tiempo determinado (ppe SPL). A través
de estos dos procedimientos se obtienen
diferentes valores SPL y, por lo tanto, re-
ferencias para la calibracién distintas que
deben ser tenidas en cuenta.

A diferencia de los impulsos tonales o
clics, los tonos modulados empleados en
los registros de PEAee son continuos en
tiempo. La calibracién de estos estimu-
los puede ser llevada a cabo siguiendo
los mismos estdndares que los emplea-
dos en la calibracién de los tonos puros
de los audiémetros. Este procedimiento
permite obtener los umbrales directamen-
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te en dB HL lo que facilita su interpreta-
cién e incluso su introduccién directa en
los médulos de adaptacién audioprotési-
cos con las debidas precauciones que
este proceder conlleva.

ACUSTICA DEL CONDUCTO
AUDITIVO EXTERNO

Si la finalidad dltima es la adaptacién au-
dioprotésica a partir de los registros elec-
trofisiolégicos es conveniente tener en
cuenta las caracteristicas actsticas del
conducto auditivo externo. En las adapta-
ciones audioprotésicas infantiles, las di-
ferencias encontradas entre los umbrales
fisiolégicos y psicoacusticos dependen
en parte de los mayores valores de reso-
nancia observados en los canales auditi-
vos de los nifios. La obtencién de la me-
dida de la diferencia entre el acoplador
de 2 cm® y el oido real [Real Ear to Cou-
ple Difference (RECD)] contribuye a mi-
nimizar este efecto en la prescripcion de
la ganancia del audifono.

En la figura 2 observamos la propuesta
de Bagatto para obtener los umbrales en
oido real teniendo en cuenta las diferen-
cias entre los umbrales fisioldgicos y psi-
coacusticos y las caracteristicas actsticas
del conducto auditivo externo. En esta fi-
gura observamos a la izquierda las corre-
ciones necesarias partiendo de un regis-
tro de PEAee (dB HL), y a la derecha,
observamos las correcciones a llevar a
cabo para un registro de PEATC (dB
nHL). En este tltimo caso, toda vez que
el estimulo es un clic o impulso tonal, no
dispondremos de calibraciones estandari-
zadas como en el caso de los PEAee. Es
necesario obtener los dB eH producto de
la sustraccién de los dB nHL del registro
electrofisiolégico con la correcién psico-
fisica para la estimacién del umbral. El
siguiente paso contempla la adicién de
los valores de resonancia del conducto
obtenidos a partir del RECD. Finalmente,
obtendremos la equivalencia del umbral
auditivo en el oido real en dB SPL.

Como hemos visto es posible estimar los
umbrales de la audiometria tonal a partir
de los PEA especificos en frecuencia
tanto a partir de los PEATC como de los

HL nHL
— Correccion
eHL
+ RECD + RECD
+ RETSPL + RETSPL

SPL Oido Real SPL Oido Real

Figura 2: Esquema de las correciones a lle-
var acabo en la estimacién del umbral auditi-
vo psicofisico a partir de registros de PEAee a
la izquierda y PEATC con clics o impulsos
tonales a la derecha propuesta por Bagatto y
cols. El resultado final de la conversion se
expresa en dB SPL en oido real a nivel del
timpano.

PEAece. Sin embargo como varios auto-
res sefialan es necesario aplicar correc-
ciones a estas estimaciones para conver-
tir los dB nHL a HL para su posterior in-
greso en el célculo de los ajustes de las
protesis auditivas cuando el equipo o el
método de prescripcion de la ganancia
no lo haga por si mismo. La unidad de
medida del valor de esta estimacion se la
conoce como dB eHL.

CONCLUSION

La caracterizacioén de los umbrales audi-
tivos a partir de los PEA no estd exenta
de limitaciones. Mds alld de la determi-
nacién del umbral auditivo a partir de un
unico registro, estas pruebas deberdn de
ser interpretadas a la luz de los resulta-
dos obtenidos mediante otros procedi-
mientos. Estos ya pueden ser registros
electrofisiolégicos o umbrales psicoa-
custicos obtenidos a partir de técnicas de
observacién o refuerzo de la conducta.
La interpretacién y reconstruccién final
del audiograma supondrd la integracion
de todas estas estimaciones, tanto fisio-
I6gicas como psicoacusticas.
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LA CARACTERIZACION DE LA SENSIBILIDAD AUDITIVA
MEDIANTE EL REFUERZO VISUAL DE LA CONDUCTA
EN NINOS DE 0 A 3 ANOS

INTRODUCCION

La audiometria por refuerzo visual de la
conducta [Visual Reinforcement Audio-
metry (VRA)] es la técnica indicada para
la caracterizacién de la sensibilidad auditi-
va a partir de los seis meses hasta aproxi-
madamente los cinco afios de edad. Este
procedimiento estd basado en las leyes del
aprendizaje y, mds especificamente, en el
condicionamiento operante descrito por
Burrhus Frederic Skinner a principio de la
década de 1950. Skinner fue responsable
del desarrollo del andlisis del comporta-
miento aplicado, una rama de la psicologia
conductista, la cual tiene como objetivo un
trabajo unitario para animales y humanos
basados en las leyes del aprendizaje. El
condicionamiento operante es una forma
de aprendizaje en la que la consecuencia,
el estimulo reforzador, es contingente a la
respuesta que previamente ha emitido el
sujeto. La VRA es una aplicacién de los
programas de refuerzo de razén fija al
campo de la audiologia y, en particular, al
de la caracterizacion de la sensibilidad au-
ditiva en nifios de corta edad. En esta revi-
sion se establecerdn los requisitos técnicos
y metodoldgicos necesarios para la obten-
cién del umbral auditivo en nifios de corta
edad. Para una revisiéon mas profunda so-
bre la VRA revisar el protocolo de J. Da-
vid y cols.

EQUIPAMIENTO
Y CONSIDERACIONES
ACUSTICAS

Comenzaremos describiendo la acustica de
la sala de exploracién. El mdximo nivel
de ruido de fondo y tiempo de reverbera-
cién deberdn cumplir los requisitos defini-
dos en la norma ISO 8253. Algunos proto-
colos sugieren relajar las especificaciones
10 dB al llevar acabo la VRA en campo li-
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Tabla 1. Mdxima intensidad de ruido de fondo en dB SPL admitida por la norma ISO 8253 y
ANSI S3.1-1991 para las salas audiométricas en las que se aspira a alcanzar los «0» dB HL en
la evaluacién mediante vibrador 6seo o campo libre. Se muestran las correcciones de 10 dB

propuestas por algunos protocolos.

Frecuencia (Hz)

125 250 500 1.000 2.000 4.000 8.000
ISO 85253 20,0 13,0 8.0 70 8,0 20 150
+ 10 dB 30,0 33,0 18,0 17,0 18,0 120 250
ANSI S3.1-1991 230 13,5 95 9,0 35 40 15,5
+10 dB 330 235 19,5 19,0 13,5 140 25,5
bre. res (E1). Ambas estardn separadas me-

La sala o recinto de exploracion debe es-
tar destinada exclusivamente a este uso.
Es conveniente que posean unas dimen-
siones adecuadas para acomodar a uno o
dos familiares, al nifio y a dos evaluado-
res, aproximadamente unos 12 m?’. La
sala debe de tener una ventilacién ade-
cuada y las minimas distracciones visua-
les posibles. Es aconsejable que se pue-
da regular la intensidad de la luz.

El control de la presentacién de estimu-
lo y administracién del refuerzo visual
(RV) se llevara a cabo desde la sala de
observacién por uno de los examinado-

Sala de exploracion
con doble pared

Padre
Altavoz P Nifio

A S 90° A
R Mesa R
Cabina
E2 Explorador 2 de RV

Ventana de Observacién 0°

. Audiémetro
Caja de control con micréfono
del RV
E1 Explorador 1
Sala de
observacion

Figura 1: Esquema de la sala de exploracién y
observacidn para llevar a cabo la audiometria
infantil por refuerzo visual de la conducta.

diante un cristal de visién en un tnico
sentido. También podran dividirse am-
bas salas con paneles. Es importante que
El pueda observar apropiadamente al
nifio en orden a la presentacién de los
estimulos y la correcta administracién
del refuerzo. El control visual podrd lle-
varse a cabo mediante un sistema de vi-
deo. En la figura 1 observamos una pro-
puesta de la disposicion del equipo.

