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I INTRODUCCION

El trastorno de la neuropatia auditiva es relativamente un nuevo término utilizado
a partir de los noventas para describir las caracteristicas auditivas del paciente con
problemas de audicién que exhiben una funcidon externa coclear normal de las
células ciliadas, pero aberrante o desordenada conduccién neural en otros sitios
de profundidad a la cdclea a lo largo de la via auditiva. Trastorno caracterizado por
dificultad para oir en ruido, fluctuando la sensibilidad auditiva, y el rendimiento de
la percepcion del habla. De hecho, se habla de la posibilidad de lesiones en el
trayecto de la via auditiva auditiva y anomalias del nervio auditivo en pacientes
con este trastorno. Estas lesiones pueden ser congénitas o adquiridas y puede ser
parte de un sindrome clinico conocido o pueden verse de forma aislada. En cuanto
al diagndstico es importante considerar que cuentan con una curva audiometria
indistinguible pero con resultados electrofisiolégicos muy bien establecidos
(presencia de emisiones otoacusticas evocadas (EOAe) y/o la presencia de
potenciales microfénicos cocleares (PMIC), junto con la ausencia de actividad
neural evocada a nivel del VIII par craneano (potencial de accion compuesto) y
tronco cerebral (potencial evocado auditivo detronco (PEAT). En cuanto a estudios
de imagen Recientemente, se reportd el hallazgo de una alta prevalencia de datos
patoldgicos a nivel cerebral y de nervio coclear por resonancia magnética en un
estudio de cohorte con nifios portadores de DENA las anormalidades en el cerebro
(a nivel de fosa posterior) eran evidentes Aproximadamente en 40%, y las
anomalias de nervio coclear (ausencia o nervio pequeno) estaban presentes en el
28%. Alteraciones laberinticas fueron notablemente menos frecuente. En un
articulo publicado en 2013 por el departamento de otorrinolaringologia y
Radiologia de la Universidad de Carolina del Norte se menciona el programa de
manejo diagndstico de pacientes con neuropatia auditiva a los cuales los
estudios de imagen (Resonancia magnética y Tomografia computada) se
recomienda inmediatamente después de las mediciones electrofisiolégicas existe

controversia sobre cual de los dos estudios solicitar o el orden de ambos pero es




evidente que tanto la formacion de imagenes por resonancia magnética (MRI) y la
tomografia computarizada (TC) son capaces de definir suficientemente la
arquitectura de la 6tica Mientras que la TC es superior para evaluar intratemporal
localizacion del nervio facial, el oido interno, alteraciones oseas, y patologia del
hueso temporal, estudios recientes han demostrado que la RM proporciona una
definicion superior de los tejidos blandos de la parte proximal del sistema auditivo
incluyendo el nervio coclear y el cerebro. Uno de los defectos de la RM es en la
evaluacion de la integridad del nervio coclear en el contexto de una estrecha (<3
mm de diametro) o pequeno canal auditivo interno (CAl). En tales casos, la falta
de separacion de los nervios dentro del pequefio CAl hace que la RM sea
insuficiente para ver el nervio coclear. En tales casos, Tomografia de oidos y
mastoides, al menos, puede identificar un subconjunto de casos en las que no es
patente, el canal del nervio coclear 6seo. En México aun no se cuenta con
estudios clinicos suficientes e informacion sobre el uso de Resonancia Magnetica
y Tomografia Computada de oidos y mastoides como medios diagndsticos para la
adecuada valoracion y un diagndstico certero y temprano del paciente con
trastorno de la neuropatia auditiva (DENA); por lo que al ser el Instituto Nacional
de Rehabilitacion en donde se cuenta con la cantidad de pacientes para una
adecuada valoracion, asi como la infraestructura para realizarlo, nosotros
pretendemos describir con este protocolo los hallazgos anatdémicos en Resonancia
Magnética y Tomografia de oidos y mastoides en pacientes pediatricos con
diagnoéstico de Desorden del espectro de la neuropatia auditiva (DENA) del
Instituto Nacional de Rehabilitacion del 2010 al 2015. Los resultados de este
estudio podran ser de utilidad para determinar la necesidad de implementar estos

estudios de imagen como parte del protocolo diagnédstico de estos.




Il ANTECEDENTES

3.1 DEFINICION

“Neuropatia” significa una afectacién nerviosa, en especial degenerativa de uno o
varios nervios. Cualquier desorden del VIl par hasta el cortex auditivo puede
corresponder a una neuropatia auditiva (NA), aunque la definicidn mas especifica
situa a la NA en regiones mas periféricas, entre las células ciliadas externas y el
tronco cerebral. (1) El origen anatémico exacto de la neuropatia auditiva esta por
determinar, puesto que no ha sido publicado hasta la actualidad el resultado
anatomopatoldgico de ningun paciente con OEA normales, PEATC ausentes o
alterados, y déficit en la comprension del lenguaje.(2) El término Neuropatia
Auditiva fue descrito por primera vez en 1996 por Starr et al. como un trastorno de
la porcion auditiva del octavo par craneal, y fue observado en la evaluacion
audioldgica a través de medidas fisiologicas y de comportamiento.(3) Zeng et al.
(1999) demostraron que la Neuropatia Auditiva afecta la sincronia del nervio
auditivo, aunque no necesariamente afecta a la amplificacion que resulta de las
funciones del oido interno, lo que genera las dificultades en la comprension de las

sefiales del habla.(2)

Los términos Disincronia Auditiva (Berlin et al., 2003) y Pérdida Auditiva Neural
(Rapin, Grava, 2003) también se han descrito, y era comun encontrar una
descripcion de los dafos establecidos, con la adicion de las palabras Neuropatia
Auditiva/Disincronia auditiva. Sin embargo, a partir de 2008 se decide el término
como Espectro de la Neuropatia Auditiva debido a los resultados heterogéneos
que se encontrados en relacion con la fisiopatologia, la etiologia y los resultados

clinicos, antes y después de la intervencion. (1)

Sus principales caracteristicas son: hipoacusia neurosensorial de probable asiento
neural, ante la presencia de emisiones otoacusticas transitorias (OEAT) vy
ausenciade respuesta o anomalias de los potenciales evocados auditivos del
tronco cerebral (PEATC), asi como un déficit en la comprension del lenguaje que

no corresponde en general con la pérdida auditiva reflejada en el audiograma. (4)




Los umbrales tonales pueden encontrarse entre los rangos de normalidad hasta
pérdidas auditivas profundas. El reconocimiento del habla generalmente se
encuentra afectado particularmente en presencia de ruido de fondo, sin embargo
en algunos individuos se mantiene conservado (sin ruido). Asi mismo se han
reportado casos en donde hay hipoacusia fluctuante, algunos de estos casos

asociados a cambios patolégicos de temperatura corporal. (1)

3 1.1 PREVALENCIA.

La prevalencia es dificil de estimar debido a las multiples etiologias. Sin embargo,
se reporta que es una enfermedad mas frecuente de lo que se consideraba
anteriormente, responsable de aproximadamente el 8% de los nuevos casos
anuales de hipoacusia en nifios. (4) Aproximadamente, entre el 10 y el 15% de las
hipoacusias congénitas son atribuibles al desorden en el espectro de la neuropatia
auditiva, y en las unidades de cuidados intensivos. (2) La prevalencia de DENA se
estima entre rangos que van desde 0.23% a 0.94% en infantes con factores de
riesgo de presentar una pérdida auditiva, se ha reportado una prevalencia de
incluso de 1.96% en individuos egresados de una unidad de cuidados intensivos
neonatal. Entre los nifios diagnosticados con una pérdida auditiva permanente la

prevalencia de este desorden puede alcanzar el 7% o incluso el 11%. (4)

La Neuropatia Auditiva afecta a los adultos y los nifios especialmente, se puede
estimar que alrededor del 10% de la poblacién clinica puede ser portador de esta
enfermedad, que a veces no se diagnostica correctamente, en funcion de las
pruebas utilizadas en la evaluacion. %. (4) Los hallazgos clinicos aparecen desde
el nacimiento hasta la 6ta década de la vida con mayor incidencia en la infancia, la
bilateralidad de la afeccidén auditiva es superior al 90%, sin que existan diferencias

significativas entre hombre y mujeres. (2)




3.1.2 ETIOLOGIA

Las etiologias que justifican la NA son variadas y se clasifican como: idiopaticas,
cuando no existen causas aparentes en el 40% de los pacientes; adquirida en el

20% de los casos y hereditarias o genéticas en el 40% de los mismos. (5)

Las causas de este trastorno pueden estar asociadas a antecedentes familiares, a
la hiperbilirrubinemia, al nacimiento prematuro y la asfixia perinatal y neonatal,

ventilacidn mecanica y varios procesos infecciosos. (5)

También en anomalias genéticas, la cuales incluyen alteraciones en genes como
OTOF, PMP22, MPZ, y NDRGI. La mutacion Q829X en el gen OTOF que codifica
la sintesis de otoferlina, proteina que se expresa en las células ciliadas internas
(CCI) y sus sinapsis.Los determinantes de la Neuropatia Auditiva pueden aun
estar asociados a las neuropatias sensitivo motoras, Sindrome de Charcot-
MarieTooth, a la ataxia de Friedrich, Sindrome de Mohr-Tranebjaerg, entre otros.
Se ha descrito una predisposicion a la Neuropatia Auditiva. por causas adquirida

de origen téxico, metabdlico, inmunoldgico, infecciosa como la parotiditis (6).

