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1. INTRODUCCION,

Existen numerosos sindromes genéticos conocidos, en los cuales la
hipoacusia en ocasiones forma parte de 1la caracterizacién
clinica., Sin embargo, su asociacién con malformaciones congénitas
cardiacas aisladas s5lo ha sido descrita hasta fecha reciente.

En los dltimos aflos, dado la mejorfia en los procedimientos
diagndsticos ¥y de 1las técnicas quiridrgicas empleadas para la
correccidn de este tipe de malformaciones cardiacas se ha
observado un incremento en la sobrevida de estos pacientes hasta
la infancia tardia, incluso hasta la etapa adulta. Sin embargo se
ha centrade fJnicamente la’ atencién en resolver su pateclogia
cardiaca, olvidAndose de tratar todos los problemas asociados en
forma integral que permitan el desarrollo adecuado del individuo
en su vida futura.



2. ANTECEDENTES
Hasta el momento actuyal la incidencia media de cCardiopatias
congénitas se calcula entre 4 Y 10 casos por cada 1000 nacides
vivos. En general afecta el 1% de los productos vivos, pero el
porcentaje aumefita si se incluye a los productos abortados o
mortinatos. (1). Los estudios realizados en la poblacién mexicana
muestran una incidencia similar a la reportada en la literatura
mundial. Las cardiopatias congénitas son producto de un largo
proceso regulado por genes e influido por factores ambientales o
teratogénicos, que al deformar la estructura cardiaca en el
periodo embrionario critico, pueden generar a distancila
alteraciones secundarias producidas por la modificacidén del flujo
sanguineo (2)
Se ha reportado en numexosas serles la asociacion de
malformaciones cardiacas con otras malformaclones congénitas. Sin
embargo, la asoclacién de cardiopatias congénitas aisladas con
anomalias del ofdo han sido poco estudiada.
Los primeros estudios realizados muestran que los nifios con
malformaciones cardiacas congénitas son propensos a tener un
mayor riesgo de anomalias del hueso temporal que Dpueden
manifestarse dnicamente como hipoacusia.
En 1974, Keleman (3) estudid los huesos temporales obtenidos
durante la neecropsia y encontré anomalias del oido medio e
interno en 12 de 18 pacilentes (67%) portadores de malformaciones
cardiacas congénitas no asociadas a ningin sindrome conocido.
En un estudio posterior, Egami y cols. (4) encontrarcn anomalias
en oido medio e interno en 9 de 10 pacientes portadores de
malformaciones cardiacas, en estudios efectuados también en
huesos temporales de pacientes que habian muerto por esta
patologia. Afios mas tarde, Nadol (5) encontré al estudiar las
alteraciones en el desarrollo del sistema cardiovascular una
asociacién de malformaciones a nivel del oido medio, sobre todo
de estructuras derivadas de tejido mesodérmico. Sin embargo,
a pesar de conocer esta asocliacilacién de anomalias, no se habia
efectuado un estudio sistemdtico de la audicién en los nifios con
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malformacién cardiaca congénita, hasta que en 1986, Arnold y
cols. (6), 1llaman l1la atencidén sobre 1la alta incidencia de
hipoacusia reportada (16%), en un estudio efectuado en 50 nifios,
81 se compara con la estimacién de 1la incidencia de los
trastornos auditivos en nifios en edad escolar que es de 0.5 a 3%
aproximadamente (7,8).

La mayoria de los defectos del oido se cree se originan entre la
cuarta y octava semana del desarrollo intrauterino. Es en este
momento en que la coclea y los canales semicirculares aparecen a
partir de la capa ectodérmica, y la cadena osicular empieza a
desarrollarse a partir del tejido mesodérmico dependiente del
primer y segundo arcos branquiales, por 1o que la detencién del
desarrollo en algin periode de 1la embriogénesis hace que las
caracteristicas estructurales sean similares a las encontradas en
varias etapas de la vida fetal. Las alteraciones anatémicas se
presentan tanto en estructuras del oido medio como del interno;la
mayoria de ellas se presentan en oido medio (55%)
predominantemente de estructuras derivadas de la capa mesodérmica
{cadena osicular, misculos y ligamentos, céapsula ética), mas que
de la ectodérmica.

por ello, se ha propuesto que el desarrollio cronolégico
simulténeo del ofdo y el sistema cardiovascular puede ser un
factor predisponente para un alto riesgo de anomalias del oido en
nifios con malformacién cardiaca dado el origen mesodérmico de
ambos . (6) .

Bn los estudios efectuados en huesos temporales de pacientes con
defectos cardiacos congénitos, se han identificado diversas
anomalias asociadas, tanto en el oido medio, interno como en el
hueso temporal.(3,4).

Las alteraciones reportadas en oido medio incluyen:

1) Persistencia de tejido mesenquimatoso remanente sobre todo en
cavidad timpénica y disminucién del grado de neumatizaciédn.

