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Las causas y los procesos patogénicos gue funda-
mentan la hipoacusia-sordera han preocupado alhom-
bre desde que se identificé esta condicién andbmala en
los seres humanos. Hoy dia preocupan tanto a los
pacientes como a sus familias, a los que interactdan
con quienes la padecen y a la comunidad en general.

Desde largo tiempo se conocen algunas de las
causas de hipoacusia-sordera, por ejemplo el ruido,
aungue solo hasta fechas recientes se han probado
varias de ellas. En este trabajo nos referimos a las
hipoacusias sensoriales y a las conductivas, aun
cuando las causas que las originan en uno u otro caso
pueden ser las mismas y en muchos casos la etiolo-
gia no se ha identificado.

A medida que avanza la ciencia, el conocimiento
de la etiologia de las sorderas es mayor, particular-
mente de las llamadas hipoacusias-sorderas sen-
soriales y sensorineurales; sobre todo cuando la
herencia juega un papel primordial.

Sumado a lo anterior el desarrollo de la tecnolo-
gia, el conocimiento derivado de la metodologia
cientifica, y la divulgacién de los esquemas preven-
tivos basados en el conocimiento de factores de
riesgo ya conocidos, entre otros, contribuyen a que
el clinico identifique con mayor precision las causas
de la hipoacusia-sordera. Con este marco de refe-
rencia, actualmente algunos grupos de sordos tie-
nen claramente conceptualizado su problema audi-
tivo, pero tanto ellos como sus médicos sabemos
gue no existen recursos terapéuticos de gran efica-
ciapararesolverlos. Por otra parte, los hipoacusicos-
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sordos demandan que se generen medidas pre-
ventivas especificas que abatan el problema. Como
respuesta a estas demandas se han delimitado en
nuestro medio estrategias formales de prevencion
como son las de vacunacion antirrubéola, antiparoti-
ditis y antisarampion, entre otras.

No obstante, existen grupos minoritarios de sor-
dos que postulan que su trastorno auditivo es una
variante de expresion cultural-social, y consideran
que no se requiere instrumentar medidas para
prevenirlo o modificar su presentacién.>? Posicion
que los clinicos también deben tener en cuenta.

Con el término hipoacusia-sordera nos referi-
mos a los problemas auditivos que pueden abarcar
desde una dificultad ligera para comprender lo que
se escucha, hasta una sordera profunda perma-
nente, es decir hipoacusia de 90 dB HL o mayor
como umbral promedio, para las frecuencias com-
prendidas entre 0.5y 4 kHz.®

Se calcula que existen actualmente 28 millones
de norteamericanos con hipoacusia-sordera de dife-
rente magnitud, uno de cada 1000 aproximadamen-
te nace con esta condicion grave y durante el primer
afo de vida se agrega otro caso mas por cada 1000
nifios que son portadores de hipoacusia severa. Por
otro lado, al menos 60%?*de los casos de hipoacusia
profundade iniciotardio estan causados por factores
genéticos, y de éstos la mayoria por mutaciones de
un sélo gen. Sélo 25% de los casos de trastornos
auditivos por factores genéticos son sindrémicos,
en tanto que 75% de ellos no lo son.
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De 75 a 80% de los casos de hipoacusia-sordera
por factores hereditarios siguen un patrén de trans-
misién autosémico recesivo, 15%, el patron auto-
sémico dominante y de 2 a 3% de los casos estan
ligados al cromosoma X. Dentro del grupo de
hipoacusias-sorderas no sindrémicas se incluyen
aquéllas cuyatransmision es por herenciamitocon-
drial (Cuadro I).

Los avances prometedores en el campo de la
genética han dado como resultado que se identifi-
guen cada vez mas genes responsables de hipoa-
cusia.

Tipicamente, el diagnostico de hipoacusia auto-
sémica recesiva es por exclusion, después de
haber eliminado los factores de riesgo conocidos,
incluyendo de manera particular la infeccion por
citomegalovirus.

En la mitad de los recién nacidos con hipoacusia
severa a profunda, o con hipoacusia-sordera no sin-
dromica, congénita profunda, autosémica recesiva,
se pueden encontrar mutaciones en el gen GJB2,
el cual codifica parala proteinaconexina 26 (Cx26).

En dos tercios de los casos con hipoacusia-sorde-
ra relacionada con la Cx26 se encuentra una sola
mutacion, la 35 del G.5 Este hallazgo ha dado lugar
al interés creciente por los examenes de laborato-
rio de tipo genético.

Se dispone de pruebas de laboratorio para eva-
luar alas parejas que tienen 25% de riesgo de tener
un hijo con DFNBL, que es responsable de 50% de
las hipoacusias-sorderas no sindrométicas
autosémicas recesivas congénitas severa a pro-
funda en Francia, Inglaterra, Australia y Nueva
Zelanda.® El diagndstico de DFNB1 se confirma si
el paciente tiene mutaciones causantes de enfer-
medadesreconocidas en elgen GJB2 (cromosoma
139ql1-12). Las siglas DFNB corresponden a las
gue se utilizan en inglés para designar a las
hipoacusias sorderas autosémicas recesivas). El
gen GJB2 que codifica parala proteinaconexina 26.
Las pruebas de laboratorio mencionadas consis-
ten en el analisis del ADN de células por
amniocentesis en las semanas 16 a 18 de la
gestacion, o bien en una muestra de vellosidades

Cuadro I. Multiples tipos de hipoacusia hereditaria sensorineural no sindrémica
y sus patrones de transmisién

Herencia autosémica

7

Dominante

HSN congénita, severa, no progresiva

HSN congénita, progresiva para frecuencias bajas

HSN no congénita, progresiva, para frecuencias medias
HSN no congénita, progresiva, para frecuencias altas
HSN no progresiva, unilateral

Disfuncion audiovestibular no congénita, progresiva

o disfuncioén vestibular progresiva con HSN

para frecuencias altas.

= Enfermedad de Méniere

= Displasia de Mondini

HERENCIA
MITOCONDRIAL

HNS= Hipoacusia sensorineural

Recesiva

HSN congénita, severa, progresiva
Hipoacusia congénita retrococlear

HSN congénita, no progresiva, moderada
HSN congénita progresiva

HSN no congénita, para frecuencias altas

HERENCIA
LIGADA AL
CROMOSOMA X

HSN congénita, severa, profunda*
HSN congénita, severa a profunda
= HSN no congénita progresiva, para

*se comporta como dominante
Fuente: Gorlin Torriello y Cohen
modificada por Lalwani y Grundfast 1988.

m Sensibilidad a antibiéticos
aminoglucosidos

m Diabetes tipo Il e HSN

altas frecuencias, con deterioro
moderado

= HSN no congénita, no progresiva,
para frecuencias medias a altas
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coribnicas en semanas novena a onceava de la
gestacién. La técnica que se utiliza es la misma
que la que se lleva a cabo para examenes de
genética molecular.

Los examenes de laboratorio genéticos podrian
facilitar que el clinico establezca la causa de la
hipoacusia en un ndamero significativo de nifios
sordos, obviando una evaluacidbn mas extensa.
También ofrece la posibilidad de un mejor y mas
exacto consejo genético. Para eso se necesitara
gue la especificidad y la sensibilidad de las pruebas
sean elevadas ademas de que debe conocerse el
impacto de las mutaciones descritas. Con base en
la informacion obtenida, se debe informar a los
pacientesy alos padres el valory las implicaciones
de tales exdmenes de laboratorio genético. Res-
pecto a la hipoacusia-sordera relacionada con las
mutaciones en la Cx26, las investigaciones han
demostrados que en algunas poblaciones el
tamizaje puede efectuarse con alto grado de sen-
sibilidad y especificidad. Es evidente que la inves-
tigacidén en genética se encuentra en el umbral de
innumerables hallazgos que modificaran significa-
tivamente la practica clinica audiolégica. Se re-
planteard el significado de algunas mutaciones, el
valor prondstico de diagnostico hipoacusia-sordera
relacionada con la Cx26, puesto que no se puede
predecir elgrado de hipoacusia en otros hermanos,
debido a que es muy comun la expresividad varia-
ble que a su vez se refleja en variabilidad intrafa-
miliar. También debera explorarse el valor de los
examenes de laboratorio genético respecto a las
tendencias rehabilitatorias a seguir, teniendo en
cuenta si los padres o pacientes desean esta
informacién. Consideramos que para establecer
los nuevos lineamientos que el consejo genético
actual exige en materia de hipoacusia-sordera, se
hace necesario contar con la opinién informada de
los grupos prioritarios de sordos ubicados en la
region. Parece pues brillante el futuro de las prue-
bas de laboratorio genéticas, pero hay que consi-
derarlas bajo criterios cientificos y éticos cuidado-
S0S en nuestro pais incluyendo los costos.