En otro grupo de pacientes no se ha podido establecer la causa y se han

denominado idiopaticas. (1)

3.1.3 ASPECTOS GENETICOS

Se calcula que 40% de los casos del Desorden del Espectro de la Neuropatia
Auditiva (DENA) tiene una base genética: cuando es congénito, mayoritariamente
es ocasionado por dichas anormalidades genéticas, ya sea aisladas o asociadas a
otros sindromes: Charcot-Marie-Tooth, Atrofia Optica Autosémica Dominante y
Recesiva, Ataxia de Fredreich, entre otros. También puede asociarse a herencia
de tipo mitocondrial. Ademas se piensa que gran proporcion de los casos de
etiologia “desconocida” tienen un trasfondo genético. Se sugiere que el DENA
posee diversos patrones hereditarios, ya sea en asociacion con otros desordenes
(sindrobmico) o como sintoma unico. Aun cuando el porcentaje exacto de

incidencia del DENA no sindromico aun se desconoce, diversas revisiones




teorizan que representa un gran numero de los casos. Se ha encontrado que los
casos atribuidos a herencia autosémica recesiva se asocian a mutaciones en el
gen de la otoferlina (OTOF). Este puede causar patologia a nivel coclear,

particularmente en las células pilosas internas. (7).

El gen OTOF contiene 48 exones, que codifican isoformas cortas y largas de la
proteina otoferlina, un miembro de la familia de las ferlinas; en la coclea
unicamente se expresan las isoformas largas. Hasta ahora se han descrito 41
mutaciones de dicho gen. Esta proteina citosélica se expresa en cdclea,
vestibulo, nucleos cocleares y vestibulares, hipocampo y cerebelo. Se encuentra
anclada a la membrana y contiene 6 dominios C2, 4 de los cuales se especula que

fijan calcio.(8)

En la céclea adulta solo se encuentra en las células pilosas internas, en su region
basolateral, donde se localizan las sinapsis aferentes, sugiriendo que ésta
molécula tiene un papel en el control de la liberacion de neurotransmisor: parece
estar implicada en el paso final de la exocitosis de vesiculas sinaptica. Un defecto
en la fusion de dichas vesiculas alteraria la neurotransmisién, y en un segundo
paso, reduciria la viabilidad de las células pilosas internas o la estabilidad

sinaptica.(7)

En un estudio de C. Zadro y Colaboradores. reportan los hallazgos en 4 pacientes
italianos con neuropatia auditiva por mutaciones OTOF. Realizaron analisis
genéticos a 4 nifos con hipoacusia moderada a profunda, confirmada con
ausencia de PEATC vy presencia de EOATS bilaterales, asi como
electrocoleografia. ldentificaron 4 nuevas mutaciones: una sin sentido, una
delecion corta, una larga, dos de edicion alternativa, y una mutacion sin sentido
(F1795C) previamente descrita; dichas variaciones genéticas no se encontraron

en 200 cromosomas normales de sujetos sanos. (8)




Zhang y colaboradores realizaron estudios genéticos a un paciente chino
diagnosticado con ANSD; encontraron un total de 7 cambios en secuencia:
variantes que generaban un cambio en aminoacido en la secuencia de la proteina
para la que codificaba cada gen. De estas solo dos eran mutaciones
heterocigéticas del gen OTOF, p.R1583H and p.Q1883X que fueron consistentes
con la herencia de tipo recesivo. Estas mutaciones cambiaron el codén de CGC a
CAG en el ex6n 38 del aminoacido arginina a una histidina. Mientras que la
mutacion p.Q1883X generd un cambio de la base citocina por una timina en el
nucledtido 5647 en el exdn 44, esto resulta en una terminacion prematura en la
sintesis de la secuencia proteica. Estas mutaciones se consideran con potencial
aplicacion en la deteccion de ANSD y se mostrd que correlacionaron con un buen
prondstico de tratamiento en el paciente implantado esto en términos de deteccion
del sonido y habilidades de comunicacion. De estas sélo dos eran mutaciones
heterocigéticas del gen OTOF, p.R1583H yp.Q1883X que fueron consistentes con
la herencia de tipo recesivo. Estas mutaciones cambiaron el codon de CGC a CAG
en el exon 38 del aminoacido arginina a una histidina. Mientras que la mutacion
p.Q1883X generd un cambio de la base citocina por una timina en el nucledtido
5647 en el exdn 44, esto resulta en una terminacion prematura en la sintesis de la
secuencia proteica. Estas mutaciones se consideran con potencial aplicacion en la
detecciéon de ANSD y se mostré que correlacionaron con un buen prondstico de
tratamiento en el paciente implantado esto en términos de deteccion del sonido y

habilidades de comunicacién. (9)

3.1.4 FACTORES DE RIESGO

Los factores predisponentes para este trastorno aun no se han esclarecido del
todo: algunos reportes de casos indican que puede presentarse incluso en
ausencia de algun otro antecedente médico de importancia. Existe un alta
incidencia de ésta entidad en los neonatos de alto riesgo de las Unidades de
Cuidados Intensivos Neonatales (UCIN). Se ha mostrado que puede asociarse

con alteraciones neonatales como hiperbilirrubinemia, anoxia o incluso fiebre en




los casos transitorios, otros posibles factores incluyen sepsis y exposicion a
ototoxicos; sin embargo muchos de los anteriormente mencionados constituyen
por si mismos criterios para ingreso a UCIN, por lo cual es dificil dilucidar cuales
constituyen un factor independiente para la incidencia del DENA.(10) Por lo
anterior, Coenraad y colaboradores proponen que la mejor forma de evaluarlos
seria comparando pacientes normo-oyentes con antecedente de estancia en UCIN
versus sus contrapartes con DENA. Dichos autores realizaron el analisis de 9
pacientes con DENA, cada uno de ellos comparado con 4 controles normo-
oyentes del mismo género (todos con antecedente de estancia en UCIN),
estudiando factores como peso al nacimiento, puntajes de APGAR, Distrés
Respiratorio, Infeccion por citomegalovirus, sepsis, meningitis, hemorragia
cerebral, hiperbilirrubinemia y exposicion a distintos ototoxicos, encontrando
mayor incidencia del DENA en aquellos con antecedente de Distrés respiratorio,
meningits y aplicacién de vancomicina, siendo mas significativos los dos ultimos,
por lo cual concluyen que debe ponerse especial atencion a ellos
independientemente de la edad postconcepcional, género y hospitalizacion en
UCIN. (7)

Beutner y colaboradores en una muestra de 37 pacientes con éste diagnostico
encontraron que 18 tenian antecedente de prematurez y bajo peso al nacer, 13
con antecedente de hiperbilirrubinemia, 3 con infeccibn materna durante la
gestaciéon y unicamente 2 asociados a complejos sindromicos, concluyendo que la
mayoria de los casos se relacionan mas con factores perinatales adversos mas

que con causas genéticas. (10)

3.1.5 CUADRO CLINICO

Los paciente con neuropatia auditiva generalmente son portadores clinicamente
de una Hipoacusia neurosensorial generalmente bilateral, los umbrales de
audicién para tonos puros de deteccion puede variar de leve a niveles profundos.
(11)




Estudios recientes nifios sugieren que estos pacientes capacidades perceptivas
pueden verse severamente afectados durante tanto la discriminacién de tono en
las frecuencias bajas asi como las tareas de procesamiento temporales. (11)
Pueden encontrarse algunos pacientes que manifiesten una audicion fluctuante,
que varia en semanas meses o incluso a lo largo del dia. (12) Los sonidos tienden
a aparecer y desaparecer. Pueden referir Audicién normal, pero con una mala
giscriminacion. Percepcion del habla puede empeorar en ambientes ruidosos.
(11) Los Umbrales auditivos no tienen relacion con la conducta auditiva del
paciente, esta se manifiesta mas comprometida que lo que se observa en el
audiograma. El rechazo sistematico a los auxiliares auditivos programados para
pérdida, ademas de los umbrales auditivos obtenidos por juego condicionado en

ocasiones no corresponde a la conducta auditiva. (12)

Se encontrara una repercusion en la adquisicion y desarrollo del lenguaje ya que
la neuropatia auditiva es un trastorno grave que afecta a la conduccién del
mensaje sonoro a través del nervio auditivo para que este llegue al cerebro, se
produce de manera secundaria una distorsion en la percepcién de la palabra y el
lenguaje oral y ocasiona toda una problematica en la comprension linguistica que
afecta gravemente al desarrollo normal del lenguaje y el aprendizaje. En el caso
de muchos de los nifios, el motivo frecuente de consulta es el retraso en el
aprendizaje en el colegio y una deficiente comprension del lenguaje detectada por
familiares y educadores. Por lo anterior clinicamente es importante llevar a cabo
un diagnéstico diferencial entre una neuropatia auditiva y desorden en el
procesamiento auditivo central, puesto que en ambas el paciente puede reflejar

una alteracion en la comprensién de la palabra. (13)

En cuanto a la evolucion de estos pacientes, los controles audiolégicos periddicos
y el mejor entendimiento de las etiologias, nos permitira a largo plazo ir

conociendo el comportamiento de esta entidad clinica. (5)




3.1.6 DIAGNOSTICO

El Joint Committee on Infant Hearing (JCIH), entidad norteamericana abocada a la
prevencion, diagnostico y manejo de los déficit auditivos en nifios, en el afio 2000
establecio las recomendaciones generales para el proceso de evaluacién auditiva
universal, definiendo que el diagnéstico audioldgico debiera hacerse antes de los 3
meses y que el tratamiento debiera iniciarse antes de los 6 meses de vida.
Ademas de la oportunidad del diagnéstico, la JCIH definié indicadores de calidad
del proceso de tamizaje auditivo basados en la cobertura: el 95% de los nifios
debe ser evaluado antes del mes de vida, aceptando las correcciones de edad en
los prematuros, menos del 4% de los nifios debiera fallar en la evaluacién inicial
antes del estudio audiolégico completo y el 90% de los nifios que fallaron el
tamizaje debieran haber completado su evaluacion audiologica antes de los 3

meses. (14)

3.2 HALLAZGOS AUDIOLOGICOS Y PSICOACUSTICOS:

La evaluacion auditiva conductual debe ser incluida como un elemento de estudio
de un DENA, ésta nos ayuda a determinar el impacto de tal desorden sobre la
sensibilidad auditiva del individuo. Una evaluacion mediante una audiometria de
refuerzo visual debe ser realizada tan pronto como sea posible, generalmente
sobre los 6 meses de edad, esto con el fin de establecer los umbrales auditivos.
Frecuentemente un DENA se asocia a una sensibilidad auditiva fluctuante, por lo
que esta evaluacion debe ser realizada periédicamente de modo de establecer el

grado y configuracion de la posible pérdida. (4)