2) Amplitud del &ngulo a mnivel del ganglio geniculado, el cual
normalmente disminuye hasta hacerse casi recto a las 9 semanas de
gestacidn.



3) Persistencia de la arteria estapedial. Esta estructura
vascular desaparece entre las 9 y 12 semanas de desarrollo
intrauterino.

4). Anomalias osiculares, afectando principalmente la morfologia
del yunque,

En oido interno:

-+1) 'Disminucidén del tamafio de la céclea ( menos de 2 y media
vueltas.)

2) Obliteracién del acueducto coclear.

3) Anomalias de los canales semicirculares, principalmente del
lateral y el posterior.

En el hueso temporal:

1)} Grandes defectos del canal de Falopio.

2) Golfo de la yugular alto (20%).

varias de estas alteraciones son consideradas por diversos
autores como variaciones anatémicas mas que anomalias
estruc¢turales. Sin embargo, dada la mayor frecuencia encontrada
en estos estudios ha sido interpretada como anomalia congénita
{(4).

Los avances recientes en el diagndéstico y tratamiento de nifios
con enfermedad cardiaca congénita han permitido el incremento de
la expectativa de vida de estos nifios. En la actualidad del 60 a
85% de estos nifios sobreviven hasta una infancia tardfa o incluso
a la 2dad adulta (1,11).

El nifio normal desarrolla el 1lenguaje hablado durante 1los
primeros 4-5 ajfios de vida. El proceso inicia en forma temprana
desde las 20 semanas de gestacidén. En esta etapa la cb6clea vya
funciona por lo que el feto puede oir y responder a los sonidos
transmitidos a través del liquido amniético (10).

Durante las primeras semanas de vida, el nifio aprende a reconocer
las diferencias bésicas de sonidos habituales, A los 5 a 7 meses
de edad, empieza a usar consonantes y vocales hasta gue sus
primeras palabras son emitidas a los 12 meses de edad
aproximadamente. Entre los 18 meses vy los 2 afios, entiende las
reglas gramaticales mediante las cuales produce las oraciones. A
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la edad de 4 afios 1los principios béasicos del 1lenguaje normal
adquirido han sido completados.

81 la hipétesis de existencia de un "tiempo critico" para la
adquigicién de lenquaje es valida, esto 4implica que existe un
periodo éptimo para la recepcidén y utilizacién de sefiales
auditivas en el desarrollo de frases rrelinguisticas vy
linguisticas, que se manifestardn mds tarde con trastornos en el
lenguaje. De ahi 1la importancia en identificar en forma temprana

los trastornos auditivos a fin de proporcionar una
rehabilitacién adecuada.
Experimentos en animales recién nacidos en los que

quirdrgicamente se 1les produjo hipoacusia al macimiento ., han
mostrado que el daflo auditivo estd asociado con el Tpobre
desarrollo de varios grupos celulares, como las células
globulares en los niicleos ventral y dorsal coclear, asf{ como en
las neuronas del ndcleo medial del cuerpo trapezoide. Estas
alteraciones pueden explicar los efectos irreversibles en 1la
deprivacién auditiva en el cerebro humano en su desarrollo. (1i)
Los trastornos auditivos frecuentemente son diffciles de detectar
en forma temprana, va dque dependen de diversos factores como la
edad v el grado de afeccién auditiva; esto se observa en forma
més frecuente en pacientes con  hipoacusias moderadas (L]
superficiales, en los que la pérdida avditiva sélo es detectada
hasta que empieza a tener trastornos de lenguaje y desarrollo del
vocahulario en etapa preescolar o escolar.

Hay mids de 60 tipos de hipoacusia hereditaria descritas en 1la
literatura mundial. Se ha estimado que aproximadamente la mitad
de todas las hipoacusias congénitas son hereditarias, 75 a B88%
con caracteristicas autosémicas recesivas vy 12 a 24% con
caracteristicas autosémicas dominantes. A Pesar de la
multiplicidad de los sindromes en los cuales la hipoacusia es
algunas veces parte de la caracteristica clinica, la mayoria de
las causas de hipoacusia genéticamente adquiridas son causadas
por herencia Mendeliana de un s6lo gen ¥y son clinicamente
indiferenciadas. Esto significa que la hipoacusia no es parte de

S



un sindrome reconocido asoclado con malformaciones en otros
Sdrganos o sistemas del cuerpo. La herencia autosémica recesiva
debe ser considerada en instancias de consangliinidad ¢ cuando dos
o mas descendientes son afectados y sus padres u otros familiares
son normales, Sé6lo de 1 a 3% de 1las hipoacusias genétlicas son
causadas por caracteres ligados al sexo. Aunque Unicamente los
hombres son afectadog debido a la inactivacién de un cromosoma X
en las mujeres, un rango amplio de expresidén es posible en
condiciones de heterocigotos.