El refuerzo de la conducta se llevard a
cabo mediante juguetes moviles e ilumi-
nados. Estos deberdn estar colocados
dentro de una caja con cristales ahuma-
dos de forma que no puedan verse desde
el exterior a no ser que se accione la ilu-
minacién interna. La ldmpara y el movi-
miento de los juguetes deberdn contro-
larse desde la sala de observacién por
El. A cada lado del nifio habrd dos ju-
guetes diferentes. Estos deberdn ser sen-
cillos de intercambiar. En ocasiones pue-
de ser necesario sustituir los juguetes por
otros mas llamativos. Esta posibilidad
aumentard la atraccion del nifio hacia el
refuerzo. Como alternativa se pueden
utilizar monitores de video con imdage-
nes animadas por ordenador.

Los reforzadores estardn colocados con
un azimut de 45° a 90°. El azimut de 90°
permitird observar claramente la res-
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Figura 2: Caja de refuerzo visual empleada
en la VRA compuesta por un juguete movil y
una luz controlados independientemente des-
de la sala de observacién. Ambos juguetes no
son visibles desde el exterior cuando la luz
interna de la caja esta apagada.

puesta. Se empleardn dngulos menores
para nifios que evolutivamente sean ca-
paces de girar totalmente la cabeza. Los
reforzadores estaran colocados a la mis-
ma altura de la cabeza del nifio. Respec-
to a la presentacion de los estimulos
acusticos, los altavoces estardn dispues-
tos con un azimut de 45°a2 90° yal m
de distancia de la posicién de examen, al
lado de las cajas del RV.

Los nifios de entre 6 a 12 meses de edad,
estardn sentados sobre las rodillas de sus
padres. Estos los agarrardn suavemente
por la cintura y los colocardn mirando al
frente. Los nifios de mayor edad se sen-
tardn en una silla baja con los padres
sentados detrds de ellos y con el exami-
nador 2 (E2) enfrente. En orden a respe-
tar la calibracién del campo libre, el nifio
deberd estar en un punto determinado y
marcado previamente. Delante del nifio
habrd una mesa donde se podra llevar a
cabo la actividad distractora. E2 estard
sentado en una silla baja o de rodillas en
frente de esta mesa mirando al nifio y
tendrd a mano varios juguetes. En oca-
siones, los padres podran participar como
exploradores si son informados del pro-
cedimiento. Es imprescindible tener una
buena comunicacion entre los examina-
dores. Es recomendable que estos utili-
cen una emisora de FM o similar.

Los estimulos actsticos a emplear serdn

tonos modulados (TM) en frecuencia. Si
el nifio no responde a los estimulos to-
nales podrd considerarse el empleo de
ruido de banda estrecha (RBE). Deberan
de disponerse los siguientes tipos de
trasductores: auriculares supraurales (pe:
TDH39/49), auriculares de insercién
(pe: EAR-3A con olivas rigidas, adapta-
dores de espuma o moldes auditivos per-
sonales), vibradores 6seos (pe: RADIO-
EAR B-71) y altavoces para el campo li-
bre. Los estimulos presentados a través
de transductores en circuito cerrado (au-
riculares supraurales, de insercién o Vvi-
brador 6seo) deben estar calibrados de
acuerdo con la norma ISO correspon-
diente ya sea en dB HL o en dB SPL. La
calibracién del campo libre resulta mas
compleja. Gran parte de las cabinas de
exploracién no cumplen con los requisi-
tos de acondicionamiento acustico reco-
mendados. Es necesario tomar las medi-
das oportunas para asegurar que la cali-
bracion sea lo mds exacta y estable posi-
ble. Es recomendable el asesoramiento
de un experto para llevar a cabo el acon-
dicionamiento actstico de las salas dedi-

13 mm

Adaptador de espuma

1,93 mm

22 mm

Insercién 2-3 mm

Figura 3: Auriculares de insercién emplea-
dos en las audiometrias infantiles. Estos se
caracterizan por su mayor atenuacién inte-
raural, la posibilidad de usarlos con los mol-
des personales y su mejor aceptacion. Obser-
vamos las dimensiones del trasductor. El
adaptador de espuma debera de insertarse de
2 a3 mm en el CAE.

cadas a este uso.
PROCEDIMIENTO DEL TEST

Es necesario conocer previamente el de-
sarrollo evolutivo del nifio y sus aptitu-
des visuales. Antes de comenzar la prue-
ba, hay que comprobar las capacidades
para llevar a cabo un giro de cabeza. Para
ello se presentard delante de los ojos del
nifio un objeto que describa un arco de
180°. Si es capaz de girar la cabeza sera
apto para la VRA.

SELECCION DEL TRASDUCTOR

La seleccion del transductor mds apro-
piado dependerd de la informacién pre-
via que dispongamos acerca de la audi-
cioén del nifio. Como norma, si se sospe-
cha la presencia de una pérdida de audi-
cién siempre serd recomendable el uso
de auriculares de insercién para obtener
los umbrales de forma independiente en
cada oido. Si el nifio posee moldes audi-
tivos se procederd a conectar el auricular
de insercion al molde. La inmovilizacién
de los auriculares con moldes es superior
a la de los adaptadores de espuma. En ni-
flos hiperactivos o inquietos que puede
considerarse la fabricacién de moldes con
el dnico propdsito de llevar a cabo la
VRA. Los auriculares supraurales debe-
rian de evitarse toda vez que poseen un
menor coeficiente de atenuacion interaural
y, por lo tanto, en pérdidas asimétricas re-
quirieren de enmascaramiento. En nifios
pequefios aplicar un ruido contralateral di-
ficulta enormemente la VRA toda vez que
es un elemento distractor afiadido. Por
otro lado, este tipo de auriculares pueden
colapsar el conducto auditivo externo sin
que sea percibible por el examinador, no
se ajustan correctamente a las cabezas pe-
quefias y en general son peor aceptados
que los auriculares de insercién por la pre-
sién que ejercen sobre las orejas.

CONDICIONAMIENTO
INSTRUMENTAL
DE LA RESPUESTA
Antes de comenzar con la caracteriza-
cién de la sensibilidad auditiva hay que

llevar a cabo el condicionamiento instru-
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mental u operante de la conducta a ob-
servar. Esto supone conseguir que el
nifio responda con un claro giro de la ca-
beza a los estimulos sonoros supralimi-
nares. Algunos niflos dardn una respues-
ta clara desde el comienzo de la secuen-
cia de condicionamiento. Otros nifios
tendrdn que ser condicionados presen-
tando de forma simultdnea el estimulo y
el RV. Es importante no tratar de deter-
minar el umbral auditivo hasta que se
consiga un condicionamiento claro de la
conducta. Los ensayos de condiciona-
miento no cuentan como parte de la se-
cuencia de determinacion del umbral.

El condicionamiento comenzard presen-
tando un TM de 1 kHz a una intensidad
adecuada por encima del umbral auditivo.
Se puede comenzar por 60 o 70 dB HL o
a partir de las estimaciones previas que se
dispongan acerca del grado de pérdida. El
RV se administrard tras un claro giro de
cabeza. El tiempo de respuesta deberd de
estar entre los 2 a 3 s. Si el nifio tarda mas
tiempo en responder se deberd presentar
el RV junto al sonido. Si no gira la cabe-
za para localizar el estimulo y mirar al
RV, se aumentara la intensidad del esti-
mulo. El E2 tendrd que distraer al nifio
empleando juguetes asegurando una aten-
cién y condicién de alerta minimos. Es
importante que E2 no cambie su actividad
con la presentacion de los estimulos para
evitar facilitar pistas al nifio (efecto Ro-
senthal). También se deberd evitar el jue-
go ruidoso o excesivo.

Una vez explorada la via aérea se colo-
card el vibrador 6seo en la mastoides del
nifio al mismo lado que el RV y comen-
zaremos evaluando las bajas frecuencias
(pe: 500 Hz a 50 dB HL). Cuando los
exploradores estén seguros de que el es-
timulo estd por encima del umbral audi-
tivo, la administracion del RV debera de
ser mds corta. Si el nifio no gira la cabe-
za inmediatamente, el E2 debera centrar
la atencién del nifio en el RV mientras
esté activo y de esta forma conseguir el
condicionamiento. Se llevardn a cabo los
ensayos necesarios de condicionamiento
hasta obtener respuestas fiables. Se con-
siderard una respuesta como vélida cuan-
do obtengamos al menos dos giros de
cabeza en respuesta al sonido. Cuando
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no obtengamos respuestas claras con
TM se usard RBE.

DETERMINACION DEL UMBRAL
AUDITIVO

Una vez condicionada la respuesta, E1 co-
menzard con los ensayos de obtencién del
umbral auditivo. El sonido se presentard
durante 2 o 3 s. Si al menos uno de los ex-
ploradores estima que el nifio ha respondi-
do al sonido se aplicard el RV durante 1 o
2 s. Se considerard una conducta como res-
puesta cuando se observe un claro movi-
miento de cabeza hacia el RV. No se consi-
derardn como respuestas movimientos de
la mirada o de otras partes del cuerpo.