Los umbrales auditivos conductuales se observan desde rangos normales hasta
pérdidas profundas. Frecuentemente estas respuestas se consideran de pobre
confiabilidad, siendo éstas en muchas ocasiones variables de evaluacion en

evaluacion. (14)

3.2.1 AUDIOMETRIA:
En nifos menores de 6 a 24 meses se puede utilizar: Audiometria por refuerzo

visual (VRA), donde refuerzo visual (animado juguete o de video) se utiliza para

10



condicionar el bebé y que este responda al sonido. En nifios mayores de 5 afios
se obtiene resultado por audiometria con condicionamiento ludico. (el nifio baja

una tarjeta o ficha en respuesta al escuchar el estimulo. (15)

La configuracion audiométrica es heterogénea en las neuropatias auditivas:
hipoacusia neurosensorial en las frecuencias graves, hipoacusia en todo el
espectro frecuencia (plana), hipoacusia en las frecuencias agudas, hipoacusia
fluctuante. Con relacion al grado de hipoacusia oscila entre leve a profunda, con
predominio de hipoacusia de grado moderado- severo y evolucion auditiva variable

pero no progresiva. (13)

3.2.2 IMPEDANCIOMETRIA:

Se observa buena movilidad de la membrana timpanica. En el caso de la
presencia de reflejo acustico (RA), en estos pacientes generalmente se encuentra
ausente. La interpretacion del reflejo del musculo estapedial (RE), es una de las
mejores herramientas en la audiologia clinica. Los pacientes con neuropatia
auditiva no presentan RE positivo; en estos casos, ante la ausencia del reflejo
estapedial e hipoacusia neurosensoriales leves a moderadas en el audiograma, es
otro dato afadido que puede confirmar una probable localizacion neural de la
lesion auditiva de estos pacientes. (15) Revisaron una serie de 260 pacientes con
diagnostico de DENA encontrandose la ausencia de RA en el 90% de éstos.

Aquellos que presentaban RA, el 10% se reportaban atipicos. (4)

En conclusion La interpretacion del reflejo del musculo estapedial (RE), es una de
las mejores herramientas en la audiologia clinica. Los pacientes con neuropatia
auditiva no presentan RE positivo; en estos casos, ante la ausencia del reflejo
estapedial e hipoacusia neurosensoriales leves a moderadas en el audiograma, es
otro dato afadido que puede confirmar una probable localizacion neural de la

lesion auditiva de estos pacientes. (13)

11




3.2.3 EMISIONES OTOACUSTICAS.

Herramienta de diagndstico valiosa para el monitoreo de la funcién de las células
ciliadas externas (CCE). TEOAEs son mas sensibles que las DPOAE (emisiones
otoacusticas por productos de distorcion) para la evaluacion de la audicion en
frecuencias de 1-2 kHz, la posicion y el ajuste de la sonda puede afectar el nivel
de ruido de fondo en el canal auditivo, que interfiere con las respuestas
principalmente a bajas frecuencias y también puede influir en la interaccién de las
resonancias del oido externo y estimulos acusticos. Las DPOAE son superiores a
TEOAESs para evaluacion de la audicion en las frecuencias por encima de 2 kHz.
(16)La presencia o antecedentes de actividad coclear dada por la presencia de
EOAs es una caracteristica frecuente en los individuos con un DENA, algunos
reportes de casos van desde el 75% a 80% de presencia en ambos oidos de
EOAs. Existen algunos autores que sefalan la posible disminucion o desaparicion
de EOAs debido a una “sobreamplificacion” en presencia de actividad coclear,
hecho que aun no esta del todo claro. También se ha observado la ausencia de
EOAs en individuos con DENA no usuarios de audifonos. (13) Se ha visto que
pueden desaparecer en el transcurso del tiempo o con el uso de audifonos. Es
importante considerar que se ha visto la ausencia de EOAs hasta en 30% de los
oidos confirmados con una NA. En relacion con este ultimo punto no se ha
encontrado una significancia estadistica entre la presencia o ausencia de EOAs y

los umbrales conductuales en nifios NA. (16)

En conclusion las OEA resultan positivas, al menos inicialmente, lo que implica la
normalidad de la funcién de las CCE, pero pueden negativizarse con posterioridad,
sin que se conozca la causa, salvo cuando se debe a problemas del oido externo
o medio. Este hecho impediria la identificacibn de casos de neuropatia
previamente no conocidos, lo que ocasionaria una actitud diagnostica y
terapéutica errénea, asi como una baja estimacién de su prevalencia. Algunos
autores han observado que dicha negativizacién se produce después de la
colocacion de prétesis auditivas, y postulan que su origen es la sobrestimulacion
acustica de las CCE. (17)
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3.2.4 POTENCIALES EVOCADOS AUDITIVOS DE TALLO CEREBRAL.

La actividad sincronica del nervio auditivo en el tronco cerebral puede ser
evaluada a través del PEAT. Esta medicion refleja la actividad neural sincrénica
frente a un estimulo acustico. Una alteracion de la actividad podria afectar la
codificacion temporal a nivel del tronco, afectando por lo tanto la obtencién de las
respuestas del PEAT. Los resultados obtenidos concuerdan con lo descrito en la
literatura en donde se sefala una alteracion importante de las respuestas del
PEAT, es asi como se pudo observar respuestas de mala morfologia y
replicabilidad. (1) Es asi como en algunas series de paciente con un DENA se ha
observado la ausencia completa de respuestas en el PEAT de hasta el 70% de los
casos sin importar la intensidad de estimulacién, El 19% muestra sélo la presencia
de onda V, presentado peaks mal definidos (mala morfologia), latencia alterada y
baja amplitud. En el 6% se pudo observar respuestas anormales pero con
presencia de al menos 2 peaks, usualmente onda Ill y V. De igual modo estas

respuestas son de mala morfologia y amplitud. (17)

El potencial microfénico coclear (PMIC) refleja la actividad de las células ciliadas
por lo que se considera un potencial preneural. Mediante la utilizaciéon de
diferentes polaridades de estimulacion (condensacién/ rarefaccion) es posible
observar la presencia del PMIC ya que la polaridad del estimulo determina la

polaridad del registro. (1)

En pacientes con DENA es posible encontrar el PMIC debido a que éste reflejaria
la actividad de las células ciliadas las cuales no estarian afectadas en este
desorden. En general los PEAT se reportan ausentes o marcadamente anormales
junto con la presencia de PMIC (la definicion de anormal se encuentra aun por
determinar, pero se puede considerar a latencias absolutas o interonda >2
desviaciones estandar para la edad del paciente, amplitudes significativamente
menores a lo esperado, con morfologia de las ondas marcadamente anormales.
Esta definicion debe ser utilizada con cautela debido a que hipoacusias severas

pueden presentar estas caracteristicas. (18)
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Es importante tener cuidado al momento de interpretar los resultados de un PEAT
en recién nacidos de pretérmino menores de 34 semanas de gestacion, esto
debido al efecto de maduracion que puede afectar los resultados del PEAT.
Mientras sea posible es adecuado repetir este procedimiento antes de realizar un
diagndstico definitivo particularmente en nifios con riesgo auditivo. Al interpretar
los resultados de un PEAT con trazado anormal pero replicable es adecuado
establecer el criterio de “anormal” debido que éste puede sufrir variaciones entre
los diferentes centros. Es asi como se sugiere que los parametros que describen
la morfologia de una onda sean de caracter cuantitativo, por ejemplo una baja
amplitud de onda V, con aumento de latencias y sin la presencia de otras ondas.
Idealmente el PEAT deberia ser repetido a los 3 meses de edad y luego a los 6-8

meses de edad para evaluar el posible efecto neuromaduracional. (19)

3.2.5 POTENCIALES DE ESTADO ESTABLE (PEAee)

Existen hasta la actualidad pocas referencias en la bibliografia sobre el
comportamiento de los PEAee en pacientes con neuropatias auditivas. Rance et al
estudiéo 3 nifos donde no aparecia respuesta identificable con los PEATC y si
tenian el potencial microfénico coclear (respuesta de las CCE en la coclea). Estos
ninos presentaron también PEAee alterados con umbrales a elevadas
intensidades de estimulacién. Posteriormente, Rance y cols, ampliando la
casuistica, registran los PEAee en 20 nifios con neuropatia auditiva y obtuvieron
resultados similares. Por su parte, Picton y cols, no encontraron respuesta en los
PEAee en un nifio con neuropatia auditiva, cuya audiometria conductual mostré

una ligera pérdida auditiva. (20)

En ambos casos las audiometrias con PEAee han reflejado el umbral auditivo mas
elevado en las frecuencias graves que en las frecuencias agudas. La respuesta
umbral en las altas frecuencias del PEAee coincidié con la respuesta umbral del
PEATC, lo que corresponde con lo que ya se ha descrito en la literatura de que la
respuesta del PEATC con estimulo click deriva fundamentalmente de la regién
entre 2 y 4 KHz. En el caso n° 1, que por su edad se le pudo realizar una

audiometria tonal, tanto en la audiometria con PEAee como en la tonal, ha existido
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un umbral auditivo ligeramente mayor para la frecuencia de 500 Hz que para el
resto de las frecuencias. Por otra parte, aunque esta demostrada la utilidad de los
PEAee, como herramienta electroaudiométrica objetiva en la caracterizacién por
frecuencias de la audicion, precisando mejor la adaptacion protésica en la infancia,
con patologias auditivas periféricas que no correspondan a las neuropatias
auditivas, resulta complejo con los PEATC y también con los PEAee, indicar una
adaptacion de audifonos en las NA. Es patente la discrepancia con relativa
frecuencia, entre los umbrales auditivos de las pruebas electrofisiologicas y las
conductuales en las NA. (20)

