THREVISTA

TERAPEUTICA

TECNOLOGIA Y ART

Electrococleografia en la evaluacion de pacientes con desorden del espectro de neuropatia auditiva.
Calderon-Arias M. y cols. ISSN 2215-5562. Rev. Ter. Enero-Junio del 2025; Vol. 1 N°: 51-62.

Utilidad de la electrococleografia en el protocolo de evaluaciéon de pacientes con
desorden del espectro de neuropatia auditiva para implante coclear

Usefulness of electrocochleography in the evaluation protocol of patients with auditory

Filiacion:
"Audiéloga, JR Sanchez Audiologia,
San José, Costa Rica.

Correspondencia:™=Marcela
Calderon-Arias, correo electronico:
marcecalderonarias@gmail.com

Financiamiento: ninguno.

Conflictos de Interés: ninguno.

Forma de citar: Calderon-Arias
M, Alfaro-Cartin H. Utilidad de la
electrococleografia en el protocolo
de evaluacion de pacientes con
desorden del espectro de neuropatia
auditiva para implante coclear. Rev
Ter [Internet]. 2025;19(1): 51-62.

Abreviaturas: CCl, Células
ciliadas internas; DENA, Desorden
del espectro de neuropatia auditiva;
ECoG, Electrococleografia; EOA,
Emisiones otoacusticas; IC, Implante
Coclear; MC, Microfénicos cocleares;
PAC, Potencial de accion compuesto;
PEA, Potenciales evocados
auditivos;  PEATC,  Potenciales
evocados auditivos de tallo cerebral;
PS, Potencial de sumacién; VA, Via
auditiva.

Fecha de envio: 27 de
noviembre del 2024.
Fecha de aceptacion: 2 de

enero del 2025.

v
>
=
>
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neuropathy spectrum disorder for cochlear implantation

I Marcela Calderén-Arias'™, Hellen Alfaro-Cartin.

Resumen

Introduccién: las personas con desorden del espectro de neuropatia auditiva tienen
problemas en el procesamiento del sonido y la comprension del lenguaje, por tener
una o varias estructuras de la via auditiva afectadas. Se ha planteado como opcion de
rehabilitacién el implante coclear. La electrococleografia aplicada en pacientes con
desorden del espectro de neuropatia auditiva permite realizar un topo-diagnéstico de la
lesion, para obtener expectativas mas confiables del desempefio auditivo de un paciente
candidato a implante coclear con esta patologia. El objetivo de esta revision es evidenciar la
utilidad de la electrococleografia en el protocolo de evaluacion de pacientes con desorden
del espectro de neuropatia auditiva para implante coclear. Metodologia: estudio de
revision bibliografica sistematizada de tipo cualitativo con evidencia cientifica encontrada
en las bases de datos EBSCO, Scielo, PubMed y Medline, utilizando como descriptores

las palabras electrococleografia AND desorden del espectro de neuropatia auditiva OR
neuropatia auditiva, electrocochleography AND auditory neuropathy spectrum disorder
OR auditory neurpathy, electrococleografia AND implante coclear, electrocochleography
AND cochlear implant, implante coclear AND desorden del espectro de neuropatia auditiva
OR neuropatia auditiva, cochlear implant AND auditory neuropathy spectrum disorder OR
auditory neuropathy. Se seleccionaron articulos publicados del 2012 al 2024, en idiomas
espanol, inglés y portugués, para un total de 21 referencias bibliograficas. Resultados: la
rehabilitacién auditiva en personas con desorden del espectro de neuropatia auditiva ha
sido un tema en discusién; mientras que unos apoyan la idea del implante coclear, otros no.
La electrococleografia nos brinda la oportunidad de estudiar el sitio de la lesion, y nos brinda
un pronoéstico mas realista en cuanto a abordaje, rendimiento y expectativas del tratamiento
mediante implante coclear. Conclusiones: la aplicacion de la electrococleografia en
pacientes candidatos a implante coclear diagnosticados con desorden del espectro de
neuropatia auditiva, tiene un gran aporte en cuanto al topo-diagnéstico, para el debido
manejo de expectativas, en cuanto a los resultados del implante.