Dar esta relevancia al origen genético de la
hipoacusia no significa minimizar otras causas,
sobre todo las que actian durante el embarazo, el
parto y la primera infancia. Nos referimos a las
hipoacusias conocidas como de origen perinatal.
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Son muy conocidos en nuestro medio los factores
de riesgo relacionados con la presencia en el recién
nacido, de hipoacusia sensorineural, conductiva o
ambas, predominando entre éstos los anteceden-
tes familiares de hipoacusia. Sin embargo, también
tienen gran relevancia los agentes infecciosos en
casos que se identifican aislados en los analisis
genealdgicos. Tal es el caso de la infeccién por
citomegalovirus, considerada como la causa mas
comun de sordera congénita no hereditaria, o bien
la rubéola, la sifilis, el herpes o la toxoplasmosis.
Otros agentes etioldgicos involucrados en la cali-
dad de la atencién perinatal del nifio son la aplica-
cion de ototoxicos a la madre durante la gestacion,
la prematurez, el bajo peso al nacimiento, los
puntajes bajos de APGAR, la hiperbilirrubilemia
neonatal y la ventilacion prolongada, entre otros.”*°

Cabe mencionar que los avances en los recur-
sos cientifico tecnolégicos no siempre se condu-
cen en paralelo alo que puede considerarse como
desarrollo ético social. De su desfasamiento, sur-
gen inconvenientes para el uso de los recursos
diagnésticos o terapéuticos. Finalmente, es nece-
sario plantear frente a las diferentes posiciones
legales, religiosas, sociales, etc., sila presenciade
sorderaidentificada en el feto tempranamente crea-
ria condiciones suficientes para eliminar el produc-
to de la gestacion.

Las hipoacusias de tipo conductivo, son varia-
das en su causa, aqui consideramos so6lo algunas.
En primer término, las malformaciones congénitas
del oido medio y del externo, estdn presentes
desde el nacimiento por lo que también afecta al
desarrollo del lenguaje-aprendizaje del nifio.

Como puede apreciarse en el cuadro Il la etiolo-
gia de las malformaciones del oido externo y del
oido medio son similares a las del oido interno. Por
ello, es frecuente que coexistan defectos estructu-
rales y funcionales del oido interno sumados a
anormalidades del oido externo.

De interés por su frecuencia y posibilidad de
tratamiento son las otitis medias cronicas y la
otosclerosis.! Las primeras debidas a infecciones
que alteran el mecanismo de conduccién del soni-
do y la segunda es una enfermedad hereditaria
dominante con expresividad variable.!! Esta enti-
dad patoldgica se desarrolla en la capsula
laberintica, y causa hipoacusia de manifestacion

543




Etiologia de |a hipoacusia-sordera

Cuadro Il. Multiples factores causantes de malformaciones congénitas
y de enfermedades de oido medio y de oido externo

Asociadas con herencia

De etiologia desconocida

Asociadas con iatrogenia
medicamentosa

Anticonvulsivos,
Talidomida, etc.

Modificado de Ludiman y Wrigth
Disease of the ear 1998

clinica diversa. La hipoacusia que ocasiona la
otosclerosis es de evolucioén insidiosa y de tipo
conductivo, ya que en gran proporcion de casos
hay fijacién de la platina del estribo (Figura 1).

En los adultos, la sordera sensorineural de ori-
gengenético tambiénimplicaun grave problemade
comunicacion, pero tal vez mas trascendente alun
es el conocimiento de que ciertos factores heredi-
tarios hacen mas vulnerable el oido del adulto a

Figura 1. Foco de otosclerosis presionando a la porcion
coclear del VIII par craneal.
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mendeliana ¢ |
Malformaciones congénitas y
enfermedades
del oido medio y de oido externo
Asociadas con anomalias | €——— —> Asociadas a factores
cromosémicas l l nutricionales

Asociadas con uso y abuso
de drogas por la madre

Alcohol, etc.

agresiones externas tales como el ruido, los medi-
camentos e incluso las infecciones.'?13

Ladeficienciaauditivarelacionadaconlaedado
presbiacusia se considera el resultado final de
varios efectos acumulativos que pueden conside-
rarse intrinsecos y extrinsecos. Los primeros se
fundamentan en la carga genética del individuo.
Entre los extrinsecos, el ruido, constituye la segun-
da causa méas comun de hipoacusia sensorineural
relacionada con la edad.

Actualmente se esta estudiando a profundidad
la influencia de los factores genéticos en la
presbiacusia. Bai y colaboradores!* en 1997, de-
mostraron la presencia de una delecién en los
pares de bases 4977 en el genoma del ADN
mitocondrial asociado con la edad y con algunas
formas de preshiacusia. Conforme a resultados
previos de estudios en animales de experimenta-
cion, esvalido suponer que esta delecién puede ser
asociada con presbiacusia.

La existencia de grupos familiares con tenden-
ciaamostrar hipoacusia sensorineural después de
los 65 afos de edad, con perfiles de hipoacusia que
exceden la pérdida esperada y conocida para la
edad, orientan a pensar en las bases genéticas de
algunos casos de presbiacusia. En otros, esta orien-
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tacion se basa en que la hipoacusia se manifiesta
antes de los 65 afios, con perfiles tonales predomi-
nantemente planosy con unatendencia familiar. Sin
embargo, ciertos casos aparecen aislados en el
arbol genealégico y pueden manifestarse como
carentes de la interaccion con otros factores de
riesgo. Es necesario reiterar, que conforme se ha
ido modificando la calidad de vida, exceptuando
comunidades aisladas, frecuentemente los casos
de presbiacusia se clasifican como producto de la
interaccion de varios factores que han tenido efecto
acumulativo en el individuo (dieta, estrés, etc).®

Bai y colaboradores (op. cit) refieren que la
presbiacusia es la causa mas frecuente de defi-
ciencia auditiva entre adultos norteamericanos y
gue afecta aproximadamente 40% de la poblacion
mayor de 75 afos. En el caso de la poblacion
mexicana, Montes de Oca y Martinez?® publicaron
una extensa casuistica de varios grupos de edad,
en las que observaron que en sujetos de 60 afios y
mas (n:75) hubo 65.3% de casos con deficiencia
auditiva. Es muy importante realizar estudios
epidemioldgicos probabilisticos para confirmar si
en nuestra poblacion existe esta mayor predomi-
nancia de ladeficiencia auditivaen edades avanza-
das, pero mas tempranas respecto a lo observado
en Estados Unidos.

Respecto a los trastornos auditivos por ruido,
este agente generalmente dafia al oido interno,
aungue también pueden ocurrir lesiones del oido
medio. En ellos, la relacion agente causal-dafio
pareciera mas evidente.'”18 Exceptuando las con-
diciones de estudios en animales de experimenta-
cion en los seres humanos es dificil estudiar la
lesion auditiva por ruido, dada la gran cantidad de
variables que interactian y confunden las situacio-
nes que se dan, el género, diversos dafios metabo-
licos y vasculares preexistentes o concomitantes
gue pueden influir en su presentacion. Ademas, el
efecto de la herencia mendeliana dominante,
recesiva e incluso mitocondrial oscurece la rela-
cion agente-dafo.

En este contexto, las particularidades del agente
causal que se relacionan con el deterioro en la
audicién de los trabajadores en areas industriales
ruidosas, generalmente operarios de maquinaria
son: laintensidad del ruido y la duracién del mismo.
La exposicion al ruido continuo es mas nociva que
la de tipo intermitente.192°
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Laexposicional ruido en elambiente laboraltiene
como consecuencia ademas de hipoacusia, sinto-
mas de estrés: irritabilidad, fatiga, tension, acufeno,
disfonia, vértigo, hipertension arterial, perturbacion
de la concentracion, problemas en la comunicacion
y problemas en la percepcion de las sefiales.

Diversas circunstancias estrechamente relacio-
nadas con formas o estilos de vida de los seres
humanos, tales como algunas situaciones de entre-
tenimiento o situaciones festivas como son estallido
de cohetes y otras como paseos en motocicletas,
caceria, tiro al blanco, asistencia a discotecas o
fiestas enlas que hay sistemas de exagerada ampli-
ficacién, o uso de walkman etc, son habitos que han
contribuido a hacer cada vez mas frecuente el dafio
al oido.2

Passchier®? sefiala que entre las condiciones de
riesgo para el deterioro de la audicion se encuentra
la asistencia a conciertos de musica Pop, visita
frecuente a las discotecas, uso de audifonos con
alta intensidad, una combinacion de los tres facto-
res antes mencionados y tocar un instrumento en
grupos de musica Pop; o conducir una Vespa o una
motocicleta por 12 horas o més a la semana.