3.2.6 ELECTOCOCLEOGRAFIA

En la actualidad ha surgido la electrococleografia (ECohG) como una herramienta
de apoyo diagndstico en pacientes con NA/DA. Esta es una medicién de los
potenciales eléctricos que son generados en el oido interno como resultado a la
estimulacién sonora. Se pueden distinguir 3 respuestas; PMIC, potencial de
sumacién (PS) y potencial de accién compuesto del nervio auditivo (PAC). El
PMIC tiene la capacidad de reflejar la integridad de las CCE, lo que jugaria un rol
preponderante en la identificacion de oidos con una NA. Se ha reportado que casi
la mitad de los individuos con NA/DA fueron adecuadamente diagnosticados con

la presencia del PMC a pesar de la ausencia de EOAs. (13)

La utilizacion del PMIC y las EOAs en conjunto son elementos objetivos que
permiten indicar la funcionalidad de las CC en pacientes con ausencia de PEAT,
permitiendo asi una mayor precision en el diagndstico. La utilizacion de la ECohG
ha permitido postular una clasificacion de la NA/DA, es asi como se ha sefalado la
existencia de un tipo pre y postsinaptico, esto tendria implicancia al momento de

considerar un implante coclear como posible tratamiento. (17)

3.2.7 RESONANCIA MAGNETICA DE CRANEO:

Proporciona una definicion superior de los tejidos blandos del sistema auditivo al
interno, incluyendo el nervio coclear y el cerebro. Una deficiencia de la RM es en

la evaluacion de la integridad del nervio coclear en el entorno de un canal
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estrecho(<3 mm de diametro) o pequefio canal auditivo interno en tales casos, la
falta de separacion de los nervios dentro del conducto auditivo interno pequefio
hace a la insuficiente para ver el nervio coclear . En tales casos, CT, al menos,
puede identificar el canal oseo del nervio coclear. Las anomalias del nervio

coclear y del sistema nervioso central serian relativamente comunes. (18)

En el estudio de Buchman y Roush se demostré por Resonancia magnética que
en 5 de los 9 nifios estudiados con diagndstico de neuropatia auditiva ausencia
del nervio auditivo de foma unilateral mientras que 44% tenian afectacién bilateral.
De los nifios afectados por la deficiencia del nervio coclear. En el 11% se reporto
un nervio auditivo pequeno. El oido interno se reporto de tamafio y morfologia
normal, de forma bilateral. Se demostré Malformacién de la coclea se identificd en
23% de los oidos estudiados por este método de imagen. (11)

Recientemente, se encontrdé una alta prevalencia alteraciones en cerebro y nervio
coclear en imagenes de resonancia magnética craneal en nifios con trastorno de
neuropatia auditiva. Las anormalidades en el cerebro eran evidentes en
aproximadamente el 40%, y las anomalias de los nervios cocleares estaban
presentes en el 28%, alteraciones laberinticas fueron notablemente menos
frecuente, en aproximadamente el 10% . La Deficiencia del nervio coclear que se
define como una nervio coclear pequefia o ausente, representa un grave vy literal
forma de DENA. La prevalencia de Deficiencia de nervio coclear en los nifios con
DENA es entre 18% y 28% siendo mas alto que la deficiencia de nervio coclear
descrita en nifos con pérdida auditiva neurosensorial sin diagnsotico de
neuropatia auditiva. (Entre el 6% y el 16,1%). Ademas, nervio coclear el desarrollo
también parece estar influenciada por los efectos troficos. En este estudio se
encontré una asociacion significativa entre la deficiencia de nervio auditivo bilateral
y la malformacién de laberinto y cerebro posterior, se menciona como otro
hallazgo cambios de sustancia blanca en la RM en los nifios que han nacido
prematuramente. (21)

Muchos pacientes presentan una exploracion pediatrica general y
otorrinolaringolégica normal, con ausencia de hallazgos patolégicos en las

pruebas de imagen Tomografia y Resonancia Magnetica, siendo las pruebas
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audioldgicas las que nos proporcionan los criterios diagndésticos de la neuropatia
auditiva, fundamentalmente las OEA, los PEATC y la timpanometria con reflejo
estapedial. Estas pruebas, aplicables a todos los pacientes, pueden
complementarse en los adultos y en los nifios que lo permitan con la audiometria
tonal liminar y la logoaudiometria, y en niflos de menor edad, cuando sea posible,

con la audiometria conductual. (17)

3.2.8 TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA (TC):

Resulta un 6ptimo método de imagen para el estudio de la anatomia y patologia
del oido. Permite, a través de una adquisicion volumétrica, con cortes
submilimétricos, en escasos segundos y con una posicion comoda para el
paciente, una visualizacién en diferentes planos del espacio, con reconstrucciones
tridimensionales de la anatomia del oido, que ayudan a una mejor comprension
del mismo. En cuanto a la utilidad diagnsotica en la neuropatia auditiva
unicamente capaz de definir suficientemente la arquitectura de la capsula 6tica. Es
superior para evaluar la ubicacion del nervio facial intratemporal, oido interno

osificacion, y patologia del hueso temporal. (21)

En la actualidad existe una cierta controversia respecto a qué modalidad de
imagen es la mas adecuada para la evaluacidon de nifios con Hipoacusia
neurosensorial es evidente que tanto la formacion de imagenes por resonancia
magnética (MRI) y la tomografia computarizada (TC) son capaces de definir
suficientemente la arquitectura de la capsula 6tica mientras que la TC es superior
para evaluar localizacién del nervio facial intratemporal, osificacion del oido
interno y patologia del hueso temporal, estudios recientes han demostrado que la
RM proporciona una definicién superior de los tejidos blandos de la parte proximal

del sistema auditivo al interior incluyendo el nervio coclear y el cerebro. (18)

Uno de los defectos de la RM es en la evaluacion de la integridad del nervio
coclear en el contexto de la presencia de estrechez meno a 3 mm de diametro o

ante un pequeno canal auditivo interno (CAl). En tales casos, la falta de
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separacion de los nervios dentro de un pequefo Conducto auditivo interno hace
que la RM sea insuficiente para ver
el nervio coclear. En tales casos, la Tomografia de craneo, al menos, puede

identificar el canal del nervio coclear 6seo. (18)

3.3 TRATAMIENTO

Las variaciones en el cuadro clinico entre los portadores de DENA determinan la
necesidad de abordajes terapéuticos individualizados de acuerdo a los cambios en
la funcidon auditiva de cada paciente y sus necesidades. La informacion visual
adicional como refuerzo con senas de los estimulos verbales puede facilitar el

desarrollo del lenguaje en nifios, sobre todo en ambientes ruidosos. (22)

Tres estrategias se utilizan regularmente para beneficiar a los pacientes con
DENA e incluyen amplificacion auditiva, sistemas FM e implante coclear, siendo
éste ultimo el que reporta mayores tasas de éxito en la literatua actual, sobre todo

en pacientes con pérdidas profundas y severas. (1)

Existen discrepancias en cuanto a los reportes del beneficio de la amplificacion
auditiva en estos pacientes, y el determinar los umbrales de respuesta en menores
de 6 meses constituye un reto dada la dificultad para determinar umbrales
confiables por observacion de la conducta; sin embargo, en la practica general se
suele proporcionar una prueba de amplificacion con el objetivo de proveer algun
estimulo auditivo en pacientes con umbrales de respuesta reducidos. Otolaryngol
Clin N Am - (2015)Tanto nifios como adultos suelen mostrar mejoria en la
percepcion del lenguaje con el uso de implantes cocleares, esto relacionado a
evidencias de respuestas de sincronizacion neural en las pruebas de PEATC. Es
esperado que aquellos con lesion a nivel de células pilosas internas o alteraciones
sinapticas reciban un mayor beneficio con implante coclear debido a mayor

integridad de la funcion neural. (21)

Liu y su equipo realizaron un estudio retrospectivo en 10 pacientes con DENA
para determinar el impacto de la edad de implantacion en el desarrollo de sus

habilidades auditivas y de comunicacion; dividiéndolos en 2 grupos de acuerdo a
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la edad en que recibieron tratamiento con implante coclear, encontrando una
mejor adquisicion de dichas habilidades en aquellos que se implantaron antes de
los 24 meses de vida. Muchos pacientes son capaces de utilizar los estimulos
auditivos como via primaria de comunicacion después del manejo con implante
coclear, mientras muchos continuaran el uso de pistas visuales en situaciones de
escucha dificil. (23)
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Il PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

¢ Cuales son los Hallazgos en Resonancia Magnética y Tomografia de oidos y
mastoides en pacientes de 0 a 17 afos con diagndstico de Desorden del espectro
de la neuropatia auditiva (DENA) del Instituto Nacional de Rehabilitacién

ingresados al servicio de audiologia de enero del 2010 a diciembre del 20157?
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V JUSTIFICACION