La hipoacusia conductiva recesiva es siempre parte de un
sindrome, Por esta razén, la pérdida conductiva clinicamente
indiferenciada puede ser consecuencia mds de una transmisidén
autosdmica que de una caracteristica ligada al sexo(10).

Existen varios sindromes-genéticos que deben considerarse, como
son las hipoacusia con malformaciones craniofaciales o
cervicales, las asociadas a anomalias oculares, dentales,
cardiacas, renales, asi como trastornos esqueléticos 'S
neurolégicos en el estudio integral de un paclente con sordera.
Durante la etapa gestacional, el dafio intrauterino durante el
primer trimestre del embarazo puede causar mayores malformaciones
en tanto que en la segunda Yy tercera etapa del embarazo es
posible gue produzcan solo anomalias fisioldgicas y morfoldgicas
menores . Estos agentes agresores pueden presentarse como
infeceién materna, trauma, trastornos inmunolégicos,
nutricionales o endocrinoldgicos (11).

En la etapa perinatal, la relacidén entre el agente causal y el
daiio auditivo puede ser difficil de estublecer. El intervalo entre
la exposicién al agente agresor y la deteccién de 1la hipoacusia
puede ser de un afic o mds, generalmente en la infancia tardia,
varlos problemas perinatales deben ser considerados, como son:
hipoxia severa causada por placenta previa, trabajo de parto
prolongado, circular de cordén, prolapso de cordén y prematurez,
La asfixia durante ¢y posterior al parto puede causar dafio al
niecleo coclear y sangrado en el oido interno, Esta sangre
extravasada es toxica para el S6rgano de Corti provocando un dafio
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local irreversible (11).

Asimismo, la hiperbilirrubinemia neonatal es otra causa potencial
de dafio auditivo perinatal, va que la bilirrubina, al cruzar la
barrera hematcencefalica, puede causar cambios degenerativeos en
el nGcleo coclear y vias auditivas centrales (11).

Clertas infecciones virales en etapas posthatales como los
adenovirus, Epstein-Barr, herpes zoster dtico, dinfluenza,
sarampién, parotiditis y ciertos tipos de virus relacionados con
encefalitis han sido considerados como agentes etlolégicos
productores de daflo en la audicién. Las infecciones bacterianas
como la meningitis es otra causa comin de hipoacusia
sensorineural uni o bilateral. No debe olvidarse que la causa mé&s
comGn de hipoacusia conductiva en el nifio es la otitis

media serosa, muchas veces asintomatica.

Sin embargo, cualquiera que fuese la causa, una vez que el
diagnéstico de hipoacusia se hace, debemos establecer un
tratamiento médico o quirdrgico, asi comoc un programa de
rehabilitacién que le permita al nifio, de acuerdo a su edad,
desarrollar un lenguaje y una comunicacién con la sociedad.

3. DEFINICION DEL PROBLEMA.

Los esgtudios anatémicos del hueso temporal en pacientes con
enfermedad cardiaca congénita no correspondiente a ningin
sindrome conocido, han demostrade una alta incidencia en
anomalias del oido medio e interno. Sin embargo, dada 1la
expectativa de vida tan corta que tenfan estos nifios hasta hace
unos afios, se habia prestado poca atencién al respecto. No es
sino hasta afios recientes en que tanto 1la calidad como 1la
duracién de la vida de los nifios con defectos cardiacos
congénitos se ha incrementado en forma importante dados 1los
avances en las técnicas del tratamiento quirtrgico de estas
patologias.

consideramos que los nifios con malformaciones congénitas
cardiacas tienen un alto riesgo de cursar <con anomalias
concomitantes del oido y que pueden manifestarse tinicamente con
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trastornos funcionales, por lo que se beneficlarfan si se les
ofrece una deteccién temprana para una pronta rehabilitacidén que
les permita integrarse adecuadamente a la sociedad.

4, JUSTIFICACION.

La agsociacién de malformaciones cardiacas congénitas con
patologia otoldégica de oido que se manifiesta quiza unicamente
con alteraciones de la audicién demostrada en estudios tanto
audiolégicos como de necropsia, justifica que en el estudio de
dichos pacientes portadores de esgte tipe de anomalias
cardiolégicas debe incluirse en forma rutinaria estudios
audiolégicos que permitan detectar en forma temprana alteraciones
a este nivel. En la actualidad no se efect(ia de manera
sistemdtica el estudio de audicién de estos pacientes, por lo que
sugerimos se incluya dentro del protocolo de estudio de los
pacientes con malformaciones cardiacas congénitas con los fines
sefialados anteriormente.

5. OBJETIVOS.
5.1 Objetivo general:
peterminar la frecuencia de hipoacusia asociada a malformaciones
cardiacas congénitas no correspondientes a sindromes conocidos,
en la poblacién del Hospital Central Sur de Alta Especialidad de
Petréleos Mexicanos.
5.2 Objetivo especifico:
a) Detectar posibles anomalias del oido asociadas a
malformaciones cardiacas congénitas aisladas.
b) Detectar la asocilacién de patologia otolégica con algin tipo
especifico de malformacién cardiaca congénita.