La condicion clinica conocida como sordera
subita se define como aquella que se presenta en
unintervalo de unos pocos dias.??2? Generalmente
se manifiesta en forma unilateral y tiene patrones
de recuperacion parcial. Es comun que afecte al
paciente postlingual por lo que si bien socialmente
no representa un gran impacto, si suele ser signi-
ficativo en la esfera animica del sujeto afectado.
Entre sus agentes etiolégicos Huges y colaborado-
res? describen 55, clasificados en grandes rubros
como: Infecciosos, trauméticos, neoplasicos, inmu-
nolégicos, toxicos, circulatorios, neuroldgicos, meta-
bdlicos, idiopaticos, la enfermedad de Méniere, los
ligados a predisposicion genética, etc.

Entre los patrones inmunoldgicos relacionados
con la sordera subita conviene mencionar que
Heller y colaboradores? estudiando 55 casos de
ésta, detectaron anticuerpos antifosfolipidos en
49% de ellosy anticuerpos antiserotoninay antigan-
gliésido en 53%, dichos autores establecen ade-
mas una relacion del dafio al oido interno con el
sindrome de fibromialgia.

En pacientes adultos con hipoacusia sensorial
subita es frecuente atribuir como agente etiol6gico un
factor de riesgo de origen vascular; aparentemente si
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hubiera otros factores agregados, como hipertension
arterial o hiperlipidemia, se podria presentar hipoacusia
de mayor importancia. En una revision de 393 casos
de sordera subita se observé que aquellos casos
relacionados con fenbmenos trombaéticos, embdlicos
ocon hipertension arterial tienen menos posibilidades
de recuperar la funcion auditiva.?

Por otra parte, es también frecuente que la
sordera suUbita ofrezca en su presentacion un
correlato etiolégico infeccioso que aun cuando
clinicamente se considere idiopatico, realmente
coincida con evidencia de una lesion viral al oido
interno, con participacion vestibular periférica, lo
gue indica una laberintitis viral.2"28

Las reacciones autoinmunes del oido interno se
han conocidoapartirde las descripciones de Lenhardt
en 1958; si bien esta condicion recibié atencién
definitiva a partir de la publicacion de Mc Cabe? en
1979 bajo el rubro de hipoacusia sensorineural de
origen autoinmune. Posteriormente se han identifi-
cado inmunoglobulinas dentro del oido interno, es-
pecialmente en el saco endolinfatico, asumiéndose
gue el ingreso de estos productos es a partir de la
vena espiral mediolar.

En forma experimental, en reacciones autoin-
munes como consecuencia de lesiones virales o
bacterianas los hallazgos histopatolégicos se han
caracterizado por infiltrado inflamatorio; en estos
casos, la reaccién que intenta proteger al oido in-
terno, puede producir severo dafio tisular y funcional.

En la década pasada se probé en forma experi-
mental, en modelos de agresién por factores
autoinmunes que durante los periodos de inflama-
cion las células se desplazan desde la circulacion
hacia el oido interno, via la vena espiral mediolar y
sus vénulas. Como consecuencia, en estos vasos
y en el saco endolinfatico se evidencian cambios
epiteliales muy importantes. Las secuelas a largo
plazo de las reacciones inflamatorias antes descri-
tas, son: lafibrosis, la osificacién y la degeneracién
de la estria vascular, el érgano de Corti y las
neuronas cocleares.

Del trabajo experimental de Suzuki®® se sugiere
gue es en el espacio perilinfaticodonde tienen lugar
una serie de reacciones que son inducidas por
complejos inmunes e incluyen la migracion de
polimorfonucleares y macrofagos, asi como la ac-
tivacionde las células endoteliales. Los macréfagos
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fagocitan a los antigenos libres y en el proceso
producen citocinas y factor de necrosis tisular, que
a su vez pueden regular (en el endotelio por ejem-
plo) a las moléculas de adhesion intracelular |.

En el sindrome de Cogan, en la poliarteritis
nudosay en otros padecimientos sistémicos, se ha
identificado hidropesia endolinfatica histolégica. A
mayor precision, los sintomas de la enfermedad de
Méniere idiopatica, son relativamente frecuentes
en pacientes con enfermedad autoinmune del oido
interno, sugiriendo que la hidropesia endolinfaticay
sintomas asociados pueden ser manifestaciones
comunes de enfermedades del oido interno media-
dos o debidos a procesos inmunolégicos.

Enelfundamento etiopatogénico de las lesiones
autoinmunes del oido se han postulado varias hipo-
tesis: 1) que el dafio al oido interno hace que se
produzcan ciertas citocinas que después de un
retardo provocan una reaccion inmune adicional,
esta propuesta podria explicar el comportamiento
ciclicode laentidad conocida como enfermedad de
Méniere; 2) que algunos anticuerpos ocasionan
dafo accidental del oido interno a causa de que el
oido comparte antigenos comunes con una sus-
tancia potencialmente dafiina, virus o bacterias que
el cuerpo esta rechazando; 3) desde otro punto de
vista, se aduce que el oido como el ojo puede
considerarse parcialmente "privilegiado" inmunolé-
gicamente, lo que haria que el cuerpo "noreconozca"
los antigenos del oidointerno, asi que cuando éstos
son liberados, como puede ser en condiciones de
cirugia o infeccion, el organismo puede generar
erréneamente un ataque a los antigenos que con-
sidera extrafios, como lo que sucede en la oftalmia
simpatica; 4) por ultimo hay evidencia de que algu-
nos procesos del sistema inmune son controlados
genéticamente y pueden incrementar o estar aso-
ciados con un incremento en la susceptibilidad a
trastornos comunes de la audicion, tales como la
enfermedad de Méniere.

La patologia auditiva de origen infeccioso que
involucra al oido medio continta siendo muy fre-
cuente en nuestro medio. Las lesiones del mismo
origen afectan al oido interno, en etapa prenatal
causan lesiones importantes parala vida del sujeto
en formacién y generan secuelas discapacitantes
gue aminoran notablemente la calidad de vida de
eso0s pacientes.
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Respecto a las lesiones neoplasicas retroco-
cleares, nos concretamos a sefialar que son gene-
ralmente benignas dada su estirpe histologica, como
es el caso del schwannoma del acustico (Figura 2)
conunaincidenciaanualentre 1a50000y 1a100000.3
El comportamiento audiolégico de estas lesiones
es bien conocido. El diagndéstico en la actualidad no
se efectla en etapas tempranas, como se espera
sucedera en un futuro cercano.

Figura 2. Schwannoma del acustico en la rampa timpanica de
la coclea

En forma concluyente se puede afirmar que esta-
mos viendo cambios muy significativos en el conoci-
miento de los problemas de la audicion, tanto en el
nifio como en el adulto. El conocimiento de nuevos
agentes etiolégicos y de sus bases patogénicas
generan bases mas sélidas y nuevas formas de
abordaje y atencién para los casos de hipoacusia.
Adicionalmente, las bases alteradas de la herencia
significan un problema muy trascendente por su
evidente participacion en los casos de hipoacusia-
sordera, sindromaticos y no sindromaticos.

A través de este trabajo se hace manifiesto que
el papel de la herencia tiene gran relevancia aun
para los casos considerados como adquiridos por
agentes varios, sea infeccion, exposicion al ruido,
edad, metabdlicos, inmunoldgicos, etc.