El desprden del espectro de la neuropatia auditiva tiene una prevalencia dificil de
estimar debido a las multiples etiologias atribuidas. Sin embargo, se reporta que
es una enfermedad mas frecuente de lo que se consideraba anteriormente,
responsable de aproximadamente el 8% de los nuevos casos anuales de
hipoacusia en nifios. Aproximadamente, entre el 10 y el 15% de las hipoacusias
congénitas son atribuibles al desorden en el espectro de la neuropatia auditiva. Se
desconoce con exactitud datos estadististicos en nuestro pais sin embargo se
estima 1,96% en individuos egresados de una unidad de cuidados intensivos
neonatal. Entre los nifios diagnosticados con una pérdida auditiva permanente la
prevalencia de este desorden puede alcanzar el 7% o incluso el 11%. Apartir de
estos datos resulta imprescindible el tener un diagnéstico preciso y oportuno de
dicha patologia ya que es importante la determinacién precisa de estudios
necesarios que complemente de manera adecuada dicho diagndstico, teniendo en
cuenta los estudios que se han ya establecido como necesarios para el
diagnéstico siendo las pruebas audioldgicas las que nos proporcionan los criterios
diagnosticos de la neuropatia auditiva, fundamentalmente las OEA, los PEATC vy
la timpanometria con reflejo estapedial. Estas pruebas, aplicables a todos los
pacientes, pueden complementarse en los adultos y en los nifios que lo permitan
con la audiometria tonal liminar y la logoaudiometria, y en nifios de menor edad,
cuando sea posible, con la audiometria conductual. No obstante es importante
considerar otros estudios de gabinete que podrian servir como apoyo diagnostico
debido a lo aun poco estudiado y virgen en el terreno de la neuropatia auditiva
como es la Tomografia de oidos y mastoides y Resonancia Magnética de Craneo,
teniendo en cuenta que aunque existe poca informacién sobre estudios realizados
en México sobre los hallazgos obtenidos en dichos estudios y su relacion con
DENA, se han reportado en articulos recientemente publicados en American
Journal of Neuroradiology la asociacion de anomalias cerebrales del nervio
coclear y del hueso temporal en nifos con este trastorno, mencionando

alteraciones encontradas por resonancia magnética como es la ausencia de
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nervio auditivo bilateral, las malformaciones de laberinto y cerebro posterior con
pacientes diagnosticados con neuropatia auditiva. Por eso es que dado que
actualmente no se han establecido estos estudios como parte del protocolo de
diagnéstico en estos pacientes, los resultados aportaran informacion que permitira
considerar tanto a la Resonancia Magnética y la Tomografia como parte del
diagnéstico integral de dicho trastorno, de igual forma buscar establecer entre

ambos estudios el ideal para uso diagnostico en esta patologia.

Al ser el Instituto Nacional de Rehabilitacion en Area de audiologia, un centro de
referencia y atencidon de hipoacusia, muchas veces el primer contacto con
paciente aun no diagnsoticados de trastorno de neuropatia auditiva, asi como con
los recursos humanos e infraestructura necesaria y aunado a que la discapacidad
auditiva pertenece a la linea de investigacion de neurociencias y discapacidad por
alteraciones neurosensoriales que sigue el INR, sera posible estudiar a un numero
relevante de pacientes con diagndstico de DENA, logrando estudiar de manera
inicial a dichos pacientes, permitiendo asi, por medio del expediente clinico
electronico describir la mayoria de los estudios diagnésticos (audiometricos y de

imagen).
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VI OBJETIVO GENERAL

Describir los principales hallazgos en estudios de Tomografia de oidos y

mastoides y Resonancia Magnética en pacientes de 0 a 17 afios con diagndstico

de Desorden del espectro de la neuropatia auditiva (DENA) que son atendidos en

el servicio de Audiologia del Instituto Nacional de Rehabilitacion del mes de enero
de 2010 a diciembre del 2015.

1.10 OBJETIVOS PARTICULARES

VI.

Describir los principales hallazgos anatémicos en pacientes con neuropatia
auditiva por medio de la Tomografia de oidos y mastoides y de la
Resonancia Magnética.

Describir el hallazgo Tomografico mas frecuente en pacientes con
Desorden del espectro de la neuropatia auditiva.

Describir el Hallazgo mas frecuente en Resonancia Magnética en pacientes
con diagnéstico de Desorden del espectro de la neuropatia auditiva.
Identificar el estudio de eleccion entre la resonancia magnética y tomografia
computada de oidos y mastoides para pacientes con DENA.

Identificar la relacion entre el umbral tonal de los pacientes con DENA vy el
grado de malformacion de rama coclear de nervio auditivo en estos
pacientes.

Identificar la relacion grado de hipoacusia en pacientes con DENA vy el
grado de malformacion de rama coclear de nervio auditivo en estos

pacientes.
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VIl MATERIAL Y METODOS

2.1 DISENO DEL ESTUDIO.

Descriptivo, retrospectivo

2.2 DEFINICION DEL UNIVERSO

Pacientesde 0 a 17 afos, que acudieron a consulta de primera vez en el servicio
de audiologia del turno vespertino y matutino con diagnostico de Desorden del
Espectro de la Neuropatia auditiva en el periodo comprendido de enero del 2010 a
diciembre de 2015, proporcionados por el servicio de informatica del Instituto
Nacional de Rehabilitacién (INR).

2.2.1 Tamano de muestra.

Se analizaran un total de 4 160 expedientes electrénicos de pacientes de primera
vez que acudieron al servicio de audiologia del INR en edades entre los 0 y 17
afnos de los cuales 83 tuvieron diagndstico de Desorden del espectro de la
Neuropatia Auditiva, 55 de estos contaban con estudio de tomografia de oidos y

mastoides, y finalmente 12 tenian resonancia magnética.
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2.2.2 Definicion de las unidades de observacion
Variables independientes:

Diagnéstico de Neuropatia Auditiva

Variables dependientes:

e Edad: Cuantitativa

e Sexo: Cualitativa

e Hipoacusia: Cualitativa

e Grado de Hipoacusia en audiometria: Cuantitativa

¢ Rama coclear de nervio auditivo en tomografia de oidos: Cualitativo
e Rama coclear de nervio auditivo en Resonancia Magnética:

Cualitativo

2.2.3 Criterios de inclusion.

e Pacientes con diagnostico de neuropatia auditiva en el servicio de

audiologia.
e Pacientes en edades comprendidas entre 0 y 17 afios.
e Pacientes de ambos sexos.

e Pacientes con diagnostico de DENA a los cuales se les haya

realizado estudio de Tomografia de oidos y mastoides.

e Pacientes con diagndstico de DENA a los cuales se les haya

realizado estudio de Resonancia Magnética.
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2.2.4 Criterios de exclusion.
e Pacientes con datos incompletos en el expediente.

e Pacientes que aun cuenten con estudios pendientes e inconclusos.

e Pacientes cuyo diagndstico no este aun bien establecido.

2.2.6 Definicion de variables y unidades de medida
(Ver archivo 2.2.7 Operacionalizaciéon de variables)

Variable Definicion Definicion operacional Tipo de
Variable
Conceptual (Unidad de Medicién)
Numero de Un expediente es el Numero Cuantitativa

Expediente conjunto de los discreta
documentos de
caracter judicial o
administrativo que

lleva un cierto orden

Edad del paciente | Tiempo trascurrido a ARos cumplidos Cuantitativa
al ingreso partir de nacimiento discreta
Sexo Conjunto de 1-Femenino Cualitativa
caracteristicas nominal
fenotipicas que 2.Masculino dicotomica
caracterizan los

individuos de una
especie dividiéndolos en
masculinos y femeninos,
y hacen posible una
reproduccién que se
caracteriza por una
diversificaciéon genética

Hipoacusia Perdida de la audicién 1-Si Cualitativa
nominal

2-No dicotomica

Promedio de media aritmética de los Promedio de los umbrales obtenidos en las 7 Cuantitativa
Tonos Audibles umbrales aéreos en las frecuencias de la Audiometria tonal numeérica

frecuencias de 0.125,
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oD 0.250, 05,1,2 ,4y8 (dB HL) continua
kHz
Promedio de media aritmética de los Promedio de los umbrales obtenidos en las 7 Cuantitativa
Tonos Audibles umbrales aéreos en las frecuencias de la Audiometria tonal numeérica
Ol frecuencias de 0.125, continua
0.250, 0.5, 1, 2 , 4 y 8 | (dBHL)
kHz
Grado de Intensidad Grado 1- Normal Cualitativa
Hipoacusia por 2- Superficial
PTA OD <20* dB Audicion 3- Moderada Politomica
normal 4- Severa ordinal
20-40 dB 5-  Profunda
Hipoacusia superficial )
6- Anacusia
41-60 dB
Hipoacusia moderada
61-80 dB
Hipoacusia severa
81-100dB
Hipoacusia profunda
Sin respuesta Anacusia
*decibel: unidad
logaritmica de la presion
sonora (Martinez Cruz
2003)
Grado de Intensidad Grado Cualitativa
Hipoacusia por
PTA Ol <20*dB Audicion | 1- Normal Politomica
normal ordinal
2- Superficial
20-40 dB
Hipoacusia superficial 3. Moderada
41-60 dB 4- Severa
Hi .
ipoacusia moderada 5. Profunda
1-80 dB .
61-80 6. Anacusia

Hipoacusia severa

81-100dB
Hipoacusia profunda

Sin respuesta
Anacusia
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*decibel: unidad
logaritmica de la presion
sonora (Martinez Cruz
2003)

Presencia de
Tomografia de
oidos y mastoides.

Estudio de diagnéstico
medico que utiliza rayos
X con un sistema
informatico.
Caracteristicas
Mediante el usode rayos
X, permite  obtener
imagenes radiograficas
y tridimensionales de
secciones progresivas
de los o6rganos o
estructuras del oido.
Las imagenes permiten
analizar la morfologia
de las
estructurasinternas  de
las distintas partes, con
precision y asi
determinar posibles
patologias de los tejidos
blandos del oido
externo, medio e
interno.

Cualitativa
nominal
dicotdmica

Presencia de
Resonancia
magnética de
enceéfalo.

Oobtencion de
imagenes radiolégicas
de la zona anatémica
que se desea estudiar
mediante el empleo de
un campo
electromagnético
(iman), un
emisor/receptor

de ondas de
radio (escaner) y un
ordenador.

Si
No

Cualitativa
nominal
dicotomica.

Anomalias de la
rama auditiva del
Nervio Coclear.

Nervio encargado de la
funcion auditiva. Esta
conformado por varias
ramas que provienen
del conducto forma
junto con la rama

0 Normal en TAC de oidos
1 Normal en RM

2 Hipoplasia en TAC oido derecho

Cualitativa

Nominal
politémica

28



https://es.wikipedia.org/wiki/O%C3%ADdo

vestibular el VIII par

craneal nervio
vestoibuloespinal.
Pueden existir

alteraciones anatdmicas
como agenesia e
hipoplasia.