Palabras clave: hipoacusia; electrococleografia; implante coclear; neuropatia auditiva.
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Abstract

Introduction: people with auditory neuropathy spectrum disorder have problems processing sound and
understanding language; by having one or more structures of the auditory pathway auditory pathway affected.
The cochlear implant has been proposed as a rehabilitation option. Electrocochleography applied in patients
with auditory neuropathy spectrum disorder, allows for a topo-diagnosis of the lesion, to obtain more reliable
expectations of the auditory performance of a patient with this pathology who is a candidate for cochlear implant.
Objective: to demonstrate the usefulness of electrocochleography in the evaluation protocol of patients with
auditory neuropathy spectrum disorder for cochlear implantation. Methods: qualitative literature review study
based on a literature search between 2020 and 2023 in the EBSCO, Scielo, PubMed and Medline databases,
using as descriptors the words electrocochleography AND auditory neuropathy spectrum disorder OR auditory
neuropathy, electrocochleography AND auditory neuropathy spectrum disorder OR auditory neurpathy,
electrocochleography AND cochlear implant, electrocochleography AND cochlear implant, cochlear implant
AND auditory neuropathy spectrum disorder OR auditory neuropathy, cochlear implant AND auditory neuropathy
spectrum disorder OR auditory neuropathy, articles published from 2012 to 2024 were selected, in Spanish,
English and Portuguese languages, for a total of 21 bibliographical references. Results: auditory rehabilitation
in people with auditory neuropathy spectrum disorder has been a topic under discussion, while some support
the idea of cochlear implant, others do not. Electrocochleography gives us the opportunity to study the site of the
lesion and provides us with a more realistic prognosis in terms of approach, performance, and expectations of
cochlear implant treatment. Conclusions: the application of electrocochleography in cochlear implant candidate
patients diagnosed with auditory neuropathy spectrum disorder has a great contribution in terms of topo-
diagnosis, for the proper management of expectations, regarding the results of the implant.

keywords: hearing loss, electrocochleography, cochlear implant, auditory neuropathy.

Introduccion la variabilidad en cuanto al topo-diagndstico, ya

que puede afectar a las células ciliadas, el nervio

La Organizacion Mundial de la Salud' estima . ,
coclear o las sinapsis entre las estructuras del

que actualmente mas del 5% de la poblacién (430 . . .
sistema auditivo central, por lo que el tratamiento,

-II A 1 . e . r
millones de - personas) padece una perdida de las expectativas y resultados de la rehabilitacion

itant . habilitacion.
audicion incapacitante y requiere re abilitacion dependerén de estod.

La Asociacion Americana del Habla Lenguaje . .
Una de estas opciones de tratamiento es un

Audicién (ASHA igl inglés)?, indi . . .
y Audicion (ASHA por sus siglas en ingles)’, indica implante coclear (IC), el cual consisten en un sistema

isten t ti ASi rdi o
que existen tres tipos basicos de perdida de electrénico implantable, compuesto de electrodos

audicion: conductiva, neurosensorial y mixta. De las . ,
que estimulan directamente el VIII par craneal.

neurosensoriales es posible encontrar afectacion en . L
Para esto se debe realizar una adecuada historia

el VIl par craneal, lo cual se define como el Desorden - . - ,
clinica, examen fisico otolégico, audiograma,

del espectro de neuropatia auditiva (DENA). Existe . . , . .
impedanciometria y potenciales evocados auditivos

discrepancia entre los criterios sobre su abordaje , - .
P J (PEA), asi como las emisiones otoacusticas (EOA),

y rendimiento de la rehabilitacion del DENA, por umbral auditvo de campo libre con audifono,

Rev. Ter. Enero-Junio del 2025; Vol. 19 N°1 52



Electrococleografia en la evaluacion de pacientes con desorden del espectro de neuropatia auditiva. Calderén-Arias M. y cols.

tomografia computarizada de oidos sin medio de
contraste y resonancia magnética nuclear* .