6., HIPOTESIS
Los nifios con malformaciones cardiacas congénitas aisladas,
pueden cursar con anomalias concomitantes en el desarrollo del
oido, que pueden manifestarse Gnicamente como hipoacusia, lo cual
afecta el desarrollo integral del paciente.



7. METODOLOGIA

Todos los pacientes registrados en el estudic fueron obtenidos de
la. congulta de los servicios de Cardioclogia Pediétrica vy
Pediatria, con diagnéstico de malformacién congénita cardiaca
corroborada mediante cateterismo y ecocardiografia. A todos los
paclentes se les realizd historia clinica de oOtorrinelaringologia
vy exploracidén fisica de cabeza y cuello. Posteriormente se
sometieron a estudios audioldégicos los cuales comprenden:
Audiometxia tonal, logoaudiometria, timpanometria, reflejo
estapedial, y en algunos casos se requirié de Potenciales
Auditivos de tallo cerebral (PEATC) debido a la edad y la falta
de cooperacién del paciente.

7.1 TIPO DE BSTUDIO.
Se realizé un estudio prospectivo, observacional, transversal de
la muestra obtenida de agosto de 1991 a diciembre de 1992,

7.2 ENTIDAD NOSOLOGICA.

La patologia otolégica asociada a malformaciones cardiacas
congénita que se manifiesta con trastornos _ £yncionales
(audicién), determinada por el umbral tonal para ambos oidos
cuya normalidad se identifica en la poblacién general entre 0 y
20 decibeles.

7.3 DEFINICION DE POBLACION OBJETIVO,

Se estudiaron aquellos nifios portadores de malformacidén cardiaca
congénita ya corroborada mediante estudios ecocardiograficos, o
bien mediante cateterismo, que no habifan sido sometidos a
procedimientos quirdrgicos de correcién de su patologia cardiaca.

7.4 CARACTERISTICAS GENERALES DE LA POBLACION.
7.4.1 CRITERIOS DE INCLUSION.
a) Pacientes en edad pediAdtrica, independiente del sexo.
b) Pacientes con malformaciones congénitas cardlacas aisladas
diagnosticadas por parte del servicio de Cardiologfa Pedistrica,
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no asociada a sindromes conocidos.

7.4.2 CRITERIOS DE EXCLUSION,

a) Hiperbilirrubinemia

b) Infecciones intrauterinas como citomegalovirus, rubeola.

¢) Drogas ototdxicas

d) Meningitis

e) Pacientes postoperados sometidos a cirugia de corazén que han
requerido el uso de bomba extracorpérea.

f) Antecedentes de anoxia

g) Enfermedades propias de la infanecia comoe sarampiédn,
parotiditis

h) sindromes genéticos conocidos.

7.4.3 CRITERIOS DE ELIMINACION

a) Aquellos pacientes que por sus condiciones generales no se les
pueda realizar los estudios audiolédgicos.

b) Aquellos pacientes cuyos padres rechazen el estudio.

7.4.4 UBICACION ESPACIO TEMPORAL

Se realizé el estudio en el Hospital Central Sur de Alta
Especialidad de Petrdleos Mexicanos de 1la muestra obtenida de
geptiembre de 1991 a diciembre de 1992.

7.% DISERO ESTADISTICO.
7.5.1 MARCO DE MUESTREO.
Se seleccionaron los pacientes con malformaciones cardiacas
congénitas referidos de la consulta del Servicio de Cardiologia
Pedidtrica con diagnéstico va corroborado, en un espacio de
tiempo comprendido desde septiembre de 1991 a diciembre de 1992,
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7.6 DEFINICION DE VARIABLES.

1. Edad: pediatrica, (cuantitativa)
2. Sexo: nominal.
3. Malformaciones congénitas cardiacas: Defectos del tabique
interventricular, transposicién de grandes vasos, tetralogia de
Fallot, coartacidén de 1la aorta, canal atrioventricular, tronco
arterioso, anomalias en venas de retorno pulmonar, persistencia
del conducto arterioso, comunicacién interauricular. Todas ellas
diagnosticadas mediante cateterismo, ecocardlograma. Cualitativa.
3. Grado de audicidn: Cuantitativa,
Determinacién del umbral auditivo: Audiometria tonal

Logoaudiometria

Timpanometria

Potenciales Auditivos de Tallo

Cerebral (PEATC)
Valores normales:

Audicién normal 0 - 20 db
Umbral tonal Hipoacusia superficial 0 - 30 db
Equipo Amplaid 400 Hipoacusia media 30 - 60 db
Hipoacusia profunda 60 - 90 db
Restos auditivos 90 ~110 db
Anacusia No responde

PEATC (Equipo MK 10 de Amplaid)

valores normales ( Estudio normativo con andlisis de registros de
20 oidos normales en personas adultas bajo sueilo fisloldégico. No
contamos con estudio normativo realizado en nifies en el
hospital.)