No es conveniente sin embargo, pensar que se
esta proponiendo un proceso sincrético, al cabo
del cual exista una via final comln que subyace a
todas las condiciones de hipoacusia-sordera. Di-
versos postulados recientes sugieren que el pro-
greso real en el campo de la investigacion en esta
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materia, mas bien se indica por un proceso que
divide amplias categorias de problemas auditivos
en otros mas pequefos o subclases. La introduc-
cion de enfoques epidemioldgicos de estructura
muy sélida, la incorporacién de pruebas de diag-
néstico molecular, la perspectiva de la ética muy
enfética para el tratamiento genético en puerta, se
evidencian como grandes &reas de conocimiento
en las cuales deberemos profundizar y aplicar a la
atencion de los problemas de la audicion.
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Il. La cirugia del estribo en las hipoacusias
conductivas producidas por otosclerosis

Antonio Soda-Merhy,* José Luis Méndez-Vera,** Griselda Galicia-Martinez**

Resumen

Se presentan los resultados de 340 cirugias de
otos-clerosis realizadas en e Departamento de Oto-
rrinola-ringologia del Instituto Nacional de Enfer-
medades Respiratorias entre los afios 1987 y 2000.
El 73% eran mujeres y 27% hombres. La media de
edad fue de 38 afios. Los resultados posoperatorios
mostraron mejoria de la hipoacusia en 94%, de los
casos, en 3% no existio variacion y 3% tuvo baja de
la audicién. Las ganancias tonales obtenidas fueron
de 10 dB a 70 dB. Las caidas posoperatorias en los
tonos de 4000 Hz se presentaron en 16.4% y de 4000
Hz y 8000 Hz en 11.4%, se analizaron dichas caidas
con relacion a la técnica que se utilizd sin observar
diferencias significativas. Los resultados obtenidos
coinciden con los de la mayoria de los centros
otolégicos del mundo. Concluimos que la cirugia del
estribo es actualmente el método de eleccion para el
tratamiento de la otosclerosis, ya que ha demostrado
ser un procedimiento seguro, con resultados buenos
y consistentes en la gran mayoria de los casos.

Introducciéon

Laotosclerosis se define como una osteodisplasia
primariade lacépsuladticaque causaunareabsorcion
y deposito anormal de hueso, que se manifiesta a
través de una hipoacusia conductiva por anquilosis
del estribo a nivel de la ventana oval.*

Esunaenfermedad del adulto jovenyaque hace
su aparicion principalmente entre laterceray cuar-
ta décadas de la vida. Afecta por lo general ambos
oidos. En relacién a la raza y sexo, Guild? reporté
unaincidenciade 7:1 en blancos conrespecto alos
negros; y una incidencia (2.5:1) mayor en las mu-
jeres en relacion con los hombres.

Summary

We present the results of 340 patients with
otosclerosis who underwent stapes surgery at the
Department of Otolaryngology of the National Institute
for Respiratory Diseases from 1987 to 2000. Seventy
three percent of the patients were women and 27%,
men. Mean age was 38 years. Postoperatory
audiometry results were: impro-vement in 94% of the
patients, 3% with no change, and 3% with a decrease
in the hearing levels, respectively. The tonal
audiometry improvement range was from 10dB to
70dB. Postoperatory tonal audiometry decrease at
4000 Hz was present in 16.4% of patients, a decrease
at 4000 Hz and 8000 Hz in 11.4%, and results were
correlated with the surgical technique without finding
a significant difference between them. These data are
similar with most of the otologic world literature. We
conclude that stapes surgery is today the method of
choice for otosclerosis and that it has demonstrated
to be a safety surgical procedure with good and
consistent results in most cases.

El aspecto etiopatogénico aun no esté definido,
tltimamente se ha puesto especial énfasis en los
factoresinmunoldgicos y hereditarios de la enferme-
dad. Se ha comprobado su patron autosomico domi-
nante con penetranciaincompleta (25-40%) y expre-
sividad variable. Se haestudiado alantigenoHLA-DR
positivo a células plasmaéticas, y la participacion de
factores inmunoldgicos ante la presencia de
anticuerpos contra colagenatipo Il, mutaciones de la
colagena en el gene 1 A 1 e infecciones virales.*®

Desde el punto de vista histopatolégico la etapa
inicial comienza con una otoespongiosis, caracteriza-
da por reabsorcion, pérdida 6sea y una gran vascu-
larizacion. En la etapa mas avanzada, de otoscle-

*Profesor y Jefe del Departamento de Otorrinolaringologia. Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias.

**Otorrinolaringdlogo
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rosis, el hueso se hace mas compacto y menos
vascularizado. Existen tres formas de presentacion
dependiendo de las estructuras que involucra y de su
comportamiento clinico, la forma estapedial que es la
mas frecuente, la coclear y la histolégica que se
caracteriza por ser silenciosay representa solo 8%."#

La enfermedad se caracteriza clinicamente por
hipoacusia bilateral, lentamente progresiva en todos
los pacientes, acufeno en aproximadamente 70%, y
vértigo de diversa intensidad en el 10 a 25%. A la
exploracionfisicaobservamoslamembranatimpénica
de aspecto normal, los diapasones nos indicaran una
hipoacusia de tipo conductivo que se corrobora con
los estudios audiol6gicos que muestran la hipoacusia
conductiva ascendente con predominio en las fre-
cuencias graves. Laimpedanciometria presenta una
curva As de Jerger y reflejos estapediales ausentes
con efecto on-offen las etapas iniciales.®

Debido a que no conocemos la etiologia precisa
de la enfermedad, no existe un tratamiento médico
efectivo; sin embargo, al conocer que el estribo
esta fijo, el tratamiento de eleccion es quirargico y
consiste en sustituir el estribo fijo por una protesis,
lo que permite reanudar la conduccion del sonido al
oido interno. Con este procedimiento vamos a
aliviar un sintoma que es la hipoacusia, sin embar-
go no vamos a curar la enfermedad.

El presente trabajo tiene como objetivo mostrar
la experiencia del Departamento de Otorrinolarin-
gologia del Instituto Nacional de Enfermedades
Respiratorias, en la cirugia del estribo.

Material y métodos

Analizamos 340 cirugias de otosclerosis reali-
zadas en el Departamento de Otorrinolaringologia
del Instituto Nacional de Enfermedades Respirato-
rias de 1987 a 2000, recopilando los siguientes
datos: edad, sexo, antecedentes familiares de hipo-
acusia, tiempo de evolucion, oido operado, sintomas,
otoscopia, evaluacion audiométrica de tonos puros,
logoaudiometria e impedanciometria previa y pos-
terior al procedimiento quirdrgico, técnica quirdrgi-
cay tipo de protesis utilizada.

Las 340 estapedectomias se realizaron en 295
pacientes, de los cuales a 45 (13.2%) se les prac-
tico enforma bilateral con diferencia aproximada de
12 meses entre uno y otro procedimiento.
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Las edades fueron entre los 14 y 62 afios con
una media de 38 afos. Siete fueron catalogados
como Otosclerosis Juvenil. Se realizaron 247 pro-
cedimientos (72.5%) en mujeres y 93 (27.5%) en
hombres lo que da una relacién tres a uno.

El procedimiento quirargico se realizé bajo anes-
tesia local y sedacion, mediante un abordaje endo-
meatal, se elevo el colgajo dermotimpanico tratando
de conservar la cuerda del timpano. Se realiz
reseccion de la pared 6sea posterosuperior hasta
exponer el estribo, ventana oval y nervio facial. Se
comprobéd la movilidad de martillo y yunque y la
fijacion del estribo. Se desarticulé la cabeza del
estribo de la apdfisis lenticular del yunque, se sec-
ciono el musculo del estribo, se fracturaron las
ramas del estribo en direccion al promontorio previa
puncion de la platina (Figura 1). En la estapedecto-
miase extirpo latotalidad de la platina, enlahemipla-
tinectomia se extirpd la mitad posterior de la platina
y en la estapedotomia se practicé un orificio en la
platina de aproximadamente 0.8 mm. La protesis
coloco de la rama larga del yunque a la ventana oval
y se sell6 con coagulo sanguineo (Figura 2).

Resultados
Datos clinicos

Los antecedentes familiares de hipoacusia se
presentaron en 35% de los pacientes, 69% fueron

de la rama materna y 31% de la paterna; lo que
apoya el factor hereditario de la enfermedad. Esto

Figura 1. Puncion de platina y crurectomia.
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Figura 2. Colocacién de protesis para sustituir al estribo.

no descarta la posibilidad de que en el porcentaje
donde no existieron antecedentes, podria tratarse
de una otosclerosis histolégica que no presentara
manifestaciones clinicas.

Eltiempo de evolucién de la otosclerosis, desde
suinicio hasta el momento del tratamiento quirargi-
co, en la gran mayoria oscil6 entre los seisy los 10
afos (Figura 3).

En cuanto alos datos clinicos, el sintoma cardinal
fue lahipoacusiaen 100% de los pacientes, de éstos
79% presento acufeno de tono grave, intermitente y
de intensidad moderada, y 20.8% presento
sintomatologia vertiginosa de diferente intensidad.
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Figura 3. Tiempo de evolucion de la otosclerosis.
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A la otoscopia, 91% presenté membrana timpa-
nica integra y de aspecto normal, 7% mostro placas
de timpanosclerosis y 2% presento el signo de
Schwartze positivo.