Dentro de los PEA la electrococleografia (ECoG)
es un potencial de latencia corta, que registra un
evento electrofisiolégico de la coclea tras un estimulo
acustico; es de gran utilidad dentro de la bateria de
pruebas a los pacientes candidatos a IC con DENA,
porque con ella se puede localizar el sitio de la
lesion y a partir de ahi hacer un manejo oportuno de
tratamiento, rehabilitacion y expectativas® ©.

El procesamiento del sonido inicia cuando las
sefales acusticas viajan por el sistema auditivo
periférico para llegar al nervio auditivo y se
convierten en estimulos bioeléctricos que el cerebro
puede decodificar, hasta llegar al cerebro donde se
realizan el analisis, reconocimiento y comprension
auditivas.

En caso particular de los pacientes con DENA,
se afecta la localizacion del sonido, discriminacion
del lenguaje y la apreciacion musical; y las
personas con adaptacion protésica con audifonos
generalmente no obtienen beneficio, debido a que
perciben los sonidos mas amplificados, pero siguen
sin comprension del lenguaje. En este caso, estos
pacientes se incorporan al programa de IC con el fin
de obtener un mejor procesamiento de los sonidos’®.

La ECoG aplicada en pacientes con DENA,
permite realizar un topo-diagndstico de la lesion, y
de esta manera contar con mayor asertividad en el
tratamiento y abordaje del paciente, y asi obtener
expectativas mas claras del desempefio auditivo
de un paciente con esta patologia, ante un IC,
para no crear falsas expectativas que pudieran
ser un impedimento para su adecuada adaptacion
posterior®.

Cabe destacar que el oido es el érgano que
capta las sefales acusticas originadas en el medio,

su porcion periférica se divide en: el oido externo,
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oido medio y oido interno. Su porcién central inicia a
nivel de la VA, se compone por una serie de nucleos
que asegura la transmisién de la informacién y la
analizan en frecuencia, intensidad y tiempo. Inicia
en las neuronas del ganglio espiral coclear que
son el primer contacto de células ciliadas internas
(CCl) con la VA, y continua hasta la corteza
auditiva, donde se realiza el procesamiento final de
la localizacion tridimensional de la fuente sonora y
la integracion temporal y espectral de los sonidos,
permitiendo la discriminacién de sonidos complejos
y del lenguaje™.

Si se desea profundizar en datos sobre el
procesamiento de la sefial acustica a nivel central, es
necesaria la realizacién de pruebas objetivas como
los PEA, dentro de los cuales esta la ECoG , util
para determinar la presencia o no del DENA, el cual
se caracteriza por presencia de EOA y microfonicos
cocleares (MC), y alteracion de los PEA debido a
una alteracion en el VIl par craneal hasta el cortex
auditivo™.

Existen mutaciones genéticas que involucran
proteinas presinapticas o} postsinapticas,
participantes de este proceso de transduccion del
sonido, que pueden potencialmente causar el DENA.
Por ejemplo, la mutacién del gen OTOF que codifica
la otoferlin, o el gen de la atrofia 6ptica (OPA1), que
codifica una proteina mitocondrial™.

Otras de sus causas son las enfermedades como
la enfermedad de Refsum, ataxia de Friedreich o el
sindrome de Charcot-Marie-Tooth, cuyos hallazgos
clinicos incluyen una neuropatia motora y sensorial
progresiva, por la desmielinizacion que se da a
nivel de las fibras nerviosas ganglionares; por otro
lado, estan las causas perinatales como la hipoxia
neonatal o el Kernicterius'.

Respecto a su diagndstico manifiestan Rico-
Romero et al'® que la audiometria puede resultar de
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configuracién y grado variable con EOA presentes, o
en raros casos ausentes, con potenciales evocados
auditivos de tallo cerebral (PEATC) alterados y
presencia de MC, los cuales se evaluan en la ECoG,
de los cuales también se obtiene informacion sobre
el potencial de sumacién (PS) y el potencial de
accion compuesto (PAC).