En orden a evitar considerar como res-
puestas conductas de busqueda accidental
del RV, se aplicardn intervalos de presen-
tacion interensayos de forma variables y
algunos de larga duracién. Es posible
«sostener» el RV durante unos segundos
tras la presentacion del estimulo para ase-
gurarnos que el movimiento de la cabeza
es una respuesta al sonido y no un movi-
miento aleatorio de busqueda del RV. Es-
tas busquedas aleatorias suelen ser cortas
comparadas con las respuestas reales.

Una vez condicionada la respuesta a altas
intensidades, se bajard en intensidad lo
mds rdpidamente posible en saltos de
20 dB. El El determinard la intensidad
de presentacion del estimulo basandose
en la edad del nifio, su nivel de atencién
y factores temporales de presentacion del
estimulo. Una vez préximos al umbral se
aplicard la regla de «bajar 10 dB 'y subir
5 dB». Se determinard el umbral auditivo
cuando se obtengan dos respuestas claras
de tres a cada intensidad estudiada.

Podra alterarse la frecuencia de estimula-
cién inicial en funcién de cada nifio y de
los exdmenes e informacién previa de la
que se disponga. En el estudio del resto de
frecuencias, el estimulo inicial se presenta-
rd a una intensidad estimada superior a la
del umbral auditivo. De la misma manera
cuando el nifio se distraiga se deberd re-
condicionar la respuesta volviendo a pre-
sentar los estimulos a intensidades suprali-
minares. En caso de nifios inquietos o que

Tabla 2. Errores més frecuentes en la VRA

» Equipamiento y calibracién inadecuados.
e Mala comunicacion entre los examinadores.

e Un condicionamiento a intensidad.
supraliminar pobre antes de comenzar con
los ensayos en busca del umbral.

Identificacion incorrecta de respuestas
(falsos positivos), por ejemplo identificar
un movimiento de bisqueda del RV.
accidental como respuesta verdadera

Indicios dados por el E2 que faciliten al
niflo la identificacién de la presentacion
del estimulo.

* Uso de juguetes o conductas del
examinador (o de los padres) que
distraigan la atencién del nifio e inhiban
sus respuestas.

* Mayor énfasis al nimero de respuestas en
lugar de primar la calidad (fiabilidad) de
las mismas.

* No hacer un uso eficiente del tiempo. A
menudo se emplea demasiado tiempo en
las altas frecuencias.

comienzan a distraerse podemos mantener
el interés hacia la prueba usando una com-
binacion de TM o RBE, cambiando de
manera aleatoria la frecuencia de presenta-
cién de los estimulos o variando el RV.

VERIFICACION DEL UMBRAL

La obtencién del umbral de recepcion ver-
bal permitird dar una mayor validez a los
umbrales obtenidos a partir de los tonos
puros. Para ello, el El pronunciard el
nombre del nifio de forma reiterada a tra-
vés de los altavoces del campo libre con
una intensidad de inicio de 20 dB aumen-
tando la intensidad hasta observar una res-
puesta de orientacion clara de la cabeza.
La intensidad a la que se observa la res-
puesta la compararemos con la media del
umbral auditivo obtenido previamente.

Mediante la VRA en campo libre no es
posible derivar informacién indepen-
diente de los dos oidos por lo que se de-
berd determinar una posible asimetria de
la audicién. Para ello, se explorara la ca-
pacidad de localizacion mediante RBE o
habla a 30 dB por encima del umbral.
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Se comenzard recondicionando al nifio
mediante los altavoces situados a los la-
dos. Si se observan dificultades en loca-
lizar la fuente sonora serd un indicio de
hipoacusia asimétrica y deberemos de
explorar cada oido por separado median-
te auriculares de insercion.

INTERPRETACION
DE LOS RESULTADOS

El proceso de calibracién descrito por
las normas ISO proporciona recomenda-
ciones de los procedimientos para suje-
tos adultos. No existen consensos inter-
nacionales para los valores de RETSPL
para los estimulos empleados en nifios.
El audidlogo deberd ser consciente de
la influencia de la edad del paciente y
método del test empleado a la hora de
interpretar los resultados. Algunos estu-
dios han mostrado que la relacién entre
los umbrales auditivos del adulto y de

los nifios entre los 7 y 12 meses de edad
es aproximadamente 10 dB superior al
establecido por las normas ISO. En ge-
neral, se podrd considerar como una au-
dicién normal hasta los 25 dB HL. Fi-
nalmente, el informe del umbral auditi-
vo debera de ir acompafiado de una des-
cripcion del método de exploracion apli-
cado y de la fiabilidad de los resultados
obtenidos.
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RESUMEN

Los pacientes con neuropatia auditiva pre-
sentan por definicién disminucién de la
comprension de la palabra. Las otoemisio-
nes acusticas (OEA) son normales, signifi-
cando que las células ciliadas externas
(CCE) funcionan correctamente. Por el
contrario, los potenciales evocados auditi-
vos del tronco cerebral (PEATC) se regis-
tran planos o alterados. Aparentemente la
afectacion auditiva compromete al nervio
VIII par, aunque algunos pacientes pade-
cen lesiones en las células ciliadas internas
(CCI) y sus sinapsis. Las audiometrias en
estos pacientes muestran desde minimas
pérdidas auditivas hasta hipoacusia de gra-
do profundo generalmente bilateral. Va-
rias son las etiologias implicadas en las
neuropatias auditivas (idiopaticas, genéti-
cas y adquiridas). El diagndstico precoz
de esta enfermedad y su tratamiento (logo-
pedia, audifonos o implantes cocleares),
segtin cada caso, favorece las capacidades
lingiifsticas de estos pacientes, cuya evolu-
cion clinica es a veces imprevisible.

INTRODUCCION

Se estan identificando cada vez mads pa-
cientes con déficit auditivos fundamental-
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mente para la comprension del lenguaje,
con unos PEATC distorsionados o ausen-
tes y otoemisiones acusticas transitorias
normales. Estos métodos de exploracion
electrofisiolégica nos permiten evaluar la
funcionalidad de las células ciliadas exter-
nas de la coclea, asi como la actividad
eléctrica de la porcién periférica del VIII
par craneal y en su recorrido por el tronco
cerebral. A estos hallazgos patoldgicos se
le ha asignado la denominacién de neuro-
patia auditiva, aunque dada la variedad de
etiologias que justifican a esta entidad cli-
nica es mds apropiado hablar de neuropa-
tas auditivas.

La aportacioén clinica de las OEA a la au-
diologia ha venido a resolver el dilema
diagnéstico de las neuropatias auditivas,
puesto que no es un trastorno auditivo de
reciente apariciéon. A partir de 1980 se
publicaron los casos de algunos pacientes
con caracteristicas similares en cuanto a
la ausencia de PEATC y una disminucién
en la comprension de la palabra que no
correspondia con sus audiogramas tona-
les, ya que esos pacientes presentaban dé-
ficit minimos en su audicién, por ello,
fueron publicados como casos paradéji-
cos, disfuncion auditiva central, alteracio-
nes en las sincronizacion neural del VIII
par craneal. La utilizacion posterior, des-

OEA

Figura 1: Fenotipo audioldgico de la neuropatia auditiva.
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Figura 2

de un punto de vista audiolégico de las
OEA, ha sido una herramienta basica
para la exploracién de estos casos, con-
firmando con su presencia que la lesion
no compromete a las células ciliadas ex-
ternas. La figura 1, muestra los resulta-
dos audiolégicos de un paciente con neu-
ropatias auditivas, donde se observa en el
audiograma tonal una hipoacusia de gra-
do moderada, que no corresponde con la
alteracion de los PEATC planos a 90dB.
Las OEA son normales.

La edad de aparicién de la neuropatia
auditiva es variable, desde el nacimien-
to hasta la sexta década de la vida, con
una mayor incidencia en la infancia. La
etiologia que provoca esta enfermedad,
tiene una influencia en la edad en que se
manifiestan las neuropatias auditivas.
Como veremos posteriormente, en los
nifios con antecedentes de sordera gené-
tica por mutacién en el gen OTOF, que

Tabla 1. Probables localizaciones
anatomicas en las neuropatias auditivas
(Starr y cols., 1996)

e Célula ciliada interna

e Sinapsis células ciliadas interna-dendrita
* Ganglio espiral

e Fibras VIII par

e Varias de la anteriores
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codifica la proteina otoferlina, la perdida
auditiva es de grado profundo y bilateral
desde el nacimiento. En cambio, en otras
etiologfas relacionadas con las neuropa-
tias auditivas, como la enfermedad de
Charcot-Marie-Tooth, la pérdida auditi-
va es mas tardia. Los porcentajes de apa-
ricién entre hombres y mujeres eran si-
milares en las neuropatias auditivas.