Audiometria preoperatoria. La hipoacusia fue
mixta de predominio conductivo en 73%Yy conductiva
pura en 27%. En relacién a la intensidad, 61%
presentaron hipoacusia media, 26% hipoacusia
severa, 7% hipoacusia superficial y 6% hipoacusia
profunda. La timpanometria mostré curvas de baja
complianza en 97% de los casos con presiones
normales en el oido medio, en 3% las curvas fueron
normales. Los reflejos estapediales estuvieron
ausentes en 99%.

Datos quirargicos

De 340 cirugias del estribo, 177 (52%) fueron en
eloidoizquierdoy 163 (48%) en el oido derecho. La
técnica utilizada fue de estapedotomia o técnicade
orificio pequenfo, en 231 (68%), hemiplatinectomia
en 66 (19%) y estapedectomia o platinectomia
completa en 43 (13%).

El foco de otosclerosis fue bipolar en 273 oidos
(80%), unipolar en 47 (14%) y masivo en 20 (6%).

Las protesis utilizadas fueron de piston, de alam-
bre y teflon 178 y de Fluoroplastic 162.

Resultados posoperatorios

Ladiferencial entre la via aérea y 0sea la realiza-
mos comparando el umbral de la via ésea pre-
quirdrgicaylaviaaéreapostquirargica, calculandola
mediade las frecuencias de 500 Hz, 1 000 Hz y 2000
Hz.

Se obtuvo mejoria de la audicién en 94%, no
varié el umbral aéreo en 3% y se produjo baja de la
audicién en 3% de los pacientes. La ganancia tonal
y el cierre de la diferencial entre la via aérea y 0sea
se muestra en las figuras 4 y 5.

Las caidas postoperatorias en los tonos agudos
de 4000 Hz y 8000 Hz se presentaron en 39 oidos
(11.4%), y caida unicamente en el tono de 8000 Hz
en 56 oidos (1 6.4%). Se analiz6 la técnica quirdr-
gica utilizada en estos casos (Cuadros | y ).

La Otosclerosis Juvenil, se presentd en cuatro
mujeresy tres hombres con untiempo de evolucién
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entre los dos y cuatro afios. Clinicamente todos
presentaron hipoacusia y acufeno, otoscopia nor-
mal; y audiologicamente, tres presentaron hipoacusia
media mixta de predominio conductivo y cuatro una
hipoacusia conductiva pura. A uno de ellos se le
realiz6 cirugia en ambos oidos. En 7 oidos se prac-
tico estapedotomiay en uno hemiplatinectomia. Los
resultados posoperatorios, con seguimiento de dos
a 10 afos, tuvieron una ganancia promedio de 20 a
25 dB con diferenciade lavia aéreay 6seade 0a 15
dB. Cuatro oidos presentaron caida en el tono de los
8000 Hz.

Discusion
Nuestros resultados coinciden con lo reportado

en la literatura en relacion a que la otosclerosis es
una enfermedad que se presenta mas frecuente en
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mujeres, entre los 30y 50 aflos y la mayor incidencia
en lamujer que en elhombre, enrelacion de 3a 1.*°
En cuanto a la sintomatologia, es importante co-
mentar que 70 (20.8%) pacientes presentaron verti-
goy solo 15 (21%) requirieron una electronistagmo-
grafia por presentar el vértigo mas frecuente e inten-
so. Diversos estudios han sido publicados para
esclarecer laasociacion del vértigo con la otosclero-
sis, Sismanis*! en un estudio de ocho pacientes con
diagnadstico previo del sindrome de Méniere bilateral
pudo demostrar clinicamente la presencia de otos-
clerosis con respuesta favorable a diurético y fluoru-
ro de sodio. Los estudios histopatoldgicos de Liston
y Paparella,*? reportaron que en seis de 95 tempora-
les examinados los focos de otosclerosis se pueden
extender del endostio de la vuelta basal de la c6clea
a la membrana de Reissner y producir hidropesia
endolinfatica.

Los detalles de la técnica quirargica que vale la
pena comentar son, que para realizar la platinoto-
mia o pequefa fenestra sobre la platina, se puede
hacer con microaguja, microfresa o con diferentes
tipos de laser,’*% el objetivo es que tenga un
didmetro de por lo menos 0.7mm. La protesis se
estabiliza utilizando diferentes materiales como

4 N\
Cuadro I. Caida posoperatoria en agudos 4000/

8000 Hz y su relacién con el tipo de cirugia

Técnica quirtrgica n/N %

Estapedotomia 23/231 9.9
Hemiplatinectomia 11/66 16.6
Platinectomia 5/43 11.6

n = ndmero de pacientes afectados
N = ndmero total de pacientes operados

Cuadro Il. Caida posoperatoria en agudos 8000
Hz y su relacién con el tipo de cirugia

Técnica quirtrgica n/N %

Estapedotomia 39/231 16.8
Hemiplatinectomia 12/66 18.2
Platinectomia 5/43 11.6

n = numero de pacientes afectados

N = ndmero total de pacientes operados
. J
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fibrindbgeno,*® colgajo de mucosadel oido medio del
promontorio, injerto de vena,'’ gelfoam, pericon-
drio, periostio, grasa o sangre. Nosotros para la
aperturade la platina utilizamos el perforador de 0.5
y 0.7 mm. y sangre para el sellado.

En relacion a la técnica quirdrgica y resultados,
en los 231 oidos (70%) que realizamos estape-
dotomia, el cierre de la diferencial de la via aérea-
Osea se obtuvo en 84.5%; cifra similar a la que
reporta Bonding?!® en 75 operados con esta técnica
y que obtuvo 87% del cierre de ladiferencial, y Luic®®
86% con un cierre de 0 a 20 dB utilizando
paramentros audioldgicos semejantes a los nues-
tros. Asimismo los resultados de Levy? son coin-
cidentes.

Las frecuencias mas afectadas en la cirugiade la
otosclerosis son las correspondientes a 4000 Hz y
8000 Hz, por lo cual varios autores'®2+% han utilizado
la estapedotomia y reportan resultados favorables
consistentes para evitar la caida en estas frecuen-
cias, y tener mejor discriminacion de lenguaje.

Cremers?*realiz6 fenestray platinotomia parcial
a263/311 casos, afectandose los tonos agudos en
0.6% y a los 48 casos restantes les practicéd
platinectomiatotal, con unaafeccionde 2.1%delas
frecuencias altas. En nuestro estudio tuvimos cai-
das en los tonos de 4000y 8000 Hz en 11.4%y de
éstos, la menor proporcion fue en los que se
practico estapedotomia. La caida en la frecuencia
de los 8000 Hz Unicamente se observé en 16.4%,
la técnica que menos la presentd fue la estape-
dectomia y la que mas, fue la hemiplatinectomia,
posiblemente porgue el fragmento de la platina que
se dejo estuviera parcialmente desprendido hacia
el vestibulo. Sin embargo, estos datos no tienen
diferencias significativas y no existen claras venta-
jas que aconsejen inclinarse por una u otra técnica.

Consideramos importante que cuando se ofre-
ce un tratamiento quirdrgico a un paciente con
otosclerosis se le debe informar claramente de los
resultados obtenidos asi como de sus riesgos para
gue €él mismo tome la decision. Es basico que
estos datos estén fundamentados en la experien-
ciadelcirujanoyno enlade otros grupos de trabajo.

Podemos concluir que la cirugia del estribo, es
el tratamiento de eleccién en la hipoacusia
conductiva secundaria a otosclerosis, y le propor-
ciona a nuestros pacientes una mejoria en la audi-
cion y discriminacion del lenguaje entre 90 a 94%.
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l1l. Tratamiento de la sordera sensorial
con implante coclear. Experiencia en México

Jorge Corvera-Bernardelli,* Gonzalo Corvera-Behar*

Resumen

El objeto dela presentacion es comunicar el estado
actual de la utilidad del implante coclear (IC) para
recuperar audicion en individuos con hipoacusia
sensorial severa a profunda, con base en el consenso
internacional y en nuestra experiencia personal. Para
ello se revisaron los expedientes de 73 pacientes
implantadospor losautoresdesdee iniciodel programa
hastael 15deJulio de2000. Sevaloraron cincotiposde
implante: cinco de ocho el ectrodosque seaplican sobre
e promontorio (extracocleares), hueve intracocleares
deocho canalesy un sdlo electrodo, unointracoclear de
12 canalesy ocho €l ectr odos, uno monocanal monoel ec-
trodoy57intracoclearescon 22 canal esy 22 el ectrodos.
Los implantes intracocleares con 22 electrodos fueron
benéficiosentodosl ospacientespararecuperar audicién
atil en la comunicacion oral, tanto en pacientes que
perdieronlaaudiciéncomoenquienesnuncalatuvieron,
y ninguno ha dejado de usarse; todos se siguen bene-
ficiando con e procedimiento. Los otros implantes
(monoel ectrodosy extracacl ear es) fueron abandonados
eventual mente, por diversascausas. Consideramos que
la utilidad del implante intracoclear con canales y
el ectrodosmultiplesesta actual mentefueradediscusion.