La presente revision brinda un gran aporte tanto
a profesionales como a los pacientes, debido a que
permite evidenciar la importancia que tiene la ECoG
como parte de la evaluacién audioldgica, en el
protocolo de seleccién candidatos para IC, para que
se tomen las decisiones que sean mas beneficiosas
para cada paciente con DENA.

Metodologia

Se realizé un estudio de revision bibliografica
sistematizada de tipo cualitativo en las bases de
datos EBSCO, Scielo, PubMed y Medline, utilizando
como descriptores las palabras electrococleografia
AND desorden del espectro de neuropatia auditiva
OR neuropatia auditiva, electrocochleography AND
auditory neuropathy spectrum disorder OR auditory
neurpathy, electrococleografia AND implante
coclear, electrocochleography AND cochlearimplant,
implante coclear AND desorden del espectro de
neuropatia auditiva OR neuropatia auditiva, cochlear
implant AND auditory neuropathy spectrum disorder
OR auditory neuropathy, se seleccionaron articulos
publicados del 2012 al 2024, en idiomas espafiol,
inglés y portugués.

Se incluyeron estudios sobre la evaluacién
auditiva y rendimiento de implante coclear en
pacientes con desorden del espectro de neuropatia
auditiva. Se incluyeron 9 articulos cientificos
publicados como estudios de cohorte, asi como 2
estudios de casos y controles, 2 estudios de casos y

8 articulos de revision publicados entre el 2012 y el
2023 en idiomas espanol, inglés y portugués, para
un total de 21 referencias bibliograficas tal como
se muestra en la figura 1. Basados en la evidencia
se describe la importancia de la evaluacion con
electrococleografia a los pacientes con desorden
del espectro de neuropatia auditiva para implante

coclear.

Resultados y discusion

Resultados de Ila electrococleografia en
pacientes con desorden del espectro de
neuropatia auditiva

Las medidas objetivas electrofisioldgicas,
evaluan la funcionalidad de las células del oido
interno y la via auditiva (VA), esto permite diferenciar
los trastornos auditivos con origen coclear o
retrococlear.

Dentro de la funcion anormal del VIl par craneal,
se encuentran clasificadas las lesiones presinapticas
con afectacién en las células ciliadas internas (CCl)
y su sinapsis y las postsinapticas con afectacién
en las dendritas, ganglios y axones del nervio, por
razones hereditarias, infecciosas, metabdlicas o
inmunitarias™ 16 17,

Con la ECoG se pueden buscar las respuestas
de los MC, que son potenciales eléctricos generados
por la coclea ante los estimulos sonoros y su utilidad
esta en que las EOA que estarian presentes, pueden
desaparecer con el tiempo, pero los MC no'®.

Asimismo, refleja un PS a los 0,8ms después
de presentado el estimulo como la respuesta
bioeléctrica de la actividad de las células ciliadas
externas y las CCl, asi como el PAC a 1,65 ms para
distinguir si la lesién es presinaptica o postsinaptica.
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Figura 1. Diagrama de flujo de identificaciéon y seleccién de los articulos
Fuente: elaboracion propia, 2024.

Esto se puede definir con la presencia o ausencia
tanto del potencial de sumacién (PS) como la
alteracion del potencial de accion compuesto (PAC
en la ECoG. En la tabla 1 se exponen los distintos
resultados que podemos obtener con esta prueba,
segun el sitio de la lesién'® °,

La tabla 1 sintetiza que en algunas neuropatias
se ven afectados los axones de las células nerviosas
y el tronco encefalico, pero no las células ciliadas
de la céclea. De manera que en la ECoG se puede
observar la presencia del PS, pero ausencia o
alteracion del PAC.

Por otro lado, se puede observar un trastorno
en las células del ganglio donde en la ECoG hay
presencia del PS, lo que confirma la adecuada
funcionalidad de las CCI, pero un PAC ausente o
muy reducido en amplitud. Tal como es el caso del
DENA por causa de hiperbilirrubinemia™.