10

Hipoplasia en TAC oido Izquierdo

Hipoplasia en RM oido derecho

Hipoplasia en RM oido izquierdo

Agenesia en TAC de oido derecho

Agenesia en TAC de oido izquierdo

Agenesia en RM oido derecho
Agenesia en RM oido izquierdo

No Valorable

2.2.7 Plan de procesamiento y presentacion de la informacion

ORGANIZACION DE LA INVESTIGACION

Programa de trabajo (cronograma de actividades)

AGO |SEPT [OCT |NOV [ENE |FEB |MAR ABR |MAY |JUN [(JUL
2015 |2015 (2016 |2016 |2016 2016 (2016 |2016 |2016
Seleccion del tema X
Recopilacion del marco tedricoy X X

realizacién de metodologia del
presente protocolo
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Solicitud al servicio de informatica X
del INR de expedientes registrados
con diagndstico de DENA en
pacientes menores de 18 afios
atendidos en el servicio de
Audiologia del 1 de Enero de 2010
al 31 de diciembre de 2014.

Revisién de dichos expedientes X X X
electrénicos e ingreso de hallazgos
a base de datos de Excel

Analisis estadistico mediante X
paquete SPSS y formulacion de
conclusiones

Se publicaran los datos en tesis para
obtener el titulo de médico
especialista en Audiologia,

Otoneurologia y Foniatria.

Recursos humanos

e Meédicos especialistas en Audiologia, Otoneurologia y Foniatria.

e Meédico residente de Audiologia, Otoneurologia y Foniatria
e Meédico Investigador en Ciencias Médicas
e Personal del Informatica

Recursos materiales

Proporcionados por el Instituto Nacional de Rehabilitacion

e Consultorio médico con computadora con acceso a SAIH.
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VIl RESULTADOS

Se revisaron 4 160 expedientes de pacientes de 0 a 17 anos del Instituto Nacional
de Rehabilitacion con diagndstico de hipoacusia neurosensorial y 300 con
diagnostico de examen de oidos, donde se encontraron 83 expedientes de
pacientes con diagnostico de DENA de los cuales 56 pacientes (67.47 %)
resultaron ser del sexo masculino y 27 (32.53 %) del sexo femenino como se
muestra en la Tabla y Grafica 1. Con una edad minima de 9 meses y una edad

maxima de 15 afos, con una media de 4.3 anos. Tabla 2.

De 83 expedientes de pacientes con diagnostico de DENA se encontraron un total
de 58 pacientes que tenian Tomografia de oidos y mastoides y/o Resonancia
Magnetica, los cuales fueron revisados para nuestro estudio, de estos, 9
pacientes (10.84%) contaban con TAC de oidos y mastoides asi como Resonancia
Magnetica, 46 pacientes (55.42%) unicamente con TAC de oidos y mastoides, 3
pacientes (3.61%) unicamente con Resonancia Magnética, 25 pacientes no

contaban con ningun estudio lo que equivaldria a el 30.12 %.Tabla y Grafica 3.

Se revis6 en TAC y RM la presencia de anomalias de Rama auditiva del nervio
coclear, Se encontré que en general tanto en TAC como en RM 17 pacientes
presentaron anomalias de rama auditiva de nervio coclear. En TAC de oidos y
mastoides: 2 casos (2,41%) con hipoplasia de rama auditiva de nervio coclear en
oido izquierdo, 3 pacientes (3.61%) con hipoplasia bilateral, 1 paciente (1.2%) con
agenesia de nervio auditivo oido derecho, 1 paciente (1.2%) con agenesia de
nervio auditivo oido izquierdo y 4 pacientes (4.82%) con estenosis del canal 6seo
a la entrada del nervio coclear bilateral, no se encontr6 anomalia en 36 pacientes
(43.37%). Por Resonancia Magnética se encontro 1 paciente (1.20%) con
hipoplasia bilateral y 1 paciente (1.20%) con agenesia bilateral, en 3 pacientes
(3.61%) sin anomalia de rama auditiva del nervio coclear. En 3 (3.61%) pacientes
que contaban con TAC de oidos y mastoides asi como con RM se encontrd
estenosis del canal 6seo a la entrada del nervio coclear por TAC de oidos y

mastoides y con agenesia del nervio coclear bilateral por RM y 1 paciente
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(1.20%) con estenosis del canal ose a a la entrada del nervio coclear oido
izquierdo en TAC y con agenesia del nervio coclear en oido izquierdo por RM.
Tabla 4 y grafica 4. De los 17 pacientes se busco el predominio de anomalias de
acuerdo a sexo encontrando que 10 pacientes con anomalias de la rama auditiva

de nervio coclear son del sexo masculino y 5 pacientes del sexo femenino.

En 19 pacientes (22.85%) se encontraron la presencia de otros hallazgos, de
estos 6 pacientes se reporta con otomastoiditis cronica, 1 paciente con
otosclerosis bilateral, 1 paciente con hipoplasia de estribo, 2 pacientes con
particion incompleta, 1 paciente con quiste aracnoideo temporal izquierdo, 1
paciente con duplicacién de conducto auditivo interno derecho, 1 paciente con
quiste pineal, 1 paciente con estenosis de cadena izquierda, y 1 paciente con
estenosis de cadena izquierda y displasia de canal semicircular horizontal
derecho, 1 paciente con agenesia de nervio facial, 1 paciente con dilatacién

vestibular. Tabla y Grafica 5.

Se reviso el grado de hipoacusia valorando el umbral de tonos audibles en oido
derecho e izquierdo registrado por audiometria o campo libre en expediente
clinico: En oido derecho, el umbral minimo de audicién encontrado fue de 13
dB(1.20%)y el maximo umbral encontrado de 130 dB (1.20%), umbral de mayor
predominio fue de 100 dB en 14 pacientes (16.87%) con una media de
70.21;Tabla y Grafica 6. En oido Izquierdo un umbral minimo de 13 dB (1.20%)y
un maximo de 130 dB (2.45%), el umbral de mayor predominio fue de 100 dB en
14 pacientes (16.87%) con una media en los oido derecho e izquierdo de
71.68.Tabla y Grafica 7.

Se estudio el indice de correlacion entre el umbral auditivo de oido derecho e
izquierdo de los pacientes con desorden del espectro de la neuropatia auditiva
con el grado de severidad de las anomalias de la rama auditiva del nervio coclear
vistas por TAC o RM (considerando estenosis del canal 6seo de la entrada del
nervio coclear como el de menor severidad, siguiente la hipoplasia de rama
auditiva del nervio coclear de severidad moderada, la agenesia de rama auditiva

de nervio coclear como mayor severidad y por ultimo la combinacién de estenosis
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de la entrada del canal 6seo del nervio coclear y la agenesia de la rama auditiva
del nervio colear como severidad importante), encontrando: Oido derecho: un
indice de correlacion de 0.1622, obteniendo una Spearman's rho = -0.1552. Oido
izquierdo: indice de correlacion 0.1656, obteniendo Spearman's rho = -0.1536. Lo
que significa que no existe correlacion entre el umbral tonal y el grado de
severidad de las anomalias den la rama auditiva del nervio coclear para ambos

oidos.

Se busco el grado de hipoacusia en estos pacientes encontrando en oido derecho
con: audicion normal 15 pacientes (18.07%), hipoacusia superficial 2 pacientes
(2.41%), hipoacusia media 9 pacientes 10.84%, hipoacusia severa 22 pacientes
(26.51%), hipoacusia profunda 35 pacientes (42.17%); Tabla y Grafica 8. En Oido
izquierdo con audicion normal 15 pacientes 18.29%, hipoacusia superficial 6
pacientes (7.32%), hipoacusia media 6 pacientes (7.32%), hipoacusia severa 19

pacientes (23.17%), hipoacusia profunda 36 pacientes (43.90%). Tabla y Grafica 9

Se estudio el indice de correlacion entre el grado de hipoacusia de pacientes con
desorden del espectro de la neuropatia auditiva con el grado de severidad de las
anomalias en la rama auditiva de nervio coclear enontrando para oido derecho un
indice de correlacion: Prob > |t| = 0.3366, Spearman's rho = 0.1892. En oido
izquierdo un indice de correlacion de = 0.0887 con una Spearman's rho = 0.1892
lo que significa que no existe correlacion entre el umbral tonal y el grado de

severidad de las anomalias del nervio auditivo.
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TABLA 1.

POBLACION CON DIAGNOSTICO DE NEUROPATIA AUDTIVA POR SEXO

SEXO PORCENTAJE
Femenino 32.53%
Masculino 67.47%
GRAFICA 1.

POBLACION CON DIAGNOSTICO DE NEUROPATIA
AUDTIVA POR SEXO

= Femenino = = Masculino

TABLA 2




EDAD EN PACIENTES CON DIAGNSOTICO DE NEUROPATIA AIDTIVA

Percentiles Smallest

1% 11 11

5% .9 .4
10% 1 .5 Obs 83
25% 2 .8 Sum of Wgt. 83
50% 4 Mean 4.345904
Largest Std. Dev. 3.068847

75% 5 11
90% 9 12 Variance 9.41782
95% 10 13 Skewness 1.208265
99% 15 15 Kurtosis 4.298242
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TABLA 3

TAC Y RM EN PACIENTES CON NEUROPATIA AUDITIVA

TACYRM PORCENTAJE
No cuenta con ninguna 30.12%
Cuenta con las dos 10.84%
Cuenta con TAC 55.42%
Cuenta con RM 3.61%
GRAFICA 3

TACY RM EN PACIENTES CON NEUROPATIA
AUDITIVA

Cuenta solo con RM .