Latencias absoluta onda 1 1.51
Intensidad de 120 db P.E. 11 2.74
(90 db H.L.) ¥ a 30 clicks/seg 111 3.62
1iv 4.84
v 5.59
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Intervalos interonda: 1-v 4.0%
120 db 111-v 2.01
30 elicks/seq 1-111 1.96

Funcién latencia/intensidad onda V 120 @b 5.58
80 db 6.11
50 ab 7.47

Umbral de la onda V a 20 db H.L.

(50 db P.E. S.P.L.) a 30 c/seg 7.10
4. Topodiagnéstico de hipoacusia: Hipqacusia conductiva
cuantitativa. Hipoacusia sensorineural

Hipoacusia mixta.



7.7 RECOLECCION Y ANALISIS DE DATOS.

NOMBRE EDAD ##.## SEXO__
FICHA H###H#4#4#H# FECHA <dia/mes/afio>

ANTECEDENTES HEREDOFAMILIARES {antecedentes de hipoacusia)

ANTECEDENTES PERSONALES PATOLOGICOS ¥ NO PATOLOGICOS
Antecedentes perinatales:

Uso de drogas ototéxicas: <Y> iCulles?

Tipo de malformacién congénita:

Fecha de deteccidn ###4

Manejo:

Enfermedades propias de la infancia:
ANTECEDENTES - - OTORRINOLARINGOLOGICOS
E X P L O R A C I O N F I 8 T € A :
NARIZ: BOCA:

FARINGE OIDOS:

CUELLO:

DIAPASONES: Weber RINNE OD __ OX

ESTUDIOS EFECTUADOS
AUDIOMETRIA TONAL <Y¥> LOGOAUDIOMETRIA <Y> TIMPANOMETRIA <Y>
PEATC <Y> TC DE OIDO <¥Y>
RESULTADOS UMBRAL 'TONAL ### Db.
PEATC OIDO _ Onda 1 #.4 clicks ##/seg
onda II #.4 ##4# db hl
Onda III #.#4
Onda IV #.#

Onda V §.#
PEATC OIDO _ Onda 1 #.# clicks ##/seg
onda IT 4.4 ### ddb hl

onda III #.4#

onda IV #.#

Onda Vv #.#
HIPOACUSIA
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7.8 ETICA.

Se obtuvo el consentimiento informado de todos los pacientes de
acuerdo a las reglamentaciones de las Convenciones
Internacionales de Etica médica de Helsinki.

8. RESULTADOS
Se estudiaron un total de 21 pacientes en el periodo de 15 meses,
comprendido de septiembre de 1991 a diciembre de 1992, Las
variaciones de edad fueron desde 3 meses hasta 15 afios, con una
media de 5 afios 10 meses. {(tabla 1); 8 pacientes <fueron del sexo
femeninos y 13 masculinos.(tabla 2).
La tabla 3 muestra la distribucidn de anomalias cardiacas en la
poblacién estudiada. La malformacién més com(n fue la
Comunicacién dinterventricular (5 casos en forma alslada vy dos
asociados a malformaciones cardiacas mGltiples). Coartacién
aértica (4 casos), estenosis de la arteria pulmonar, tetralogia
de Fallot y transposicién de los grandes vasos (con dos casos
respectivamente), comunicacién interauricular y canal incompleto
AV, estenosis subadrtica, estenosis aértica y persistencia del
conducto arterioso { cada uno con un caso respectivamente).
Seis pacientes se encontraban en tratamiento con digoxina al
momento del estudio, s8lo un paciente (no. 21) habia sido
manejado con furosemide unos meses previo al estudio, a dosis de
1 mg/kg/sdia.
La exploracién otorrinolaringolégica fue normal en todos los
paclentes estudiados.
En 15 casos se determiné el umbral de audicién mediante
audiometria tonal, en los 6 restantes se realizaron PEATC debido
a la edad y a la poca cooperacién de los pacientes. (tabla 4).
Dieciséls pacientes (76.2%) tuvieron audicién dentro de 1limites
normales. Cinco pacientes presentaron hipoacusia (25.9%), cuatro
de ellos con afeccidén bilateral y uno unilateral. {tabla 5).
No se observd relacién de la hipoacusia con algin tipo especifico
de malformacldn cardiaca congénita tal come lo mnmuestra la tabla
6.
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En la tabla 7 se muestra el total de 1los pacientes con los
hallazgos obtenidos.

Bl paciente no. 3, masculino de 15 afios de edad, sin antecedentes
perinatales de importancia, portador de Tetralogia de Fallot
detectada en 1991; se realizdé audiometrfa tonal obteniendo umbral
tonal en 70 db en el lado derecho y 75 db en el lado izquierdo.
No Be obtuvieron resultados en 1a logoaudiometria ya que el
paciente presentaba importantes alteraciones de lenguaje. E1
estudioc de timpanometrfia fue normal. El1 diagnéstico fue de
hipoacusia profunda sensorineural pura bilateral, por lo que
adaptd auxiliar auditivo externo.