Palabras clave: Implante coclear, sordera neurosen-
sorial, experiencia mexicana.

*Instituto Mexicano de Otologia y Otoneurologia, México D.F., México

Summary

The purpose of this paper is to inform, based on
international consensus and our own experience,
concerning the value of cochlear implant to provide the
user with sufficient hearing and speech recognition, to
be able to communicate verbally in a normal social
environment. In 59 successivepatientsthat weimplanted
with a 22-electrodeintra-cochlear device, all recovered
a significant capacity for verbal communication and
continuedtousetheir devices. Theremaining 14 patients
whoreceived mono-€lectrodeor extra-cochlear implants
abandoned use of the implant. We consider that the
useful nessof multichannel multielectrodeintracochlear
implantsis, at present, beyond dispute.

Key words: Cochlear implant, sensorial deafness,
Mexican experience.

Correspondencia y solicitud de sobretiros: Dr. Jorge Corvera Bernardelli, Cafiada 157, Jardines del Pedregal, 01900 México D.F. Tel. +(525)
568 0262 Fax +(525) 568 4092. Correo electrénico: bernardelli@prodigy.net.mx
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Introduccién

La sordera sensorial se debe como su nombre
lo indica, a dafio irreversible del neuroepitelio audi-
tivo integrado por las células ciliadas de Cortiy sus
estructuras de apoyo. Al no ser posible actualmen-
te hacer que se regeneren las células de Corti,
como de ningun otro neuroepitelio, el Unico trata-
miento de la sordera sensorial es el uso de prétesis
auditivas.

Cuando la sordera es parcial (por dafio limitado
a unas células de Corti con integridad de otras), el
defecto en la comunicacion verbal puede superarse
con el uso de amplificadores sonoros, bien conoci-
dos por el publico en general bajo el nombre de
auxiliares auditivos (eléctricos), usados y perfeccio-
nados desde la segunda década del siglo XX.

Cuando la destruccion de las células de Corti
sobrepasa cierto porcentaje, la simple amplifica-
cion de la intensidad sonora no logra audicién util,
pero si es posible lograrla con el implante coclear,
gue es una protesis auditiva que sustituye las
funciones del oido externo, medio e interno. Sus
objetivos fundamentales son lograr capacidad de
reconocimiento de los sonidos (que no se puede
obtener con amplificadores convencionales) y ca-
pacidad de distinguir el lenguaje hablado.

El implante coclear esta indicado en individuos
con hipoacusia sensorial severa a profunda, cuan-
do el auxiliar auditivo convencional ya no brinda
suficiente beneficio. El implante coclear es un
instrumento relativamente nuevo, por nuevo, mal
conocido y por mal conocido, blanco de las criticas
mas extrafas.

El objeto de esta presentacion es informar del
estado actual del uso del implante coclear, y de
nuestra experiencia personal con este recurso.

El implante coclear

El oido humano, como el de la mayoria de los
vertebrados, funciona esqueméaticamente de la
siguiente manera: 1) Capta las ondas sonoras (que
son movimientos oscilatorios de particulas, basica-
mente moléculas) por el conducto auditivo externo.
2) Amplifica la energia de las oscilaciones por la
membrana timpanicay los huesillos del oido (mar-
tillo, yunque y estribo) y la conduce hasta el ducto
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coclear. 3) Transforma el fendGmeno mecanico de
movimiento de particulas en potenciales eléctricos
de membrana, por medio de la interaccion de la
membrana tectoria con los cilios de las células de
Corti. 4) Conduce los potenciales, por medio de las
fibras del nervio acustico, hastalos nucleos auditivos
del octavo par en el tallo cerebral.

El implante coclear consta: 1) De un micréfono
que capta las ondas sonoras, las convierte en
potenciales eléctricos, las amplificay las enviaaun
procesador. 2) El procesador es basicamente una
computadora que ordena los eventos eléctricos de
manera semejante a como lo hacen las células de
Corti y las conduce a una serie de electrodos. 3)
Los electrodos estan dispuestos alrededor del
modiolo de la céclea, estimulando directamente las
fibras del nervio acustico. En esta forma, el implan-
te coclear sustituye las funciones del oido externo,
del oido medio y del érgano de Corti.

En 1957 dos franceses, Djournoy Eyries,* fueron
los primeros en estimular eléctricamente las fibras
nerviosas auditivas con intentos terapéuticos, en un
paciente adulto con hipoacusia profunda, obtenien-
do sensacion de sonidos por el paciente. Muchos
otrosinvestigadoresles siguieron, entre ellos William
House,? quien realiz6 en 1961 el primer implante en
un paciente con hipoacusia sensorineural utilizando
un electrodo tnico de oro colocado sobre el promon-
torio. En 1973 inicié un programa de rehabilitacién
delasordera profunda mediante implantes cocleares
monocanales intracocleares, implantando a 16 pa-
cientes en los siguientes tres afios. A partir de ese
momento laimplantacion comienzaa convertirse en
una opcidn terapéutica aceptada. Posteriormente
se han desarrollado muchos tipos de protesis
cocleares. En 1983, la Academia de Ciencias de
Nueva York, realiz6 un simposium internacional
sobre implantes cocleares® y a partir de entonces,
muchos grupos de investigacion se involucraron en
protocolos encaminados a mejorar dichos dispositi-
vos. Aparecieron implantes extracocleares, intraco-
cleares, de uno o varios electrodos, digitales y
analdgicos, etc.

El propésito fundamental del implante coclear es
lograr que el paciente pueda percibir y reconocer
sonidos que no percibe ni distingue alin con la ayuda
del mas potente auxiliar auditivo eléctrico convencio-
nal, y lograr un reconocimiento significativo de los
elementos fonéticos del lenguaje hablado.
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Seleccién de pacientes
Clasificacion

La mas fundamental de las clasificaciones reco-
noce cuatro tipo de pacientes: 1). Nifios con sorde-
ra prelingual. 2). Nifios con sordera poslingual. 3).
Adultos con sordera prelingual. 4). Adultos con
sordera poslingual. El término prelingual se refiere
a los sujetos que estaban sordos antes de que
pudieran desarrollar lenguaje y poslingual significa
gue la sordera ocurrié cuando ya hablaban.

Las clasificaciones mas precisas, de tipo cuantita-
tivo, aluden al umbral para los tonos puros y al porcen-
taje de elementos fonémicos tales como silabas,
palabras o frases que el sujeto puede reconocer, tanto
enlistas abiertas(en que el sujeto no tiene conocimien-
to del contenido de las listas), como con listas cerradas
(en que el sujeto tiene ante si la lista y s6lo tiene que
distinguir un elemento entre varios posibles).

Evaluacién de dafio y de resultados

Ademas de la evaluacion médica completa, se
efectlan en los adultos pruebas audiométricas con
audifonos y en campo libre, con y sin auxiliares
auditivos convencionales, asi como una bateria de
pruebaslogoaudiométricas, uniy bilaterales, admi-
nistradas tanto por audifonos como en campo libre.
Aunque las pruebas de recepcion del lenguaje
varian en los diversos centros de implante, en
todos deben incluir material de evaluacion seg-
mental, suprasegmental y fonémica (correspon-
dientes en forma aproximada a silabas, palabras 'y
frases), en listas tanto abiertas como cerradas.

Las baterias de pruebas se hacen tanto para
valoracién preoperatoria como para valoracion de
la ganancia obtenida con el procedimiento.* Siem-
pre se deben efectuar tomografias computadas de
alta resolucion, de huesos temporales para antici-
par las dificultades técnicas que pudieran presen-
tarse durante la cirugia.

Indicaciones

El criterio internacional actual para implantar
adultos poslinguales es que no deben tener mas de
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40% de discriminacién en frases presentadas en
lista abierta, probados con 6ptima amplificacién
por auxiliares auditivos eléctricos convencionales.