Cuenta con las dos _

0.00% 10.00%  20.00% 30.00% 40.00% 50.00% 60.00%

TABLA 4
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ALTERACIONES DE RAMA AUDITIVA DE NERVIO COCLEAR EN PACIENTES

CON NEUROPATIA AUDITIVA

0| NORMAL EN TAC DE OIDOS 43.37%
1| NORMAL EN RM DE OIDOS 3.61%
3| HIPOPLASIA EN TAC DE OIDO IZQUIERO 2.41%
6 | AGENESIA EN TAC OIDO DERECHO 1.20%
7 | AGENESIA EN TAC OIDO IZQUIERDO 1.20%
10 | NO VALORABLE 1.20%
11 | NO TIENE TAC O RM 28.92%
12 | HIPOPLASIA EN TAC BILATERAL 3.61%
14 | HIPOPLASIA EN RM BILATERAL 1.20%
15 | AGENESIA EN RM BILATERAL 1.20%
ESTENOSIS DE CANAL OSEO BILATERLA POR
18 | TAC 4.82%
19 | NORMAL EN TACY RM 2.41%
TAC CON ESTENOSIS DE CANAL OSEO Y RM
20 | CON AGENESIA BILATERAL 3.61%
TAC CON ESTENOSIS DE CANAL OSEO Y RM
21| CON AGENESIA DERECHA 1.20%
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GRAFICA 4

ALTERACIONES DE RAMA AUDITIVA DEL NERVIO COCLEAR EN
PACIENTES CON NEUROPATIA AUDITIVA

3.61% ~1.20%
4.82%_2-41%5 " [

1.20% 1-20%~
. (+]

3.61% /\
_// | \‘“‘“‘h—aﬁl%
1.20% 1.20% 1.20% 2.41%

= NORMAL EN TAC DE OIDOS

= NORMAL EN RM DE OIDOS

= HIPOPLASIA EN TAC DE OIDO IZQUIERO
B AGENESIA EN TAC OIDO DERECHO

= AGENESIA EN TAC OIDO IZQUIERDO

= NO VALORABLE

= NO TIENE TAC ORM

= HIPOPLASIA EN TAC BILATERAL

= HIPOPLASIA EN RM BILATERAL

= AGENESIA EN RM BILATERAL

® ESTENOSIS DE CANAL OSEO BILATERLA POR TAC
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TABLAS

OTROS HALLAZGOS EN RM Y TAC EN PACIENTES CON DENA

Sl 22.89%
NO 7711%
GRAFICA 5

OTROS HALLAZGOS EN RM Y TAC EN PACIENTES
CON DENA

= No =Sj
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TABLA 6

PORCENTAIJE DE UMBRAL TONAL OIDO DERECHOEN
PACIENTES CON DENA

DECIBELES | PORCENTAIJE

DB 13 1.20%
DB14 1.20%
DB15 3.61%
DB18 1.20%
DB20 9.64%
DB25 1.20%
DB40 2.41%
DB44 1.20%
DB45 1.20%
DB50 7.23%
DB51 1.20%
DB60 2.41%
DB61 1.20%
DB65 2.41%
DB66 1.20%
DB70 15.66%
DB72 1.20%
DB80 4.82%
DB82 1.20%
DB85 1.20%
DB86 1.20%
DB88 1.20%
DB90 4.82%
DB96 1.20%
DB100 16.87%
DB108 1.20%
DB110 2.41%
DB114 1.20%
DB115 1.20%
DB116 2.41%
DB118 1.20%
DB120 1.20%
DB130 1.20%
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GRAFICA 6

PORCENTAJE DE UMBRAL TONAL OIDO DERECHO EN

PACIENTES CON DENA
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TABLA7

PORCENTAJE DE UMBRAL TONAL OIDO IZQUIERDO EN

PACIENTES CON DENA

IPTA PORCENTAIJE

12dB 1.20%
18dB 4.82%
19dB 1.20%
20dB 8.43%
28dB 1.20%
30dB 1.20%
35dB 1.20%
36dB 1.20%
40dB 2.41%
41dB 1.20%
42dB 1.20%
50dB 4.82%
60dB 2.41%
65dB 2.41%
66dB 3.61%
70dB 10.84%
dB72 1.20%
75dB 4.82%
80dB 2.41%
82dB 1.20%
85dB 1.20%
90dB 2.41%
91dB 1.20%
95dB 1.20%
99dB 1.20%
100dB 20.48%
103dB 1.20%
110dB 3.61%
112dB 1.20%
114dB 1.20%
115dB 1.20%
119dB 1.20%
120dB 1.20%
130dB 2.41%
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GRAFICA 7

UMBRAL TONAL EN PACIENTES CON DENA OIDO IZQUIERDO
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TABLA 8
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PORCENTAJE DE GRADO DE
HIPOACUSIA OIDO DERECHO
PACIENTES CON DENA.

GRADO DE

HIPOACUSIA O.D PORCENTAIJE
SUPERFICIAL 2.41%
MEDIA 10.84%
SEVERA 26.51%
PROFUNDA 42.17%
AUDICION NORMAL 18.07%
GRAFICA 8

GRADO DE HIPOACUSIA EN OIDO DERECHO EN
PACIENTES CON DENA

2.41%

10.84%

= SUPERFICIAL = MEDIA = SEVERA = PROFUNDA = AUDICION NORMAL

TABLA 9
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PORCENTAIJE DE GRADO DE HIPOACUSIA OIDO
IZQUIERDO PACIENTES CON DENA.

GRADO DE
HIPOACUSIA O.D | PORCENTAIE
SUPERFICIAL 7.32%
MEDIA 7.32%
SEVERA 23.17%
PROFUNDA 43.90%
AUDICION
NORMAL 18.29%
GRAFICA 9

GRADO DE HIPOACUSIA EN OIDO IZQUIERDO EN
PACIENTES CON DENA

7.32%

= SUPERFICIAL = MEDIA = SEVERA = PROFUNDA = AUDICION NORMAL
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IX DISCUCION

La hipoacusia neurosensorial es uno de los problemas mas frecuentes que afectan
a los pacientes pediatricos, llegando a afectar a entre 1,5 y 6 nifilos por cada 1000
recién nacidos vivos. (24) Estudios recientes sugieren que la disfuncion del nervio
auditivo (neuropatia auditiva) puede estar implicada hasta en el 1-10% de los
casos de hipoacusia neurosensorial en nifos, siendo menos frecuentes las
pérdidas auditivas por alteracién anatémica del nervio (aplasias e hipoplasiasde la
rama auditiva del nervio coclear) (11), Incluso algunos autores consideraban que
no era factible el desarrollo coclear sin una adecuada inervacién de la rama
auditiva del nervio cocleovestibular, por lo que ambos procesos estarian
relacionados. Esto les llevo a la conclusién de que si una céclea en la imagen del
TC estaba estructuralmente bien formada el nervio auditivo deberia estar
presente. Sin embargo otros afirmaban que la simple estenosis del conducto
auditivo interno podria orientarnos a una alteracion de la rama auditiva del nervio
coclear. Recientemente se ha visto que puede existir una ausencia del nervio
coclear en conductos auditivos internos de diametro normal y con oidos
estructuralmente normoconformados en el TC (25). La constante mejoria en las
técnicas de Resonancia magnética nuclear y la posibilidad de identificar con
dichas técnicas el nervio coclear en el interior del conducto auditivo interno nos ha
llevado a la posibilidad de saber si dicho nervio estd o no presente y de conocer si
su diametro es el adecuado o esta reducido con el fin de poder predecir el
resultado (26). Sin embargo debido a que no todos los pacientes tuvieron estudios
seria dificil establecer la real importancia del predominio de anomalia de nervio

auditivo en el sexo masculino.

Para la realizacion de este estudio se reviso 83 expedientes clinicos de pacientes
con diagnodstico de trastorno de neuropatia auditiva, de los cuales 56 pacientes

(67.47%) resultaron ser del sexo masculinoy 27 (32.53%) del sexo femenino.
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Se revis6 en 58 pacientes que fueron los que contaban con TAC de oidos y
mastoides y RM la presencia de anomalias de la rama auditiva del nervio coclear,
se encontrdé que en general tanto en TAC como en RM 17 pacientes presentaron
anomalias de rama auditiva de nervio coclear; de los 17 pacientes se buscé el
predominio de anomalias de acuerdo a sexo encontrando que 10 pacientes con
anomalias de la rama auditiva de nervio coclear son del sexo masculino y 5
pacientes del sexo femenino, o que nos podria llevar a pensar que existe un
predominio de estas malformaciones en pacientes del sexo masculino, sin
embargo hay que considerar que hubo mayor numero de pacientes masculinos
con el diagnostico de neuropatia auditiva. De estos 17 pacientes se encontré que
en TAC de oidos y mastoides, 2 casos con hipoplasia de rama auditiva de nervio
coclear en oido izquierdo, 3 pacientes con hipoplasia bilateral, 1 paciente con
agenesia de nervio auditivo oido derecho y 1 paciente con agenesia de nervio
auditivo oido izquierdo y 4 pacientes con estenosis del canal oseo a la entrada del
nervio coclear bilateral, no se encontro anomalia en 36 pacientes que contaban
con TAC de oidos y mastoides. En Resonancia Magnética se encontro 1 paciente
con hipoplasia bilateral y 1 paciente con agenesia bilateral, sin anomalia de rama
auditiva del nervio coclear en 3 pacientes; en 3 pacientes que contaban con TAC
de oidos y mastoides asi como con RM se encontré estenosis del canal 6seo a la
entrada del nervio coclear por TAC de oidos y mastoides y con agenesia del
nervio coclear bilateral por RM y 1 paciente (1.20%) con estenosis del canal ésea
a la entrada del nervio coclear oido izquierdo en TAC y con agenesia del nervio

coclear en oido izquierdo por RM.

Lo anterior nos lleva a considerar que el estudio diagndstico de imagen mas
utilizado en pacientes con diagnostico de desorden del espectro de la neuropatia
auditiva del Instituto Nacional de Rehabilitaciéon es la Tomografia de oidos y
mastoides; sin embargo la Resonancia magnética evidenciado ser un buen

estudio diagndstico para visualizar nervio auditivo y sus alteraciones.