Cualquier alteracién del VIII par craneal
hasta el cdrtex auditivo cerebral puede co-
rresponder a una neuropatia auditiva, aun-
que la definicién mds especifica las sittia
en regiones mds periféricas, desde las cé-
lulas ciliadas internas y el tronco cerebral.
Arnold Starr y cols. sugieren como proba-
bles localizaciones de la lesion auditiva en
las neuropatias auditivas, las células cilia-
das internas de la cdclea, las sinapsis entre
éstas y las fibras del VIII par, las neuronas
en el ganglio espiral, los axones de las
neuronas ganglionares en su curso hacia el
tronco cerebral o una combinacién de las
anteriores (tabla 1). Se excluyen las célu-
las ciliadas externas de la coclea que ge-
neralmente estdn indemnes, ante la pre-
sencia de las OEA y de los microfénicos
cocleares (MC). Estos ultimos reflejan la
actividad eléctrica de las CCExt, mien-
tras que las OEA son reflejo de la activi-
dad contractil de las mismas.

Otra clasificaciéon mds reciente las deno-
mina: a) neuropatias auditivas tipo I (pro-
ximal), cuando la lesién compromete a
las células ganglionares y sus axones.
Son maés frecuentes de presentar estas le-
siones las neuropatfas auditivas heredita-
rias con neuropatia periférica. Los resul-
tados del implante coclear en estos casos
son dudosos. Por el contrario, las neuro-
patfas auditivas tipo II (distal), la lesién
compromete a las células ciliadas inter-
nas y dendritas terminales, como ocurre
en las mutaciones por el gen OTOF y
AUNA. Estos pacientes responden posi-
tivamente al implante coclear.

ETIOLOGIAS IMPLICADAS
EN LAS NEUROPATIAS
AUDITIVAS

Las etiologfas que justifican las neuropa-
tias auditivas son variables, se han clasifi-

cado como neuropatias auditivas idiopati-
cas cuando no existe una causa aparente de
la manifestacién de la enfermedad y son
aproximadamente un 30% de los casos.
Las hereditarias se aproximan a un 40% de
los pacientes y las adquiridas como conse-
cuencia de enfermedades que afectan a la
via auditiva principalmente, se detectan en
un 30% de los pacientes. En el grupo de
las neuropatias auditivas determinadas ge-
néticamente, se ha publicado una mayor
casuistica de las neuropatias auditivas aso-
ciadas a un proceso hereditario sensitivo
motor, y no como un hallazgo aislado. En
este sentido, destacan la enfermedad de
Charcot- Marie-Tooth o neuropatia sensiti-
va motora tipo I, que se hereda de forma
autosémica dominante. Otras enfermeda-
des hereditarias son la ataxia de Friedreich,
el sindrome de Ehrlers Danlos o la enfer-
medad de Refsum. Los resultados de la
autopsia de un paciente con neuropatias
auditivas y neuropatia periférica por muta-
cién del gen MPZ, mostraron lesiones en
el 90% de las células ganglionares y nor-
malidad en las células cocleares. Dentro de
las neuropatias auditivas genéticas que
afectan a la audicién como la tnica mani-
festacion clinica destacan, la mutacion
Q829X en el gen OTOF (2p22; DFNBY),
que codifica la otoferlina, proteina que se
expresa en las células ciliadas internas y
las vesiculas sindpticas. Estas alteraciones
son las responsables de un 3,5% de las hi-
poacusias prelinguales, de grado profundo
bilateral con caricter autosémico recesivo.
Otra mutacién es en el gen Auna, locali-
zandose en el cromosoma 13q 14-21,y de-
termina anomalias en las células ciliadas
internas, dendritas terminales y sus sinap-
sis, provocando una sordera de tipo auto-
sémica dominante, afectando a varios
miembros de una misma familia, cuyas
manifestaciones audioldgicas son una hi-
poacusia bilateral de grado leve, con apari-
cién en jovenes adultos y progresién de la
perdida auditiva hacia grados severos se-
gln avanza la edad del paciente. Recien-
temente se ha descubierto una mutacién
de un gen que codifica la proteina pejuaki-
na y provoca una hipoacusia severa pro-
funda (en prensa).

Se ha descrito una predisposicion a las
neuropatias auditivas debido a causas
adquiridas de origen téxico, metabdlico,

algunas enfermedades infecciosas como
la parotiditis, las enfermedades de ori-
gen autoinmune, asi como su mayor in-
cidencia en los nifios prematuros y con
hiperbilirrubinemia. Cabe también des-
tacar que algunos pacientes con cuadros
febriles intermitentes presentan una sor-
dera transitoria con ausencia de los PE-
ATC durante el periodo febril y una vez
superado éste, los registros son norma-
les; este cuadro se denomina neuropatia
auditiva intermitente.

En la historia clinica hay que resaltar si
hay antecedentes hereditarios de neuropa-
tias sensitivomotoras, antecedentes de
prematuridad, hiperbilirrubinemia, sufri-
miento fetal agudo, anoxia perinatal y
cuadros febriles, estas patologias facilitan
las neuropatias auditivas. La exploracién
ORL, neuroldgica y una resonancia mag-
nética de los oidos y de los dngulos pon-
tocerebelosos, deben incluirse en la bate-
ria de pruebas diagndsticas para descartar
que la causa de la hipoacusia sea por un
tumor en el VIII par craneal y justifique
unos PEATC alterados. Los pacientes con
neuropatias auditivas no presentan ano-
malias en la resonancia magnética. Los
estudios de genética molecular otoldgica
deben practicarse para descartar una mu-
tacion en el gen OTOF u otro (tabla 2).

Respecto a la casuistica de neuropatias au-
ditivas, Berlin afirma que 5 de cada 60
hipoactisicos pueden pertenecer a este
grupo de poblacién, mientras que Kraus y
cols. consideran que el 14% de los pa-
cientes con PEATC planos corresponden a
esta patologia. Segin Rance, en su pro-
grama de screening neonatal detecté una
a tres neuropatias auditivas por cada
10.000 recién nacidos. A partir de un pro-
grama de cribado auditivo neonatal para la

Tabla 2. Diagndstico de las neuropatias
auditivas

e Anamnesis

» Exploracién ORL

» Exploracion neuroldgica

* Resonancia magnética de oidos-craneal
» Estudio genético

¢ Pruebas audioldgicas

* Pruebas electrofisioldgicas auditivas
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REFER
Tiempo:
ABR:
EEG:
PEATC presentes
Bc: ZkQ RJ: ZkQ

PASS
Tiempo:
TEOAE:

A: 0% S: 100%
OEA presentes

Figura 3: Cribado auditivo universal para la deteccion precoz de las neuropatias auditivas.

deteccién de la hipoacusia, es factible el
diagndstico precoz de las neuropatias au-
ditivas. La combinacién de ambas prue-
bas: OEA y PEATC permiten la identifi-
cacion de estos pacientes. Nuestra pro-
puesta es comenzar con los PEATC auto-
mdticos por su rdpida realizacién como
prueba de cribado; si el recién nacido no
pasa esta prueba, se realiza una OEA. Si
ésta es normal, puede tratarse de un nifio
con una neuropatia auditiva (fig. 2), sien-
do necesario confirmar este diagndstico
en otorrinolaringologfa para comenzar la
rehabilitacién del lenguaje de forma tem-
prana. Sobre 13.503 recién nacidos proce-
dentes del cribado auditivo universal en
nuestro hospital, dos nifios presentaron
neuropatias auditivas.

La configuracién audiométrica es hetero-
génea en los pacientes con neuropatias au-
ditivas, como se exponen en la figura 3,
con predominio de la hipoacusia en las
frecuencias graves en un 28% de los pa-
cientes; hipoacusia en todo el espectro
frecuencial (curva pantonal) en el 43%;
hipoacusia en las frecuencias agudas en
un menor porcentaje de pacientes. El gra-

Figura 4: Configuracién audiograma.
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do de hipoacusia en las series publicadas
oscila entre leve a profunda, pudiendo
presentar fluctuaciones auditivas. Estas hi-
poacusias son predominantemente bilate-
rales y simétricas, aunque también se ob-
servan pérdidas auditivas asimétricas en
un 14% de los casos, y un 4% son unila-
terales. Una de las caracteristicas de los
pacientes con neuropatia auditiva es una
deficiente comprension de la palabra, en
particular en ambientes ruidosos, con por-
centajes de discriminacién verbal maxima
inferiores a lo que se esperaria si la hipo-
acusia fuese de asiento puramente coclear.