Curet' sefiala que respecto a la afectaciéon en

Rev. Ter. Enero-Junio del 2025; Vol. 19 N°1

la conduccion de la estimulacion a través del NA, en
zonas mas altas, lo que se observa con alteracién
son las ondas lll y V de los PEATC o con amplias
latencias. Un ejemplo de ellos es la esclerosis
multiple o tumores del angulo ponto cerebeloso.

Asi mismo Curet' informa que, en su estudio
de 11 pacientes usuarios de IC con DENA, tuvieron
mejores resultados del IC los que tenian mutacion
del gen OTOF, en cuanto a deteccion del sonido y
habilidades comunicativas. En la ECoG se observo
presencia de PS, un PAC ancho por el retraso en a
la velocidad de conduccion del estimulo por el axén,
y los PEATC alterados™.

En cuanto a los resultados del estudio de
Martinez del Rio?*, se describe el caso de una
paciente de 6 anos, que fue prematura del Hospital
Universitario Rio Hortega de Valladolid, con PEATC
ausentes y EOA y MC presentes, a la que se le
detecto alteracion del gen OTOF, se le realizé el IC%.
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Por su parte Rance y Starr'* relatan el caso de
un individuo con hipoacusia neurosensorial y DENA
en oido derecho. Las pruebas electrofisiologicas de
PEATC se reflejan presencia de onda | y ausencia
de ondas Ill y V a 90 dBnHL con estimulo click, MC
presentes y EOA presentes, y PS alterado en la
ECoG, lo cual confirmé el diagndstico de DENA 'y
que la lesidn es de origen presinaptico.

De igual manera describen a un paciente con
Ataxia de Friedreich con alteracion progresiva de los
PEA, el PAC, pero con presencia de MC y PS en
la ECoG, y con EOA presentes. Y otro con Charcot

Marie Tooth con caracteristicas similares a las del
paciente anterior en sus pruebas electrofisioldgicas™.

En un estudio de Santos et al*? sobre el Sindrome
de CAPOS, se describen los hallazgos fenotipicos y
genotipicos de 3 miembros de una familia espafiola
con dicho sindrome, en la cual el menor de 10
anos tiene tratamiento con IC. En los PEATC no se
observd onda V a 90 dBnHL, en la ECoG se observa
PS y PAC normal, presencia de EOA bilateralmente,
hipoacusia neurosensorial moderada bilateral con

discriminacion de 60%, lo cual evidencié el DENA.

Tabla 1. Resultados de las pruebas electrofisiolégicas en desorden del espectro de neuropatia auditiva
segun el sitio de la lesién

Autor Sitio de la Etiologia Localizacién Prueba
— MC PS PAC  PEATC
Rance y Presinaptica Hipoxia Células Normal  Anormal Anormal Anormal
Starr' Ciliadas
Internas:
Receptor
presinaptico
Vonaetal®  Presindptica  Gen de otoferlina  Trastorno Normal ~ Normal Anormal Anormal
sinaptico
Santarelliet  Postsinaptica Gen atrofia 6ptica  Dendritas Normal Normal Anormal Anormal
al? tipo |
Saidia et al’® Postsinaptica Ataxia de Dendritas y Normal  Normal  Anormal Anormal
Friedrieich y axones
Charcot Marie
Tooth 2
Curet'® Postsinaptica  Hiperbilirrubine- Células Normal Normal Anormal Anormal
mia ganglionares
Santos et al*®> Postsinaptica Sindrome de Células Normal  Normal Anormal Anormal
ataxia cerebelosa- ganglionares
arreflexia-pies
cavos-atrofia
optica-hipoacusia
neurosensorial
Anzalone et  Postsinaptica Charcot Marie Vaina de Normal  Normal Anormal Anormal
al? Tooth 1 mielina
Rance y Postsinaptica Malformacion del Nervio auditivo Normal Normal Ausente Ausente
Starr'4 Nervio Auditivo

Fuente: elaboracion propia basada en Rance y Starr'4, Vona et al®, Santarelli et al?!, Saidia et al'®, Curet'®, Santos et al??, Anzalone et

al®.