Rl paciente no. 4, femenino de 4 afios de edad con dlagnéstico de
cardiopatia congénita del tipo de estenosis de 1la arteria
pulmonar, detectada desde los 20 dias de vida extrauterina,
manejada por largo tiempo con digitalicos. Ha cursado con varios
eplsodios de cilanosis. No hay un adecuado desarrollo del
lenguaje. El umbral auditivo mediante audiometria tonal se
encontré para todas las frecuencias en oido derecho a 70 db y en
el izquierdo a 60 db. El diagnéstico fue de hipoacusia profunda
sensorineural pura bilateral, que requirié también de adaptacién -
de auxiliar auditive externo.

El paciente no, 15, masculino de 8 afios de edad con diagnéstico
de comunicacién interventricular (CIV). Se realizé audiometria
tonal encontrande anacusia derecha con audicién normal del lado
izquierdo. Timpanometria con ausencia de reflejos 1ipsi vy
contralaterales del lado derecho. Logoaudiometria acorde a
umbrales tonales.

_El paciente no, 16, masculinc de 1 afio 10 meses de edad quien era
portador de coartacién adrtica. Se le efectud estudio de PEATC
bajo sedacién con hidrato de cloral (1 ml/kg/dosig), a una tasa
de estimulacidén de 21 clicks/seg se obtuvo en el ofdo derecho una
latencia absoluta de la onda V a 30 db spl de 8.2 mseg, en el
ofdo 1izguierdo de 7.8 mseg. El diagnéstico fue de hipoacusia
superficial de tipo conductivo derecho y audicién normal del lado
izqujerdo; 1la timpanometria con complianza disminuida también
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para el lado derecho, compatible con otitis media serosa por lo
que ge inicild tratamiento médico.

El paciente no. 18 correspondié a un nifioc de 10 meses de edad
con diagnéstico de transposicién de grandes vasos, sin CIV ni

estenosis de la pulmonar, detectada desde 1los 15 dias de

nacimienteo, manejado con digoxina. Se le realizé estudio de PEATC
baje sedacién con hidrato de cloral de acuerdo a su peso,

encontrando en oido derecho a madxima intensidad un alargamiento
de la onda Vv (7.8), con estimulacién a 21 clicks/segq con
pregsencia de ondas 1,11 y 111 muy alargadas y con diagnéstico de

hipoacusia profunda de tipo sensorineural. En el oido izquierdo

no se encontré audicién.

Es importante mencionar que no contamos con normativa de PEATC en
nifioe en nuestro hospital, va que basicamente se maneja poblacién’
adulta, sin embargo, la morfologia y la latencia de 1las ondas en

estos dos filtimos pacientes ge encontraban francamente alterados,

por lo que se consideraron los diagnésticos va emitidos.

9. DISCUSION.
Los resultados de 1los 21 pacientes estudiados en el Hospital
Central Sur de Alta Especialidad de Pemex muestran que los nifios
con malformaciones cardiacas congénitas aisladas tienen una
frecuencia de hipoacusia de 19.1% , dato similar al reportado en
otras series. Se excluye el caso del paciente portador de otitis
media serosa ya que su etiologia puede ser multifactorial.
El trastorno auditivo fue bilateral en la mayoria de los casos (3
de 4 paclentes).
En la serie reportada por Arnold v cols (6), sSe reporta una
frecuencia de 16% de hipoacusia en 50 pacientes portadores de
malformaciones cardiacas congénitas compleja, no atribuibles a
otitis media serosa, excluyendo del estudio todos aquellos
paclientes con algin factor{es) de riesgo para hipoacusia., Es de
interés particular el hecho de «que 1la afeccién auditiva se
presenté en el 50% de estos casos en forma unilateral. Esto
pareceria muy alto, sin embargo, existen estudios en cortes
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histoldégicos de hueso temporal (3,4,5) que han demostrado
alteraciones anatémicas exclusivamente de un sélo lado.

En el presente estudio sélo el paciente no, 15 tuvo afeccién
unilateral, del lado derecho.

Los trastornos auditivos en este estudio, fueron
predominantemente de tipe sensorineural Yy profunde., Esto se
muestra en otros estudios previos como el realizado por Egami y
cols (4) quienes a partir de cortes histoldégicos de los huesos
temporales de 10 pacientes portadores de malformaciones cardiacas
congénitas, encontraron dos pacientes con hipoacusia profunda de
tipo sensorineural, uno de ellos en forma billateral, que cursaban
con alteraciones anatémicas bisicamente a nivel de ofido interno,
caracterizadas principalmente por disminucidén del tamafio de 1la
céclea vy defectos del laberinto posterior a nivel de los canales
semicirculares lateral y posterior. En este mismo estudio se
documentd que las anomalias estructurales se encontraron
principalmente a nivel del ofdo medio (55%), pero no todos los
pacientes presentaron trastornos en la audicién, quizd debido a
que dichas anomalfas no afectaban directamente los mecanismos de
la audicién.