El registro de las OEA (fig. 4), asi como
los microfénicos cocleares es significati-
vo de una correcta funcionalidad de las
células ciliadas externas de la cdclea, lo
cual contribuye al diagnéstico de una
neuropatias auditivas. No obstante, se ha
descrito que un 9% de los pacientes no
han mostrado OEA durante las evalua-
ciones audioldgicas, ademds, en el 11%
de los pacientes éstas desaparecen duran-
te la evolucién de la enfermedad sin que
haya podido explicarse qué fenémeno in-
cide en esta falta de respuestas.

Figura 5: Otoemisiones acusticas.

Debido a la deficiente sincronizacién
neural del VIII par que se observa en
las neuropatias auditivas, los compo-
nentes I a V de los PEATC estdn au-
sentes en el 70% de lo casos (v. regis-
tro superior de la fig. 5), mientras que
el 30% de los pacientes presentan otras
anomalias; por ejemplo, solamente se
registra la onda V con un umbral des-
proporcionadamente elevado en rela-
cion con el audiograma conductual, o
desestructurado, como el registro infe-
rior de la figura 5.

Los tratamientos de las neuropatias audi-
tivas se muestran en la tabla 3. La reha-
bilitacién del lenguaje a través de la pa-
labra complementada (cued-speech), es
un método eficaz de apoyo visual a la
lectura labial mediante una representa-
cién manual fonoldgica. La precocidad
en la instauracion de esta técnica influye
de manera positiva en el lenguaje de es-
tos pacientes, sobre todo si son niflos.
Otros enfermos, utilizan la lectura labial
y el lenguaje de signos para comunicar-
se, asi como la estimulacién vibrotactil.
Los sistemas de frecuencia modulada so-
bre todo en el colegio ayudan a mejorar
la inteligibilidad de la palabra. No exis-

Tabla 3. Tratamientos

e Palabra complementada
e Lectura labial

¢ Lenguaje de signos

e Estimulacion vibrotactil
¢ Frecuencia modulada

¢ Audifonos

* Implante coclear
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PEATC planos o
alterados

Figura 6: PEATC planos o alterados

ten datos clinicos sobre la eficacia de los
tratamientos farmacolégicos en los pa-
cientes con neuropatias auditivas. Cree-
mos que en un futuro préximo, algunos
medicamentos facilitardn la mejoria au-
ditiva actuando sobre su causa de esta
enfermedad. En la actualidad existe con-
troversia sobre la indicacién de la adap-
tacion protésica; segiin Berlin, los pa-
cientes con neuropatias auditivas no son
candidatos en general para los audifonos
y debe reservarse su empleo para los pa-
cientes con hipoasusia de origen coclear
con ausencia de las OEA, por lesiones
en las CCext, con normalidad en la acti-
vidad eléctrica del VIII par y, por consi-
guiente, con una eficiente sincronizacion
neural, lo que se refleja en las latencias
absolutas de los componentes I, IIl y V.
Por el contrario, los pacientes con neuro-
patias auditivas, las CEExt indemnes (pre-
sencia de OEA), la alteracién de los
PEATC que generalmente no estin en
relacién con el grado de hipoacusia, ade-
mas de la deficiente inteligibilidad de la
palabra contribuye al escaso beneficio

de la adaptacion protésica. Sin embargo,
en nuestra casuistica, un 33% de los pa-
cientes detectan mejoria en la adquisi-
cion del lenguaje con la adaptacion.
Rance publica que un 50% de los pa-
cientes mejoran en la comprension del
lenguaje con los audifonos. La aplicacién
de los implantes cocleares en aquellos
casos con hipoacusia bilateral severa o
profunda debida a una neuropatias audi-
tivas estd siendo un tema controvertido.
Sin embargo, en la préctica, la opinién
mds generalizada es que el implante co-
clear es eficaz, si la localizacion de las
neuropatias auditivas es por mutacién del
gen OTOF, que afecta a las CCint y sus
dendritas. Otro ejemplo del beneficio de
la implantacién es en los casos de muta-
cién en el gen Auna, que compromete a
las CCint y sus sinapsis. En cambio,
cuando la localizacién de la lesién es en
las células ganglionares del VIII o hacia
los nucleos cocleares, los resultados de la
implantacién son dudosos. No obstante,
algunos pacientes con lesiones que com-
prometen la parte neural del VIII par,
han mejorado con el intervalo de confian-
za. Se especula, que la sefial eléctrica a
través del implante coclear puede resin-
cronizar la actividad neural del nervio
auditivo que se supone comprometida en
los pacientes con neuropatias auditivas.

La evolucién audiolégica es variable;
en la bibliografia revisada se demuestra
la existencia de un deterioro auditivo

Cribado
A-Neonatal
Asociaciones Diagnéstico
discapacitados precoz
Ayudas estatales
Tratamiento
Genética n}édicp
Investigacion quirdrgico
otoldgica rehabilitador
Logopedia
Audifonos
Implante coclear
Figura 7

progresivo en las neuropatias auditivas
asociadas a neuropatias periféricas.
Otros estudios destacan que la audicion
se mantiene estable o fluctuante como
es el caso de los pacientes con episodios
febriles intermitentes. En algunos lactan-
tes hemos observado que la propia inma-
durez de la via actstica debida a la edad
conlleva a una ausencia de los PEATC y
que progresivamente con la maduracion
y el aumento de la mielinizacién a nivel
del VIII, comienzan a registrarse los di-
ferentes componentes, ondas I, IIl y V.
El seguimiento audioldgico de estos pa-
cientes permitird tener un mejor conoci-
miento de las neuropatias auditivas, cuya
complejidad clinica es patente.

El enfoque diagnéstico y terapéutico de
los pacientes con neuropatias auditivas
debe realizarse desde un punto de vista
multidisciplinario donde intervienen di-
ferentes profesionales (fig. 6). Enfatiza-
mos en el cribado auditivo neonatal
para identificar las neuropatfas auditivas
antes del alta hospitalaria en la materni-
dad, donde estdn implicados pediatras y
ORL. Posteriormente, ante la sospecha
de una neuropatias auditivas, si existen
otoemisiones acusticas normales y PE-
ATC alterados, se deriva al paciente a la
fase de diagndstico para completar el es-
tudio ORL y audiolégico. Si se diagnds-
tica la neuropatias auditivas, el enfoque
terapéutico debe ser lo mds temprano po-
sible, y segln cada tipo de neuropatias
auditivas y su grado de pérdida auditiva
se puede optar por adaptar audifonos o
un implante coclear. Cualquier paciente
necesitard un tratamiento logopédico. El
consejo genético a la familia y su ayuda
mediante las asociaciones de discapacita-
dos auditivos es una parte esencial dentro
de este enfoque multidisciplinario.

BIBLIOGRAFIA

Berlin, C. 1., Hood, L., Cecola, R. P.,
Jackson, D. F., Szabo, P. (1993).
Does type I afferent neuron dis-
function reveal itself through lack
of efferent suppression? Hear Res,
65, 40-50.

Butinar, D., Zidar, J., Leonardis, L.,
Popovic, M., Kalaydjeva, L., An-

Boletin de AEL.FA. - 19



NEUROPATIA AUDITIVA

gelicheva, D. (1999). Hereditary
auditory, vestibular, motor, and
sensory neuropathy in a Slovenian
Roma (gypsy) kindred. Ann Neu-
rol, 46, 36-44.

Delmaghani y cols. (2007). Mutation in
the gene encoding pejuakin, a new-
ly identified protein of the afferent
auditory pathway cause DFNBS59
auditory  neuropathy. Nature
Genet, 38, 770-778.

Hood, L. (1998). Auditory neuropa-
thy.What is it and what can we do
about it? Hearing Journal, 51, 8-10.

Kim, T. B., Issacson, B., Sivakumaran,
T.A., Starr, A., Keats, B. J., Les-
perance, M. (2004). A gene re-
sponsible for .autosomal dominant
auditory neuropathy maps to a
novel locus (AUNA 1). J Assoc
Res Otolaryngol (abstract 242).

Kovach, M. J., Campbell, K. C., Herman,
K., Waggoner, B., Gelber, D., Hugh-
es, L. F. (2002). Anticipation in a
unique family with Charcot-Marie-
Tooth syndrome and deafness: de-
lineation of the clinical features and
review of the literature. Am J Med
Genet, 108,295-303.

Kraus, N. (2001). Auditory neuropa-
thy: an historical and current per-
spective. En Sininger, Y., Starr,
A., eds. Auditory neuropathy: a
new perspective of hearing disor-
ders. Singular Thomson Learning

(p.1-14).