MC: microfénicos cocleares; PS: potencial de sumacién; PAC: potencial de accién compuesto; PEATC: potenciales evocados auditivos
de tallo cerebral.
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Beneficios del implante coclear segin los en los audifonos o implantes. Esto ha beneficiado
resultados obtenidos en la electrococleografia grandemente a los usuarios, principalmente para
en pacientes con desorden del espectro de obtener buenos rendimientos académicos.

neuropatia auditiva Respecto al IC, el estudio topografico de

La rehabilitacion auditiva en personas la lesion nos brinda un prondstico mas realista de

con DENA ha sido un tema con opiniones muy su beneficio, por cuanto si la lesién es presinaptica

controversiales, mientras que unos apoyan la idea los resultados son muy buenos, pero en caso de

i 14 . o .
del IC en la mayoria de los casos, otros no™. lesiones postsinapticas los resultados mejoran solo

Como parte del apoyo al uso de los parcialmente el procesamiento auditivo”.

audifonos, se sugiere la comunicacion en Aun asi, actualmente el IC es una eleccion de

ambientes acusticamente controlados, sin embargo, tratamiento para la rehabilitacion de pacientes

esto es algo con mucha complejidad. Por esta con DENA por parte de los otorrinolaringélogos

razéon se utilizan herramientas como sistemas de y audidlogos, a pesar de que los resultados son

frecuencia modulada, los cuales permiten hacer variables entre un paciente y otro®, tal como se

un manejo de la relacion sefial ruido, y el paciente muestra en la tabla 2.

escucha directamente los sonidos del lenguaje

Tabla 2. Beneficios del implante coclear segtn los resultados de la electrococleografia en pacientes
con desorden del espectro de neuropatia auditiva

Autor Sitio de la Etiologia Localizacién Beneficio
lesion

Rance y Starr* Presinaptica Hipoxia Células Ciliadas Con beneficio comprobado en habilidades de
Internas: comunicacion y deteccion del sonido
Receptor
presinaptico

Curet" Presinaptica Gen de otoferlina Trastorno Con beneficio comprobado en habilidades de
sinaptico comunicacion y deteccion del sonido

Tekin et al® Postsinaptica Gen atrofia dptica tipo | Dendritas Se benefician en caso de los pacientes con

mutacion en el gen OTOF, pero escasamente los
pacientes con problemas en las dendritas de las
células ganglionares.

Anzalone et Postsinaptica Ataxia de Friedrieich Dendritas y Sin beneficio, su candidatura a IC debe
al® Charcot Marie Tooth 2 axones manejarse con precaucion
Rance y Starr'* Postsinaptica Hiperbilirrubinemia Células 50% con beneficio y 50% sin beneficio.
ganglionares
Santos et al® Postsinaptica Sindrome de ataxia Células Beneficio en discriminacion del lenguaje y
cerebelosa-arreflexia-pies ganglionares mejoria en pruebas logopédicas

cavos-atrofia optica-
hipoacusia neurosensorial

Anzalone et Postsinaptica Charcot Marie Tooth 1 Vaina de Sin beneficio, su candidatura a IC debe
al? mielina manejarse con precaucion
Vandana et al” Postsinaptica Enfermedad de Refsum Neurona 50% con beneficio y 50% sin beneficio.
auditiva de
primera orden
Rance y Starr'* Postsinaptica Malformacion del Nervio Nervio auditivo  Nulo, no hay transmisién del estimulo hacia
Auditivo corteza cerebral

Fuente: elaboracion propia basada en Rance y Starr'4, Curet'®, Tekin et al?®, Anzalone et al?, Santos et al??, Vandana et al?".
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Muchos pacientes con DENA se han beneficiado
logrando una adecuada comprension y desarrollo
del lenguaje verbal, y para otros el procesamiento
en ambientes competitivos y con desafios
temporales de la sefal acustica, ha sido todo un
reto, no logrando una audicién funcionalmente util.
Esto debido a que el beneficio del IC en pacientes
con DENA, esta estrechamente relacionada con el
topodiagndstico del lugar de la lesion™.