En cuanto a los adultos prelinguales, las indica-
ciones son mas variables de un paciente a otro, y

4 N\
Cuadro I. Clasificacién, edades y diagndsticos
de los pacientes

Adultos
Edad diagnéstico

Nifios
Edad diagnéstico

Prelinguales Prelinguales

2.03 rubéola materna 14.21 congénita

2.44 congénita hereditaria 14.25 congénita

3.01 congénita 14.88 congénita

3.44 congénita 15.87 congénita

3.49 ototoxicos 17.00 congénita

3.51 congénita 17.52 congénita

3.80 congénita 17.60 congénita

3.87 meningitis 19.47 congénita

4.00 viral neonatal 29.29 congénita

4.05 congénita Poslinguales

4.23 congénita 16.83 Mondini

4.37 congénita 16.88 ototdxicos

4.42 congénita 21.54 degenerativa

4.54 congénita 23.73 heredo-degenerativa

4.96 congénita 29.05 desconocida

5.81 congénita 30.87 heredo-degenerativa

5.82 congénita 32.08 mondini

6.36 rubéola materna 33.07 sindrome de Cogan

6.63 congénita 34.29 sindrome de Cogan

6.82 meningitis 35.46 colesteatomas
intralaberinticos

36.85 otoesclerosis

43.23 trauma craneano

44.60 otosclerosis

47.29 degenerativa

51.04 degenerativa

54.50 otosclerosis

57.08 ototdxicos

57.83 desconocida

59.46 degenerativa

64.28 heredo-degenerativa

66.24 heredo-degenerativa

74.94 otosclerosis

6.99 rubéola materna
7.17 congénita
7.36 Waardenburg
7.38 congénita
7.92 congénita
9.02 congénita
9.43 ototoxicos
9.72 congénita
10.23 congénita
10.34 congénita
12.01 congénita
12.16 meningitis
12.42 ototodxicos
12.52 congénita
12.70 ototodxicos
12.76 congénita
13.70 rubéola materna
13.82 ototoxicos
Poslinguales

4.39 meningitis
4.84 meningitis
6.84 meningitis

7.24 parotiditis
. J
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hay que individualizar la decision. En general se
considera que aquellos que no han sido adiestra-
dos en el método oral, no son candidatos al implan-
te coclear.

Los criterios para implantacion en nifios son:
mayores de un afio con sordera neurosensorial
bilateral profunda, que no progresan en su desarro-
llo del lenguaje a pesar de un periodo adecuado de
estimulacion con uso de auxiliares auditivos apro-
piados. No hay restricciones de edad de inicio de
sordera, pudiendo ser congénitos, prelinguales o
postlinguales. Los nifios deben contar con un am-
biente familiar y escolar que les brinde soporte
fisicoy emocional, y necesitaran terapia de rehabi-
litacién accesible por tiempo prolongado, aunque
mucho menor que el que requieren los nifios no
implantados con sordera semejante.

Resultados

Se ha demostrado que los nifios con sordera
congénita o prelingual obtienen mucho beneficio
en todos los aspectos de la percepcién del lengua-
je, demostrado por mejorias considerables en las
pruebas, como la identificacién de patrones, reco-
nocimiento de vocales y consonantes, asi como de
oraciones en listas abiertas y cerradas, y que el
progreso es mas rapido mientras menos edad tiene
el nifio en el momento de su implante. Ademas, el
proceso de mejoria continta por mucho tiempo.

Los nifios implantados en edades entre 10y 16
afos obtienen mayor beneficio si en alguna época
pudieron usar aparato, si su sordera fue progresi-
va, 0 si la sordera aparecié poco tiempo antes del
momento del implante.

Los adultos prelinguales en general obtienen
resultados menos satisfactorios; rara vez logran
discriminar el lenguaje, pero el implante les ayuda
para mejorar su lectura labio facial y la entonacién
y ritmo de su propio lenguaje.>’

Experiencia del Instituto Mexicano de
Otologia y Neurootologia
El primer implante coclear colocado en México

se realiz6 a mediados de los ochenta en el enton-
ces Hospital Humana, actual Hospital Angeles del
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Pedregal, por un equipo encabezado por los doc-
tores Jorge Corvera Bernardelli, Ernesto Deutsch
Reissy Araceli Gutiérrez de Velasco. Ese proyecto
no perdurd, y en 1987 el doctor Jorge Corvera
Bernardelliinicié en el Hospital General Dr. Manuel
Gea Gonzalez un estudio de colocacién de implan-
te coclear en nifios, decidiéndose utilizar electro-
dosextracocleares, yaque eranlos menos invasivos
y en esa época no se tenia experiencia en el ambito
internacional sobre la colocacion de implantes
intracocleares en nifios. Ese fue elinicio de nuestro
programa actual, desarrollado en el entorno del
Instituto Mexicano de Otologia y Neurootologia,
gue ha logrado la cooperacién de diferentes insti-
tuciones, publicas y privadas.

Posteriormente comenzamos a utilizar implan-
tes monoelectrodo intracocleares, seguido de
multielectrodo. Nuestra experiencia con esos tipos
iniciales de implante coclear fue ampliamente pu-
blicada,®'° siendo de los primeros en afirmar que ni
losimplantes extracocleares nilos monoelectrodos
otorgaban resultados adecuados.

A principios de los noventa, aparecio evidenciade
que los implantes multicanal otorgaban resultados
significativamente mejores que los monocanal. Nues-
tro equipo decidié abandonar el uso de implantes
monocanal en 1991, considerando que, aun en pai-
ses en vias de desarrollo, no se justificaba el uso de
ellos aunque tuvieran menor precio.*

A partir de ese afio, el doctor Gonzalo Corvera
Behar asumio la coordinacion del programa. En el
momento actual nuestro programa de implante
coclear es el mas antiguo del pais y el que mayor
numero de pacientes implantados tiene. Abarca
diversasinstituciones: La Asociacion Mexicanapara
la Audicion, A.C., una institucién no lucrativa que
apoyaen larecaudacion de fondos parafinanciar las
prétesis; el Hospital General Dr. Manuel Gea
Gonzalez, de la Secretaria de Salud, que provee los
quiréfanos para pacientes de bajos recursos y sirve
de lazo para otras entidades gubernamentales que
nos apoyan en forma esporadica; y el Instituto
Mexicano de Otologia y Neurootologia S.C., que
coordinalos esfuerzos de todos los demas integran-
tes del equipo, proporciona el equipo quirargicoy de
calibracionyrealizala evaluacion médico-quirtrgica
de candidatos, ademas de realizar las calibraciones
de las prétesis y los estudios de evaluacion y segui-
miento audioldgico.
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Respecto alaterapia previay posterior alimplan-
te, fundamental en el caso de los nifios, nuestro
criterio es que el paciente debe continuar con su
terapeuta que yalo ha tratado, excepto en los casos
enlos que se seguian métodos de lenguaje manual.
Cuando el o laterapeuta no tiene experiencia en los
métodos de rehabilitacion orales/auditivos, promo-
vemos su capacitacion en alguna de las institucio-
nes con las que colaboramos, el Instituto de Educa-
cion Especial y Auditiva, el Instituto Mexicano de

Audicién y Lenguaje, y el Instituto Leonés de Audi-
cion y Lenguaje de Ledn, Guanajuato.
Resultados

Pacientes e implantes

Hasta el momento actual (Julio 15 de 2000),
hemos efectuado 73 implantes cocleares. Los re-