Boletin de AEL.FA. - 20

Oysu, C., Aslan, I., Basaran, B., Baserer,
N. (2001). The site of the hearing
loss in Refsum’s disease. Int J Pe-
diatr Otorhinolaryngol, 61, 129-
34.

Rance, G., Beer, D. E., Cone-Wesson,
B., Shepard, R., Dowell, R.C.,
King, A. M., Richards, F. W.
(1999). Clinical findings for a
group of infants and young chil-
dren with auditory neuropathy. Ear
Hear, 20, 238-252.

Rodriguez Vallesteros, M., del Castillo,
F. J., Martin, Y., Moreno, F. y cols.
(2003). Auditory neuropathy in pa-
tients carrying mutations in the
otoferlin gene. Human Mutation,
22, 454-456.

Satya-Murti, S., Cacace, A., Hanson, P.
(1980). Auditory dysfunction in
Friedreich ataxia. Result of spiral
ganglion degeneration. Neurology,
30, 1047-53.

Sininger, Y., Oba, S. (2001). Patients
with auditory neuropathy: Who are
they and what can they hear? En
Sininger, Y., Starr, A., eds. Audito-
ry neuropathy: a new perspective
of hearing disorders. Singular
Thomson Learning (pp.15-36).

Starr, A., Picton, T. W., Sininguer, Y.,
Hood, L., Berlin, C. I. (1996).
Auditory Neuropathy. Brain, 741-
753.

Starr, A., Sininger, Y., Winter, M., Dere-
bery, M. J., Oba, S., Michalewski,

H. (1998). Transient deafness due
to temperature-sensitive auditory
neuropathy. Ear Hear, 19,169-79.

Starr, A., Michalewski, H. J., Zeng, F.
G., Fujikawa-Brooks, S., Linthi-
cum, F., Kim, C. S., Winnier, D.,
Keats, B. J. (2003). Pathology and
physiology of auditory neuropathy
with a novel mutation in the MPZ
gene (Tyrl45> Ser). Brain,126,
1604-19.

Starr, A., Brandon, I., Michalewski, H.,
Zeng, FG., Kong, Y.Y., Beale, P. y
cols. (2004). A dominanttly inherit-
ed progressive deafness affecting
distal auditory nerve and hair cells.
Journal of Association for Research
in Otolaryngology, 214-224.

Tapia, M. C., Lirola, A., Moro, M., An-
toli Candela, F. (2000). Neuropatia
auditiva en la infancia. Acta Otor-
rinolaringol Esp, 51, 482-489.

Tapia, M. C., Savio, G., Almenar, A.,
Moro, M. (2003). Diagnéstico y
tratamiento de la neuropatia auditi-
va. En Ars Médica editores. Prac-
tica en ORL. Audiologia. Técni-
cas de exploracién. Hipoacusias
neurosensoriales (p. 108-123).

Varga, R., Kelley, P. M., Keats, B. J.,
Starr, A., Leal, S. M., Cohn, E.,
Kimberling, W. J. (2003). Non
syndromic recessive auditory neu-
ropathy is the result of mutations
in the otoferlin (OTG) gene. J Med
Genet, 40, 45-50.



EFICACIA EN LA ADAPTACION PEDIATRICA DE 0 A 3 ANOS

EFICACIA EN LA ADAPTACION PEDIATRICA DE 0 A 3 ANOS

A la hora de revisar las adaptaciones
protésicas infantiles vemos necesario te-
ner varias dreas multiprofesionales en
cuenta. La visién general, la visién glo-
bal en audiologia protésica pasa por
comprender y actualizar la informacién
con la que disponemos gracias a las nue-
vas tecnologias aplicadas y nuevos con-
ceptos que debemos emplear.

Esa vision integral consta de:

e Introduccién a la pérdida auditiva in-
fantil.

* Cribado auditivo neonatal.

* Diagnéstico.

* Adaptacion.

e Verificacién.

* Seguimiento audiolédgico.

* Valoracién funcional de la audicion.

Introduccion a la pérdida auditiva
infantil

Hoy sabemos que la pérdida auditiva en
cualquiera de sus formas afecta entre 1 y
3 bebés por cada 1.000 nacimientos (Da-
vis y cols., 1997).

Disponemos también de cifras que nos
estremecen. Existen 170 millones de ni-
flos con pérdida auditiva en el mundo
(OMS, 2000).

Miés de 400 sindromes asociados con
pérdida auditiva. Y sabemos que es el
déficit sensorial congénito mds comun
(Olusanya, 2005).

(Cudles son los principales factores de
riesgo de la pérdida auditiva?

Son los ya conocidos desde hace alguna
década y apenas se han ido modificando.

Tenemos en cuenta los siguientes:
* Antecedentes familiares.
* UCI neonatal por mds de 72 h.

Juan Carlos Calvo
Audioprotesista

Director del programa infantil Phonak (PIP)

e Enfermedad materna severa durante el
embarazo.

* Asfixia severa en el parto (falta de
oxigeno).

e La mitad de las sorderas congénitas son
genéticas (no tienen factores de riesgo).

Deficiencias miiltiples

Gracias al mayor indice de superviven-
cia en niflos prematuros, también es ver-
dad que hoy en dia al menos 1/3 de to-
dos los nifios diagnosticados con pérdida
auditiva tendran una o mas deficiencias
y algunos recién nacidos tendran enfer-
medades graves (Roush y cols., 2005).

En cuanto a las deficiencias que se com-
binan con la sordera tenemos pocos da-
tos en nuestro pais. En la muestra del es-
tudio realizado por nuestro servicio
(aportes de los padres a las necesidades
audioprotésicas de sus hijos sordos. Re-
vista de Logopedia, Foniatria y Audiolo-
gia, 2004. Vol. 24, N.° 2), el niimero de
nifios con sordera asociada a otras defi-
ciencias estaba en torno al 30%, una ci-
fra algo inferior a la obtenida en los es-
tudios realizados en otros paises.

Objetivos

Los objetivos que motivan la optimizacién
de la adaptacion protésica son conocidos.

Tabla 1.

Sordera sin deficiencias 60,1/70%
asociadas

Problemas de aprendizaje 10,7%
Deficiencia intelectual 9.8%
Trastorno por déficit de atencién 6.,6%
(ADD/ADHD)

Visién baja y ceguera 3.9%
Parilisis cerebral 3.4%
Trastornos emocionales 1,7%
Otras condiciones 12,1%

e Desarrollo del lenguaje oral (acceso al
lenguaje escrito a través de la fonologia).

e Desarrollo emocional.

* Acceso curricular.

e Integracién social.

Las adaptaciones pedidtricas con un en-
foque interprofesional deben contar con
la colaboracién de los siguientes espe-
cialistas que intervienen:

* Audidlogos/audioprotesistas pedidtricos.

* Otorrinolaring6logos/logopedas/pedia-
tras.

* Psicologos/psicopedagogos.

 Trabajadores sociales.

Asi como la informacién de padres y fa-
milia/cuidadores.

Cribado auditivo neonatal:

e En los Estados Unidos cada dia nacen
33 bebés con pérdida auditiva.

* Nueve de cada 10 bebés pasan por el
cribado antes de dejar el hospital.

* Desde diciembre de 2005, en Inglate-
rra todos los recién nacidos pasan por
el cribado.

* Muchos otros paises tienen cribado
auditivo neonatal universal o al menos
para bebés con factores de riesgo (p.
€j., Suiza, Polonia, Alemania, Nueva
Zelanda, Dinamarca, Turquia).

Desarrollo del cribado auditivo
neonatal en Espana

Tendemos a pensar que en nuestro pais
vamos a la zaga en audiologia, pero po-
demos comprobar que apenas hace dos
aflos tampoco existia cribado auditivo
neonatal universal en el Reino Unido.

En el dmbito local, a pesar de las direc-
trices que se marcan, el proceso para su
realizacion es lento. A pesar de eso, ex-
cepto en las ciudades de mayor densidad
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de poblacién, donde el cribado sélo lle-
ga a cubrir a nifios del grupo de riesgo,
el avance es importante. El proceso se
canaliza a través de las Comunidades
Auténomas y ya son varias las que han
optado por el cumplimiento y desarrollo
del cribado universal de la audicién.

No tenemos datos estadisticos, pero de-
bemos imaginar que las cifras del estu-
dio mencionado y realizado por nuestro
servicio, ha mejorado desde el afio 2003.