Saidia et al'® indican que actualmente esta la
opcion de rehabilitacion auditiva con los audifonos.
Respecto al IC, su beneficio va a depender
directamente del lugar de la lesion.

Rance y Starr' indican que, en el caso de las
lesiones presinapticas, los pacientes con IC han
mostrado un adecuado beneficio, por ejemplo, los
pacientes diagnosticados con DENA por la etiologia
Kernicterius por hiperbilirrubinemia perinatal, tienen
un 50% con beneficio con el IC y un adecuado
desarrollo del lenguaje, caso contrario en aquellos
pacientes cuya lesidén es postsinaptica, en donde
los resultados de la implantacion son muy variables
y con pocos beneficios. De ahi la importancia del
abordaje individual de cada caso.

Curet' es enfatico cuando aclara que, respecto
al beneficio del IC continua en investigacion vy
clasifica a los pacientes en dos grupos: (1) pacientes
con lesién distal al ganglio de Corti en el cual se
observo lesion en sinapsis de CCl y dendritas del
VIII par craneal y otros con lesion en CClI, pero no
en ganglio; y (2) pacientes con lesion proximal al
ganglio de Corti en el cual se vieron afectadas las
células ganglionares, pero con integridad en CCE
y CCI.

Esto lo confirma Manrique et al®, quien afirma
que el IC aporta resultados variables, ya que su
beneficio depende del sitio de la lesion.

Zhen y Liu?® informan sobre un estudio de 10

pacientes con OTOF quienes fueron beneficiarios
de IC y se consideraron exitosos, con mejoria en la
percepcion y reconocimiento del habla, y mejor aun
cuando se implantan a edades muy tempranas.

Martinez del Rio?* indica que, durante el tiempo
postnatal, el periodo de plasticidad cerebral hace
que la corteza auditiva sea mas sensible a la
estimulacion auditiva, y, por ende, al desarrollo del
lenguaje. Destaca que, en un estudio retrospectivo
realizadoen el 2014, de nifos con DENA, se concluye
que los implantados a edades tempranas antes de
los 2 anos, tienen mejor capacidad de desarrollo de
audicién y lenguaje que los implantados a edades
mas tardia.

Otro estudio del 2015 del Hospital for Sick
Children en Toronto, concluye que recibieron
mejor beneficio del IC los nifios implantados
diagnosticados con DENA antes de los 5 afios que
los que se implantaron después?.

En un estudio realizado con 36 nifios
implantados entre el 2001 y 2021, con alteracion
en el gen OTOF y OPA I, mostraron mejorias en el
desarrollo del lenguaje®.

En el estudio de Santos et al??, los 3 casos de
una madre de 40 afios, su hijo mayor de 11 afos y
su hijo menor de 10 afios con sindrome de CAPOS,
este ultimo con ano y medio de uso de IC demostré
un gran beneficio en cuanto a pruebas audiolégicas 'y
logopédicas, favoreciendo su desarrollo psicosocial
y académico.

Por su parte, Anzalone et al?® muestran el caso
de un hombre de 70 afios con sindrome de Charcot
Marie Tooth, que fue remitido al programa de IC por
HNS asimétrica que habia progresado en 15 afios.
Se le realizé el implante en el oido izquierdo que
era el mas afectado, sin embargo, el progreso en
la percepcion del habla fue de 0% a 32% y 53%
en la prueba de fonemas, por esto se concluyé en
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este estudio que el ritmo de progresion de estos
pacientes con IC es muy gradual, por lo cual debe
tomarse en consideracion con sumo cuidado.