si bien, no se documenté la presencia de anomalias estructurales
de ofdo en ninguno de nuestros casos Ya que no se realizaron
estudlos tomogréficos en todos los pacientes ni estudios
histopatolégicos, exlste la posibilidad de alguna alteracién
anatémica que se ha manifestado c¢omo hipoacusia, afectando
principalmente el oido interno, como lo reportan varios autores,
en otras series, Sin embargo, es jimportante sefilalar que la
mayorfa de los pacientes cursaron con eplsodios de cilanosis e
hipoxia secundarios a la cardiopatia congénita, por lo que no
podemos descartar que 1a hipoacusia sea consecuencia directa de
los trastornos hemodinémicos que se presentan en este tipo de
pacientes.

Por otra parte, no hubo ninguna correlacidén entre 1los hallazgos
en la audicién con algin tipo especifico de malformactén
cardiaca; es importante mencionar que Be presentaron

17



principalmente en aquellos paclientes cuyos defectos cardiacos
fueron complejos.

Dos de los paclentes portadores de hipoacusia profunda bilateral
{pacientes no. 3 Yy 4) presentaban alteraciones importantes del
lenguaje, que les impedia una adecuada comunicacidn. No se habian
gometido a ningln programa de rehabilitacién auditiva hasta el
.momento de su estudio. ’

Es relevante destacar la importancia de la deteccidén oportuna de
la hipoacusia, ya que ademds de sobrevivir con los trastornos
producidos por la patologfa de base, el desarrollo integral se ve
afectado por la falta de adaptacidn al ndcleo familiar y social.
Por lo anterior, 8e considera que existe una relacidén de
patologia otolégica vy malformacién cardiaca congénita, no
asociada a ningn sindrome genético conocido, que se manifiesta
con grados variables de hipoacusia, generalmente de tipo
sensorineural, unl o bilateral, esto estd acorde a lo reportado
en la 1literatura. La frecuencia de hipoacusia obtenida es
relativamente alta, si se compara con la frecuencia de hipoacusia
reportada en la poblacién normal en edad preescolar o escolar que
es de .5 a 3% (7,8).

La importancia del diagnéstico temprano nos permite ofrecer la
posibilidad de una rehabilitacién adecuada que haga posible que
el nifio se desarrolle integralmente.

Por lo anterior, sugerimos que el estudio audioldégico se realize
dentro del protocolo de estudlos de 1los pacientes con
malformaciones ¢ardiacas congénitas, ¥ que esta patologia se tome
en cuenta como factor de riesgo para hipoacusia.
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10. CONCLUSIONES
1. La  frecuencia de hipoacusia asociada a malformaciones
cardiacas congénitas en la poblacidén el Hospital Central Sur de
Alta Especialidad de Pemex fue de 19.1%, dato similar al
reportado en la literatura mundial.
2. Los trastornos auditivos encontrados en el estudic £fueron de
tipo sensorineural, e¢on afeccisdn bilateral en la mayoria de los
casos.
3. No encontramos relacién de algiun tipo especifico de
malformacidén cardiaca congénita con los trastornos auditivos, sin
embargo, éstos se presentaron en cardiopatfias congénitas
complejas.
4. Los episondios de hipoxia juegan un papel importante en la
etiologfa de los trastornos auditivos, por 1lo que se requieren
estudios complementarios de imagen e histopatologia gque permitan
diferenciarlos de otras posibles eticlogias como 1lo son los
defectos anatémicos.
5. El estudio audioldgico debe integrarse dentro del protocolo de
estudio de estos pacientes a f£in de detectar en forma temprana
los trastornos audlolégicos y asi ofrecer un tratamiento médico
y/o quirdrgico y un plan de rehabilitacién adecuado.
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ASOCIACION PATOLOGIA OTOLOGICA-MALFORMACION CARDIACA

EDAD

(ﬁﬁgg) FRECUENCIA | PORCENTAJE
0-2 8 38.1%
3-5 4 19.0%
6-8 6 28.6%
9-11 1 4.8%
12-14 1 4.8%
15 1 4.8%

TABLA 1

ASQCIACION PATOLOGIA OTOLOGICA-MALFORMACIONES CARDIACAS

EDAD

3-6 ANOS 16%

0-2 ANOS 38%

16 ANOS 6%

12-14 ANOB B%
8-11 AROS &%

6-8 ANOS 20%

GRAFICA 1]



|ASOCIACION PATOLOGIA OTOLOGICA-MALFORMACION CARDIACA|

i SEXO FRECUENCIA PORCENTAJE
FEMENINO 8 38.1%
MASCULINO 13 61.9%
ABLA 2

ASOCIACION PATOLOGIA OTOLOGICA-MALFORMACION CARDIACA
SEXO

FEMENINO

62% W FEMENING

L BMMASCULINO
GRAFICA 2]