Los datos que tenemos mds actuales y
que nos influyen de forma muy impor-
tante a la hora de la realizacién de la
adaptacion protésica, reflejan que la sos-
pecha por parte de los padres o desde el
ambito educativo apenas es tenida en
cuenta. El diagnéstico todavia se realiza-
ba excesivamente tarde y el tiempo
transcurrido entre éste y la adaptacion
protésica era excesivamente negativo.
Los datos obtenidos son los siguientes:

Sordera infantil prelocutiva n = 180
n=210
Adaptacion

La adaptacién audioprotésica realiza un
papel sumamente complejo y vital a la vez.

Vemos que, independientemente de los
conceptos que establecemos sobre el ca-
racter intrinseco de la sordera, la realiza-
cioén de la adaptacién protésica tiene re-

SCREENING % Porcentaje

Enfermedad Deficiencia Discapacidad Minusvalia
Intervencién
Prevencion Habilitacion Integracién

Adaptacion audioprotésica

Actividad

Rendimiento

Factores ambientales

Factores personales

Participacién social

(J. Carlos Calvo, 2005)

levancia tanto en los términos de pre-
vencién de los efectos que causa una de-
ficiencia auditiva como en el comporta-
miento que necesitamos del nifio en su
participacion social.

La adaptacién de los audifonos apropia-
dos requiere conocimientos desde dife-
rentes dreas de intervencion.

* El grado y la configuracion de la pér-
dida auditiva.

* Los datos especificos por oido.

e La existencia o no de un componente
conductivo.

En nifios muy pequefios, generalmente,
se necesitan varias sesiones para obtener
toda la informacion necesaria.

238 14,76 ., L
Para el desarrollo de la adaptacién proté-
NSINC sica hoy en dia son de un interés muy re-
Z‘O levante las diferentes pruebas diagndsti-
cas que complementen la informacién
82,86 necesaria para su realizacion lo mds pre-
Diagndstico cozmente posible.
Figura 1
Edad promedio
Sospecha Diagnéstico Adaptacion
protesis
C. Meda, 2004 28 meses 32 meses
PiP 2003 13,6 meses 20,4 meses 27,7 meses
Deseable < meses 6 meses
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Por tanto, el valor de estas pruebas obje-

tivas es en muchas ocasiones determi-

nante de la premura o demora en la in-

tervencion protésica.

¢ Potenciales evocados auditivos de
tronco cerebral.

* Potenciales evocados de estado esta-
ble.

e Timpanometria de alta frecuencia.

Sobre la estimacion de los umbrales audi-
tivos conductuales a través de los poten-
ciales evocados auditivos de tronco cere-
bral se ha demostrado que los umbrales
estimados especificos en frecuencia
(dBnHL) estan de 10-20 dB por encima
de los umbrales auditivos conductuales
(dBHL) (Stapells y cols., 1995) y que de-
beremos tener en cuenta este factor en el
ajuste y adaptacion de los audifonos.

Se han establecido los factores de co-
rreccion para los umbrales de los poten-
ciales evocados auditivos de tronco cere-
bral (Bagatto, 2000):

250 Hz 500 Hz 1.000 Hz 2.000 Hz 4.000 Hz
25 -20 -15 -10 -5

Las diferencias entre los resultados po-
tenciales evocados de estado estable y las
pruebas conductuales determinan que
existen, en audiciéon normal o una leve
deficiencia auditiva, 20dB de diferencia,
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y menos de 10 dB en los resultados de
pérdidas de moderadas a severas.

Estos datos son mayores de 15 a 20 dB
en las frecuencias graves y menores de
10 dB en las altas frecuencias. (Carlos
Costa, 2006).

Timpanometria

Los datos que nos aportan la timpano-
metria o los reflejos acusticos son, en
muchas ocasiones, determinantes a la
hora de la realizacion de la adaptacion
protésica.

Las conclusiones en la realizacion de es-
tas pruebas son las siguientes. Estas reco-
mendaciones que se seflalan vienen deter-
minadas por las diferencias en las carac-
teristicas de resonancia de oido medio.

¢ En nifios mayores de 4 meses de edad
(algunos autores dicen hasta 7 meses
e incluso hasta el afio) puede utilizar-
se el tono de sonda estdndar de 220
Hz para detectar efusion en el oido
medio.

¢ En nifios menores de 4 meses de edad,
debe utilizarse un tono de sonda de
alta frecuencia 1.000 Hz.

e Los reflejos estapediales ademds de
complementar las diferentes pruebas
contribuyen a la obtencién de datos
que en ocasiones o puntualmente pue-
den ser relevantes a la hora del ajuste
de las prétesis.

La tecnologia segun las necesidades del
nifio:

» Seleccién del modelo.

¢ Audibilidad.

¢ Ganancia multicanal y modelado de la
MPO.

¢ Audicién en ruido (uso de sistemas de
FM).

 Estrategia de procesamiento de la sefial.

* Numero de programas/uso de progra-
mas automaticos.

¢ Control de feed-back.

¢ Flexibilidad en el audifono.

(Protocolo de amplificaciéon pedidtrica
[GAP], 2004).

Puntos clave de la adaptacién protésica:

e Las caracteristicas deben ajustarse a
las necesidades individuales del nifio y
la familia.

* Los sonidos deben ser audibles, con-
fortables y seguros.

* Los objetivos prescriptivos deben al-
canzarse a través de una variedad de
niveles de entrada.

* El control de la realimentacion.

e ;La flexibilidad es la clave!

e Las sesiones de seguimiento son vita-
les (cada cuatro semanas en bebés).

e Saber, lo mds precisamente posible, en
qué medida la adaptacion del audifono
facilitard el desarrollo del lenguaje oral.

e Proporcionar un sustituto razonable
del feed-back inmediato del nifio.

Verificacion
Objetivos:

e Saber, lo mds precisamente posible, en
qué medida la adaptacion del audifono
facilitard el desarrollo del lenguaje oral.

e Proporcionar un sustituto razonable
del feed-back inmediato del nifio.

(Scollie and Seewald, 2002)

Un buen procedimiento de verificacion
para nifios es el que:

e Asegura la audibilidad del habla (in-
cluida la propia voz) en un rango de
distintas entradas.

* Es un procedimiento eficiente, fiable y
vélido.

* Proporciona objetivos de MPO.

* Es apropiado para nifios pequefios.

Opciones de verificacion:

e Ganancia funcional, audiograma con
audifonos.

e Férmula de prescripcion pedidtrica
(como el DSL y el NAL).

La realidad es que en numerosas ocasio-
nes, tanto las curvas de ganancia como
las de inconfort, no se ajustan a las refe-
ridas por ninguno de los procedimientos
de prescripcién de la ganancia en nifios.

-10
0
10 A A,

20 A Umbrales
dB HL re: 30 con
ANSI 40 audifonos
S.3 1996 28 Umbral

70 auditivo

80

90

100

110

120
100 1.000 10.000

Frecuencia (Hz)

Opcién de verificacion 1: el audiograma con
audifono.

Ademds existen diferencias en la prescrip-
cién de la ganancia entre diferentes formu-
las, bien sean las recomendadas por el fa-
bricante que estdn incluidas en el software
de adaptacion, o entre las diferentes proce-
dimientos de prescripcién de la ganancia.

Seguimiento audiolégico

Cuando el nifio tiene la maduracién sufi-
ciente, los umbrales conductuales son
esenciales para:

e Evaluar por completo la via auditiva
(las oloemisiones actsticas y los poten-
ciales evocados auditivos de tronco ce-
rebral s6lo evalian el tronco cerebral).

e Apoyar los datos objetivos que ya se
han obtenido.

e La audiometria por refuerzo visual su
realizacién es posible a partir, aproxi-
madamente, de los 6 meses de edad.

Valoracion funcional de la audicion

Los test o pruebas para valorar o verifi-
car las respuestas del audifono que tene-
mos a nuestra disposicién varfan segun
la etapa cronolégica de edad del nifio.
Todas ellas sirven para:

e Para ayudar a comprobar el desarrollo
(educativo) del nifio.

* Se completa a través del tiempo con el
aporte de los padres, logopedas y pro-
fesores.

Uso de herramientas de valoracion fun-
cional:

e Para valorar las habilidades auditivas
actuales del nifio.
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Signal Composite, 70 dB

Sobre
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e Para valorar los beneficios de la am-
plificacion.

¢ Para determinar las necesidades de co-
municacién del nifio en el hogar, la es-
cuela u otros entornos.

e Para implicar a los padres en la eva-
luacién de su hijo.

Enumeracion:

* Escala de integracion auditiva signifi-
cativa (Meaningful Auditory Integra-
tion Scale [MAIS]). Robbins, Renshax
y Berry, 1991.