Respecto a esta enfermedad de Charcot
Marie Tooth, en un estudio realizado por Goswamy
J et al*®, se describe el caso de un hombre de 67
afnos con disminucion gradual pero significativa de
su audicién como parte de la neuropatia periférica,
quien tenia una discriminacién del lenguaje de
0% en entornos abiertos y se traté con IC. Se le
realizaron evaluaciones de comprension del habla
en espacios abiertos, con resultado de un progreso
mas lento que le promedio de pacientes con IC*°,

En relacion con la enfermedad de Refsum, en un
estudio publicado en el 2017 por Stahr et al*'de dos
hermanos de 56 y 61 afos que fueron implantados,
tuvieron una mejor percepcion de palabras
bisilabicas, pero no asi en los monosilabos, en el
seguimiento de estos podria presentarse todavia un
mayor deterioro a largo plazo por la degeneracion
retrococlear.

Esto al contrario de otro paciente de 59 anos
con esta enfermedad implantado bilateralmente,
estudiado por Nogueira®? quien, si obtuvo buenos
resultados, lo cual indica que algunos pacientes con
este sindrome podrian presentar lesiones a nivel
presinaptico.

Asimismo, en otros estudios se considera
la edad de la implantacion, Xin et al®® realizaron un
estudio de 283 nifios sordos prelocutivos, revelaron
la importancia de la implantacion a temprana edad
siempre que se cumplan los criterios de candidatura,
pero da énfasis a la contraindicacion absoluta en los
pacientes que tienen aplasia o hipoplasia del NA.

En este sentido Kontorinis et al*® aclaran que
se descarta totalmente la posibilidad de un IC en
pacientes con malformacion anatémica, tal como la

displasia del NA, debido a que es muy diferente al
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DENA que supone solamente un desorden funcional
pero no anatémico.

El DENA es una patologia para diagnosticar con
sumo cuidado, siguiendo correctamente todos los
protocolos, debido a la discusion del beneficio del
IC, el cual depende de la edad de la implantacién y
del topo-diagnéstico.

Conclusiones

Se cuenta con informacién importante en cuanto
al comportamiento del DENA segun el sitio de lesion
y en como afecta directamente al paciente a la hora
de colocarle un IC.

La ECoG tiene gran utilidad para el diagnostico
y rehabilitacion de pacientes con DENA candidatos
a IC, por esta razén es una prueba que se realiza en
otros paises de manera indispensable. En nuestro
pais, se cuenta con todos los recursos para aplicar la
prueba a todos los pacientes con esta patologia y de
esta forma disponer de las herramientas necesarias
para darles un acompafiamiento mas integral.

El DENA es una patologia para diagnosticar con
sumo cuidado, siguiendo correctamente todos los
protocolos, debido a la discusion del beneficio del
IC, el cual depende de la edad de la implantacion y
del topodiagnéstico.

A la fecha se genera controversia, debido a
que los profesionales en la salud auditiva como
audiologos y otorrinolaringdlogos no siempre
coinciden en los criterios sobre su abordaje y
rendimiento de la rehabilitacién, debido a que los
resultados de esta son muy variables de un paciente
a otro.

Generalmente, junto con la decision de colocar
un IC, vienen las expectativas del paciente y de la
familia de tener una mejora significativa en cuanto a

discriminacién de sonidos y la comunicacién. Como

59



Electrococleografia en la evaluacion de pacientes con desorden del espectro de neuropatia auditiva. Calderén-Arias M. y cols.

se resalté en esta revision, no todos los pacientes
con DENA llegan a obtener el beneficié esperado,
y por ende no se cumplen las expectativas de
rehabilitacion.

El manejo pre y postoperatorio de estas
expectativas del paciente y su familia es crucial, y se
puede tener un mejor manejo o abordaje al conocer
con totalidad el sitio de lesién de la patologia,
de forma que se tenga claro como es su pérdida
auditiva, sus repercusiones en su comunicacion y
las posibilidades terapéuticas mas idéneas.

La recomendacién es fomentar la aplicacion
de la ECoG en todos los pacientes con DENA que
sean candidatos a IC. Se logré demostrar que esta
prueba tiene un gran aporte en cuanto al diagndéstico
del DENA, asi como también en la identificacion de
la zona afectada.
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