Dentro de las principales alteraciones se evidencia que la estenosis del canal 6seo

bilateral a la entrada del nervio coclear vista por TAC es la malformacién que mas
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predominio en 4 pacientes de 17, a pesar de que esta no es una malformacion
propiamente del nervio auditivo, esta alteracion nos sugiere una agenesia y/o una
hipoplasia de nervio auditivo, ya documentado en diferentes referencias
bibliograficas, le siguieron en orden de frecuencia el predominio de hipoplasia de
rama auditiva de nervio coclear en TAC de forma bilateral con 3 pacientes de 17,
Se encontré unicamente un caso de agenesia bilateral de rama auditiva de nervio
coclear vista por RM; de manera especifica se encontr6 que unicamente 9
pacientes contaban con Resonancia Magnética y Tomografia de oidos y
mastoides en expediente clinico y en estos 3 pacientes se reportaron con
estenosis del canal 6seo la entrada del nervio coclear bilateral por TAC y agenesia
del nervio coclear bilateral vista por Resonancia Magnética; Se encontrd
unicamente un caso de estenosis del canal 6seo la entrada del nervio coclear de
oido derecho con agenesia del nervio coclear derecha en RM. Lo anterior nos
lleva a pensar que no seria propiamente el diagndstico de desorden del espectro
de la neuropatia auditiva el de estos pacientes ya que como se menciona en la
definicion, “Neuropatia” significa una afectacién nerviosa, en especial degenerativa
de uno o varios nervios. Cualquier desorden del VIII par hasta el cortex auditivo
puede corresponder a una neuropatia auditiva (NA), aunque la definicion mas
especifica situa a la NA en regiones mas periféricas, entre las células ciliadas
externas y el tronco cerebral estableciendo que este en general es un diagnéstico
funcional (1); por lo que habria que reconsiderar el diagnostico de estos pacientes,
hablando de una “Neuropatia verdadera”. Por las caracteristicas de nuestra
muestra (la mayoria de los pacientes no contaban en expediente clinico con los
dos estudios a la par tanto TAC de oidos y mastoides y Resonancia magnética),
no se pudo en este estudio realizar una comparacion entre los resultados de
tomografia de oidos y mastoides y los resultados de la Resonancia Magnética sin
embargo en estudios futuros se podria considerar hacer dicha comparacion,
aunque lo anterior siempre tomando en cuenta las diferencias fisicas y funcionales

de cada estudio de imagen en especifico.

Encontramos la presencia de otros hallazgos en TAC de oidos y mastoides y

Resonancia Magnética en 19 pacientes (22.85%), 6 pacientes se reporta con
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otomastoiditis cronica, 1 paciente con otosclerosis bilateral, 1 paciente con
hipoplasia de estribo, 2 pacientes con particion incompleta, 1 paciente con quiste
aracnoideo temporal izquierdo, 1 paciente con duplicacion de conducto auditivo
interno derecho, 1 paciente con quiste pineal, 1 paciente con estenosis de cadena
izquierda, y 1 paciente con estenosis de cadena izquierda y displasia de canal
semicircular horizontal derecho, 1 paciente con agenesia de nervio facial, 1
paciente con dilatacion vestibular. Lo anterior nos llevaria a pensar que tal vez
esto podrian ser propiamente la causa de hipoacusia , claro esto en correlacién
con la clinica y el grado de hipoacusia y su compatibilidad con umbral auditivo y
estudio de imagen; Sin embargo este estudio podria preceder oro estudio en el
que se buscara Ila relacién entre el grado de hipoacusia con pacientes con
neuropatia auditiva con otras malformaciones en oido externo, medio e interno, lo
que nos permitiria llegar a otras conclusiones en base a la etiologia de la
hipoacusia o simplemente considerar que estas malformaciones serian

considerados unicamente como hallazgos .

Al tener acceso al umbral de tonal de oido derecho e izquierdo de estos pacientes
se realiz6 en este estudio un indice de correlacion buscando si el grado de
severidad de la malformacion de la rama auditiva del nervio coclear (considerando
estenosis del canal 6seo de la entrada del nervio coclear como el de menor
severidad , siguiente la hipoplasia de rama auditiva del nervio coclear de severidad
moderada, la agenesia de rama auditiva de nervio coclear como mayor severidad
y por ultimo la combinacién de estenosis de la entrada del canal éseo del nervio
coclear y la agenesia de la rama auditiva del nervio colear como severidad
importante)condicionaria un mayor grado de hipoacusia. Sin embargo al obtener
un indice de cofrrelacion de Oido derecho: de 0.1622, con uuna Spearman's rho =
-0.1552; Oido izquierdo: indice de correlaciéon 0.1656, con Spearman's rho = -
0.1536 se encontré que no existe correlacion entre el umbral tonal y el grado de
severidad de las anomalias del nervio auditivo, lo anterior se confirma al ver que
se podrian presentar casos d epaciente con estenosis del canal ode a la entrada
del nervio coclear con hipoacusia profunda en igual medida que pacientes con

agenesia de rama auditiva de nervio coclear. De igual forma se busco la misma
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correlacion con el grado de hipoacusia (considerando la clasificacion y grado de
severidad de la malformacién de la rama auditiva del nervio coclear, encontrando
para oido derecho: indice de correlacion: Prob > |t| = 0.3366, Spearman's rho =
0.1892. En oido izquierdo: indice de correlacién de = 0.0887 con una Spearman's
rho = 0.1892 lo que significa que no existe correlacion entre el umbral tonal y el
grado de severidad de las anomalias del nervio auditivo; por lo que no se puede
afirmar que el mayor grado de hipoacusia predominaria en pacientes con agenesia

del nervio coclear.
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X CONCLUSIONES

Considerando que el desorden del espectro de la neuropatia auditiva involucra un
concepto funcional o una alteracion bielectrica del nervio auditivo, atreverse a
decir que dentro de la etiologia podria considerarse alguna alteracién anatémica
como seria el caso de la agenesia e hipoplasia del la rama auditiva del VIII nervio
craneal, aun esta en debate, lo que nos llevaria a pensar que si en estos pacientes
se detecta la presencia de alguna alteracién anatémica del nervio coclear podria
establecerse el diagnostico propiamente dicho de neuropatia auditiva verdadera,
sin embargo no olvidar que en general el concepto de Neuropatia es propiamente
funcional. Por lo anterior nunca descartar la posibilidad de una alteracion
anatomica en especifico del nervio auditivo en estos pacientes, por lo tanto es
recomendable considerar la TAC de oidos y mastoides asi como la RM como
parte del grupo de estudios necesario para el protocolo diagndstico de esta
patologia, ya que nos permitiria determinar si se trata de una neuropatia auditiva
meramente funcional o una hipoacusia neurosensorial secundaria a una

malformacioén del nervio auditivo.

Es dificil determinar cual estudio de imagen es el estudio de eleccidén ya que al ser
estudios tan diferentes y esta tan bien establecida su funcién y utilidad diagnostica
podriamos decir que en realidad son estudios complementarios al menos en este
caso en particular por o que no es posible atreverse a decir que un estudio es
mejor que otro para fines diagnosticos en esta patologia, importante es mencionar
que el establecer la resonancia magnética como estudio de imagen en primera
linea cuando se sospecha de alguna anomalia del nervio coclear seria lo ideal ya
que por las caracteristicas de este estudio de imagen la apreciacion de dicha
estructura es por este método de imagen muy precisa, sin embargo se debe
considerar el uso de la TAC de oidos y mastoides ya que en casos cuando no se
permita visualizar mas detalles por resonancia magnéticas existen algunos datos
por TAC de oidos y mastoides que podrian sugerir la anomalia del nervio auditivo

como seria el caso de la estenosis de la entrada del canal éseo del nervio coclear
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que sugiere como vimos en el presente estudio la agenesia del la rama auditiva
del nervio coclear por lo anterior ambos estudios tienen utilidad diagnostica
importante, no obstante muchas veces el estudio ideal se elegira de acuerdo al
método de imagen que se tenga al alcance sin menospreciar su utilidad
diagnostica, ya que al final se tendran que correlacionar los medios diagndsticos
con la clinica. La presencia de otros hallazgos por TAC y RM nos plantea la
posibilidad de ampliar mas a detalle en este aspecto el protocolo ya que es muy
interesante la presencia de malformaciones agregadas y hallazgos que pueden
repercutir de manera seria en la clinica del paciente, y modificar de manera franca
el diagnostico. El hecho de que en este estudio no se arrojara ninguna correlacion
del grado de severidad de la malformacién del nervio auditivo con el umbral tonal y
grado de hipoacusia nos lleva a buscar la posibilidad de reestructurar la forma de

realizar esta relacion para futuros protocolos de estudio.
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XI CONSIDERACIONES ETICAS.

Al ser este un estudio descriptivo, la revisacién del expediente clinico procuro que
todos los procedimientos estuvieran apegados de acuerdo al codigo de ética y

conducta del Instituto Nacional de Rehabilitacion, asi como la confidencialidad del
mismo.
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XIll ANEXOS

Anexo 1

FrERERRe**Instrumentos de recoleccion de la informacion e instructivog***********

Segun la Organizacion Mundial de la Salud (OMS), se dice que alguien sufre pérdida auditiva
cuando no es capaz de oir tan bien como una persona cuyo sentido del oido es normal, es decir,
cuyo umbral de audicion en ambos oidos es igual o superior a 25 dB. La pérdida de audicién puede
afectar a uno o ambos oidos y para quienes la padecen puede ser crucial para el desarrollo tipico
del lenguaje hablado u ocasionar un trastorno de la comunicaciéon que repercuta gravemente en el
ambito psicosocial del paciente

CLASIFICACION DE HIPOACUSIA

Segun intensidad: Se utiliza la clasificacion de Jerger o la clasificacion de la OMS:

Clasificacion de la OMS:

Grado de pérdida Rango en dB
Audicion Normal 0-25
Hipoacusia Leve 26-40
Hipoacusia Moderada 41-55
Hipoacusia Moderada-Severa 56-70
Hipoacusia Severa 71-90
Hipoacusia profunda >91

Clasificacion de Jerger 1980:
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