ASOCIACION PATOLOGIA OTOLOGICA-MALFORMACION CONGENITA
TIPO DE MALFORMACION

AL IVAGION FRECUENCIA | PORCENTAJE
CIA Y CANAL INCOMPLETO AV 1 4.8%
civ & 23.8%
CIV + ATRESIA PULMONAR 1 4.8%
CIV+ CA+PCA 1 4.8%
COARTAGION AORTICA 4 10.0%
EGTENOSIS A. PULMONAR 2 0.5%
ESTENOSIS SUBAORTICA 1 4.8%
ESTENOSIS VALVULA AORTICA 1 4.8%
PCA 1 4.8%
TETRALOGIA FALLOT 2 8.5%

TRANSPOSICION GRANDES VASOS 2 0.5

TABLA 3

ASOCIACION PATOLOGIA OTOLOGICA-MALFORMACION CARDIACA
TIPO DE MALFORMACION CARDIACA

CIV + AT. PULMONAR
CIV+CA+PCA
COARTACION AORT. -l
ESTENOSIS A. PULM, EEE
ESTENOSIS SUBAORT. £5
ESTENOSIS AORTICAEEEES

T. FALLOT §
TRANSP., GDES VASOS

o] 1 2

NUMERO DE PACIENTES

3 4 5 6

GRAFICA 3




ASOCIACION PATOLOGIA OTOLOGICA-MALFORMACION CARDIACA
ESTUDIOS EFECTUADOS

ESTUDIOS FRECUENCIA PORCENTAIJE
AUDIOMETRIA 15 71.4%
LOGOAUDIOMETRIA 14 66.7%
TIMPANOMETRIA 42.97%
PEATC 6 28.67%

ORL-AUDIOLOGIA
HCSAB

ASOCIACION PATOLOGIA OTOLOGICA-MALFORMACION CARDIACA
ESTUDIOS EFECTUADOS

AUDIOMETRIA TONAL
PEATC
TIMPANCMETRIA-JS

LOGOAUDIOMETRIA

0 2 4 6 B 30 12 14 16
NUMERO DE PACIENTES




ASOCIACION PATOLOGIA OTOLOGICA-MALFORMACION CARDIACA
GRADO DE AUDICION

GRADO DE AUDICION FRECUENCIA PORCENTAJE
AUDICION NORMAL 16 76.2%
HIP. PROF. BIL SN. 2 9.5%
HIP PROF SN DER+ ANAC 12Q 1 4.8%
ANACUSIA DER 1 4.8%
HIP COND SUP DER 1 4.8%

ABLA 5

ASOCIACION PATOLOGIA OTOLOGICA-MALFORMACION CARDIACA
GRADO DE AUDICION

HiP. sN. aiL JE

HIP SN DER + ANAC [2Q.J§=3
ANACUSIA DERECHA
HIP COND. SUR. DER.§

0 5 10 15 20
NUMERO DE PACIENTES

IGRAFI CA 5[



ASOCIACION PATOLOGIA OTOLOGICA-MALFORMACION CARDIACAJ

MALFORMAGION GONGENITA GRADO DE AUDIGION
TETRALOGIA DE FALLOT HIPOACUSIA SN PROFUNDA BILATERAL
ESTENOSIS A. PULMONAR HIPOACUSIA SN PROFUNDA BILATERAL
cv ANACUSIA DERECHA
TRANSPOBICION DE GDES VABOS HIPOACUSIA 8N PROFUNDA DEREGHA
ANACUSIA IZQUIERDA
COARTACION ACRTICA HIPOACUSIA COND. DERECHA SUPERFICIAL




PATOLOGIA OTOLOGICA-MALFORMACION CARDIACA CONGENITA
RELACION DE PACIENTES

Ne EDAD SEXO MAL:‘gF?MTEcmN ‘A;Sg?tgonrf
1 5a 6m M E.Aortlea Normal
2 1a8m M C.Adrtica Norimal
3 16a M T Fallot Hip.BILEN.Prof.
4 an F E.A.Pulmonar Hip.BILEN.Prof.
5 8a M E.A.Puimonar Normal
[} 7a M C.Aébrlica Normal
7 12a F CIA CANAL 1AV Normal
8 2a F Civ Normal
[} 1a Sm F Civ Normal
10 3m M ‘Transp.Gdes V Normal
1 ea M C.Aértica Normal
12 3a F Clv Normal
13 &a F E.Val.Adrtica Normal
14 58 F PCA Normal
135 ga M Clv Anacudla-derecha
16 1a 10m M C.Aértlca Hlp.Cond.Sup.Der,
17 1a M Civ Normal
18 om M Transp.Gdes V. Hip.Prof.8N.Der. Anacusia izq.
19 ca M T.Fallot Normal
20 11a M Clv Normal
21 2a F CIV+CA+PCA Normal
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