¢ Sreening de riesgo educativo por pro-
blemas auditivos (Screening Inventory
for Targeting Educational Risk [SIF-
TER]). Anderson y Matkin, 1996.

e Funcién auditiva temprana (Early Lis-
tening Function [ELF]). Anderson y
Matkin, 1996.

e Inventario auditivo para la educacion
(Listening Inventories for Education
[LIFE]). Karen L. Anderson, Ed. S. Y
Josep J. Smaldino, Ph.D.

e Inventario de las dificultades auditivas
de los nifios en el hogar (Children
Home Inventory Difficulties [CHILD]).
Karen L. Anderson.

Algunas de las conclusiones de los tra-
bajos elaborados en los tltimos afios de-
terminan que no suele haber ventaja de
un método de adaptacion protésica sobre
otro. Los nifios se «acostumbran» a oir
de la forma que determinemos.

Pero en realidad posiblemente si la haya
porque no creo que hayamos comproba-
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Signal Composite, 65 dB
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do lacalidad en la produccién vocal de-
pendiendo de las diferentes estrategias
de adaptacion.

Este resumen que consideramos oportu-
no, si es motivo de reflexién, y del desa-
rrollo de la intervencién interprofesional
sera como decia el Dr. Ciril Rozman: «Si
no curas el todo, no curas la parte».
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INTRODUCCION

Este sistema evita el paso del sonido por
el CAE reforzando al transmision del so-
nido por la via ésea.

Se basa en el principio de la osteointe-
gracién de un implante de titanio sobre
el hueso temporal, que es rodeado por el
hueso que se remodela gradualmente
para adaptarse a él (osteointegracion).
Los implantes de titanio puro con una
superficie mecanizada especifica con
microirregularidades se anclan en el
hueso sin intervencion de tejido fibroso
(técnica del Prof. Branemark).

Estos implantes tiene como antecedentes
en los primeros implantes dentales
(1960). En 1970 comienzan a utilizarse
Implantes para rehabilitacién craneofa-
cial y es en 1977 es cuando llegamos al
primer paciente tratado con Baha.

Inicialmente se utilizaron implantes con
Transmisién Percutdnea en que la transmi-
sién se hacia a través de la piel como en el
modelo inicial AUDIANT (fig 1). Poste-
riormente se han comenzado a utilizar los
Implantes osteointegrados que transmiten
directamente sobre el hueso, es el siste-ma
que presentamos como BAHA (fig 2).

Figura 1: AUDIANT
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En Audiant el transductor se apoya di-
rectamente sobre la piel. En BAHA el
transductor lo hace completando la pieza
externa con una bayoneta de acopla-
miento, que se unird a un pedestal fijo al
implante y perforando la piel.

La transmisién transcutdnea del sonido
hacia el crdneo mejora 10-15 dBs a la
percutdnea con lo que tenemos una ga-
nancia auditiva adicional.

Las protesis auditivas ancladas al hueso
u osteointegradas (BAHA) son unos dis-
positivos semi-implantables que reciben
las ondas de presién sonora las transfor-
man en vibracién mecdnica que transmi-
ten al hueso y alcanzar la céclea de for-
ma directa. Eluden asi el paso por el con-
ducto auditivo externo y el oido medio.

Partes del sistema BAHA (fig. 2): Esta
protesis esta constituida por un procesa-
dor o transductor de conduccion 6sea fi-
jado sobre el hueso mediante un pilar
unido a un implante de titanio como se
puede ver en la fig. 2

e Hueso

* Tejido subcutdneo

* Implante de titanio

e Pilar de titanio

¢ Procesador de sonido

Figura 2: BAHA

El sistema BAHA puede obtenerse con
diferentes colores que se adaptan al col-
or de la piel o pelo del paciente con lo
que se consigue una mejor integracion
estética y mayor grado de aceptacion.

INDICACIONES DEL SISTEMA
BAHA

Basicamente es un sistema indicado en
pacientes con hipoacusia conductiva o
mixta como es el caso de:

¢ QOtitis media crénica (OMC).

* Atresia congenita o malformacién del
conducto auditivo externo (CAE) u
oido medio.

e Cavidades radicales.

e Colesteatomas.

e Otosclerosis (cuando existe riesgo en
el tratamiento quirdrgico).

En la OMC se llega, a veces, a una cons-
tante lucha entre la otorrea y el uso del
audifono.

Nuevas indicaciones ademads de las tra-
dicionales son:

* Sordera unilateral perceptiva (SSD)
Neurinoma del acustico
Colesteatoma intralaberintico
Sordera subita

Sindrome de Menigre

Sordera unilateral congénita

¢ BAHA bilateral

Es muy importante la estimulacién pre-
coz de la via auditiva lo antes posible
para evitar problemas futuros. Es el caso
de los nifios y hasta la cirugia podemos
utilizar sistemas como diademas con un
transmisor indicadas en niflos demasiado
jovenes para cirugia y recomendada a
partir de los 3 meses.
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VENTAJAS DEL SISTEMA BAHA

Utilizacion de BAHA en la sordera uni-
lateral (fig. 3):

e Tratamiento efectivo en pacientes con
sordera unilateral, asf suple el efecto de
la atenuacion transcraneal del sonido,
que viene a suponer unos 5-15 dBs.

¢ Alivia el handicap de audicién debido al
efecto sombra de la cabeza. Este efecto
es mimimo a 1.500 Hz pero se incre-
menta para ser de 15 dB a 5.000 Hz.

* Ofrece una mejor localizacién espacial

e Mejora la comprensiéon del habla en
ambientes ruidosos. Eso ofrece una
mejor calidad en la relacién social.

* Mejores resultados que los pacientes
tratados con sistemas tradicionales
CROS en los que con el tiempo hay
dificultad de ajuste en las patillas.

En las adaptaciones de BAHA bilatera-
les (fig. 4):

* Mejora la localizacion del sonido.

* Mejora la percepcién del habla en si-
lencio.

* Restaura audicién binaural.

e Mejora la percepcion del habla en ruido.

Esto se traduce en una serie de benefi-
cios para el paciente como son:

e Mejora significativa de la calidad de
vida.

* Menos visitas al ORL por infecciones.

e Confianza en la comunicacion.

* No hay presion sobre la piel.

SELECCION DE PACIENTES

Hipoacusia conductiva o mixta que cum-
pla los siguientes criterios:

Figura 3

e Edad superior a los 3 afios de edad
(masa 6sea suficiente). La mayoria de
los pacientes presentan un volumen y
calidad 6sea suficientes para instalar
con éxito un implante de titanio. La
FDA aprueba su uso con més de 4 afios
de edad. En Europa se ha implantado a
nifios de hasta 3 afios de edad. Posi-
blemente la edad mds apropiada para
implantar estd entre 2 y 4 afios.

e Umbrales de perdida de la via dsea
<45 dB.

e Discriminacién verbal = 60%.

* Pacientes psicolégicamente muy mo-
tivados.

* El GAP via aérea-via 6sea es irrele-
vante, en general es suficiente una
reserva coclear mejor de 65 dB. El
Gap es menos importante ya que el
éxito va a depender mads del umbral
dseo.

Para la seleccion se utiliza un protocolo
que incluye:

* Pruebas audioldgicas.

e Audiometria tonal liminar.

e Audiometria vocal.

e Test rod y test de diadema que simulan
los efectos de la cirugfa, en general la
percepcidn del sonido para el paciente
serd, como minimo, similar a la que
perciba con el implante.

e Consentimiento informado como en
cualquier otra cirugia.

PROCEDIMIENTO QUIRURGICO

1. Posicionamiento del implante con un
molde sobre la piel. Se prepara el drea re-
troauricular como para cualquier otra ci-
rugia otoldgica, se evita que la protesis

Izquierda Derecha
Directo BC Directo BC
desde desde
BAHA BAHA
Figura 4

Figura 5

Figura 6

contacte con pabelldn auricular para evi-
tar la retroalimentacién acustica.

2. Extirpaciéon de un colgajo de tejido
subcutdneo. Se extirpa un colgajo de piel
respetando el periostio, que se levanta
unicamente en el lugar escogido para el
implante dejando la cortical dsea ex-
puesta.

3. Fresado: sobre la cortical ésea se fre-
sa iniciando con una fresa-taladro, para
después completar el orificio con una
fresa de avellanar de punta roma.

4. Insercién del implante: se elabora el
roscado con fresa a baja velocidad y se
coloca el tornillo de titanio.

5. Reposicién del colgajo: se recubre la
zona con colgajo muy adelgazado y libre
de pelo.

La cirugia puede realizarse en uno o
dos tiempos para esperar a la osteoin-
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tegracion (entre 3-6 meses). Se rec-
hazan los pacientes con hueso defi-
ciente o que han sido irradiados previ-
amente.
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