e A
Cuadro Il. Implantes utilizados
Fecha de Edad al Tipo de Modelo de Fecha de Edad al  Tipo de Modelo de
implante implantar Sordera Implante implante implantar sordera implante
(ARos) (Afios)
14-Nov-1987 30.87 Posling HORT 8CH EXT 3-Feb-1998 12.76 Preling Cl124M
7-Sep-1988 14.88 Preling HORT 8CH EXT 31-Mar-1998 14.25 Preling C124M
14-Sep-1988 13.70 Preling HORT 8CH EXT 28-Apr-1998 32.08 Posling Cl24M
9-Nov-1988 17.00 Preling HORT 8CH EXT  21-Sep-1998 2.44 Preling C124M
7-Dec-1988 7.24  Posling HORT 8CH EXT 13-Oct-1998 454  Preling Cl1l24M
4-Jan-1989 3.01 Preling IMPLEX MPV 20-Oct-1998 12.16 Preling Cl124M
18-Mar-1989 10.23  Preling IMPLEX MPV 3-Nov-1998 4.00 Preling C124M
11 -Oct-1989 12.01 Preling IMPLEX MPV 11 -Dec-1998 7.36  Preling Cl124M
25-0ct-1989 5.82 Preling IMPLEX MPV 14-Dec-1998 3.87 Prefing C124M
24-Jan-1990 14.21  Preling IMPLEX MPV 16-Feb-1999 6.84  Posling Cl1l24M
11-May-1990 6.36  Preling IMPLEX MPV 6-Apr-1999 19.47 Preling C124M
19-May-1990 29.29 Preling IMPLEX MPV 27-Apr-1999 3.44 Preling C124M
23-May-1990 12.42  Preling COM12 MPV 2-Jun-1999 9.02 Preling C124M
6-Jul-1991 33.07 Posling IMPLEX COM12 9-Jul-1999 16.83 Posling C124M
2-Oct-1991 17.60 Preling c122Mm 21-Jul-1999 57.83 Posling Cl24M
30-Mar-1992 17.52  Preling IMPLEX MPV 9-Aug-1999 10.34 Preling C124M
1-Jul-1992 54.50 Posling C122M 16-Aug-1999 12.70 Preling C124M
3-Sep-1992 13.82  Preling cl22m 1-Sep-1999 5.81  Preling Cl24M
22-Sep-1992 34.29 Posling C122M 13-Sep-1999 6.82 Preling C124M
12-Mar-1993 43.23 Posling c12z2m 14-Oct-999 4.05 Preling Cl24M
14-Mar-1994 23.73 Posling C122M 15-Oct-1999 15.87 Preling C124M
19-Apr-1994 44.60 Posling cl2z2m 11-Nov-1999 4.23  Preling Cl24M
24-May-1994 4.39 Posling cl22™m 17-Nov-1999 35.46 Posling Cl1l24M
26-Jul-1994 64.28 Posling ALLHEAR 6-Dec-1999 12.52 Preling C124M
14-Feb-1995 16.88 Posling C122M 8-Dec-1999 3.51 Preling Cl24M
3-Oct-1995 3.49 Preling C122M 9-Dec-1999 4.37 Preling C124M
6-Oct-1995 57.08 Posling C122M 7-Feb-2000 6.63 Preling Cl124M
4-Jun-1996 4.84 Posling Ci122M 16-Feb-2000 7.38 Preling C124M
18-Jun-1996 3.80 Preling C122M I-Mar-2000 36.85 Posling C124M
12-Jul-1996 66.24 Posling cl22™m 10-Mar-2000 6.99  Preling Cl24M
14-Oct-1996 59.46  Posling C122M 15-Mar-2000 21.54 Posling C124M
12-Nov-1996 74.94 Posling c122m 28-Mar-2000 2.03 Preling Cl1l24M
17-Apr-1997 29.05 Posling Ci122M 6-Apr-2000 9.72 Preling C124M
18-Apr-1997 47.29 Posling cl2z2m 22-May-2000 9.43  Preling Cl24M
27-Jun-1997 51.04 Posling Cl1l24M 9-Jun-2000 7.17  Preling Cl24M
21-Jul-1997 442 Preling C124M 14-Jun-2000 4.96 Preling C124M
25-Nov-1997 7.92 Preling Cl1l24M
Preling= Hipoacusia prelingual, Posling= Hipoacusia poslingual
\ J
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ceptores fueron nifios (hasta de 13 afios de edad),
38 prelinguales y cuatro poslinguales; adultos (de
14 afios en adelante), nueve prelinguales y 22
poslinguales. Treintay seis fueron masculinosy 37
femeninos; se colocaron 40 implantes en el lado
derecho y 33 en el izquierdo. Todos los pacientes
prelinguales y algunos de los postlinguales habian
recibido terapia auditiva.

El cuadro | muestra las edades (cuantificadas
en afios y fracciones decimales de afios) y los
diagnésticos.

Los padecimientos més frecuentes fueron, en-
trelos prelinguales, sordera congénitano sindromica
de causano determinable en 33 casos, ototoxicidad
por aminoglucdsidos en cinco, rubéola materna en
cuatro y meningitis en tres casos. Entre los sordos
poslinguales, las causas mas frecuentes fueron las
degenerativas y heredodegenerativas en 10, otos-
clerosis en cuatro y meningitis en tres.

Los implantes utilizados (Cuadro Il) fueron:
monoelectrodos de ocho canales marca IMPLEX
modelo MPV: ocho extracocleares (promontorio)
de ocho electrodos, marca HORTMANN modelo
EXT: cinco intracocleares de 12 electrodos, marca
IMPLEX modelo COM12: uno intracoclear de 22
electrodos, marca NUCLEUS modelo C122M: 19
intracocleares de 22 electrodos, marca NUCLEUS
modelo C124M: 39. En un paciente se extrajo un
implante monocanal marca ALLHF-AR y se susti-
tuy6 por uno multicanal NUCLEUS C124M.

Corvera-Bernardelli J. y cols.
Complicaciones

En el postoperatorio inmediato se observaron
tres casos de paresia facial, dos leves y una
severa; todas ellas se recuperaron por completo.

En pocos dias subsecuentes a la operacion,
hubo dos extrusiones del procesador en cirugias
consecutivas (en ambos casos, prétesis extraco-
cleares Hortmann), en relacion con una epidemiade
infeccion hospitalaria que ocurrio causada por
Mycobacterium fortuitum. El germen se aislé en uno
de los pacientes, pero en el segundo todos los
cultivos resultaron estériles. Los pacientes no fue-
ron reimplantados.

En el postoperatorio tardio, un paciente desa-
rroll6 otitis media supurada que dejé como secuela
perforacién timpéanica. Al paciente se le hizo
timpanoplastia con éxito; el implante funcioné sin
interrupcion todo el tiempo.

Un paciente con anacusia debida a colesteatoma
bilateral, se implant6 en dos tiempos: en el primero
se reseco el colesteatoma y se obliteré la cavidad
mastoidea mediante un colgajo pediculado de muscu-
lo temporal; en la segunda operacion (seis meses
después) se coloco el implante. Cinco meses des-
pués, utilizando un cotonete, el paciente perforo el
injerto que obliteraba la mastoidesy extrajo el cable
de los electrodos. En un caso asi no se debe rein-
troducir el electrodo a la cOclea, ya que hay riesgo
de meningitis. Se oper6 extrayendo el implante

4 A
Cuadro lll. Implantes abandonados

Fecha de Edad al Modelo de Fecha de Tiempo

implante implantar implante abandono en uso

(AfRos) (Meses)
14-Nov-1987 30.87 HORTMANN 8CH EXT 14-May-1988 5.99
7-Sep-1988 14.88 HORTMANN 8CH EXT 2-Jan-1989 3.85
14-Sep-1988 13.70 HORTMANN 8CH EXT 6-Jan-1989 3.75
9-Nov-1988 17.00 HORTMANN 8CH EXT 20-Apr-1990 17.34
7-Dec-1988 7.24 HORTMANN 8CH EXT 1-Jan-1992 36.84
4-Jan-1989 3.01 IMPLEX MPV 4-Jan-1990 12.01
18-Mar-1989 10.23 IMPLEX MPV 18-Mar-1991 24.01
11-oct-1989 12.01 IMPLEX MPV 16-Feb-1991 16.22
25-Oct-1989 5.82 IMPLEX MPV 1-Jan-1993 38.29
24-Jan-1990 14.21 IMPLEX MPV 15-May-1992 27.70
19-May-1990 29.29 IMPLEX MPV 12-May-1992 23.82
6-Jul-1991 33.07 IMPLEX COM12 22-Sep-1992 14.61
30-Mar-1992 17.52 IMPLEX MPV 24-Jul-1994 27.83
L 26-Jul-1994 64.28 ALLHEAR 12-Jul-1996 23.59
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contaminado y sustituyéndolo exitosamente con
uno nuevo. Es justo mencionar que la compafiia
que vendid el implante original, lo sustituy6 sin
costo como parte de su politica de garantia.

Fracasos funcionales

Catorce implantes fueron abandonados, los dos
extruidos por infeccién nosocomial y 12 por inefica-
cia (Cuadro Ill) en lapsos que variaron de 3.7
meses hasta 38.29 meses (promedio de un afio
siete meses veintiln dias). Las causas fueron
diferentes en los distintos tipos de implante. Los
monoelectrodos se abandonaron por no dar utili-
dad suficiente en la vida diaria. En los implantes
extracocleares de promontorio Hortmann, nunca
se logré que mantuvieran contacto adecuado los
ocho electrodos, lo que limit6 su efectividad y llevé
a su abandono. Dos de ellos fueron extruidos por
las causas ajenas al implante ya mencionadas
(infecciéon nosocomial). Un implante intracoclear
Implex de 12 electrodos fue abandonado cuando el
paciente recibié un implante contralateral Nucleus
de 22 canales, que el paciente consideré le daba
mejor rendimiento.

Ningun implante intracoclear multicanal ha de-
jado de funcionar.

Resultados funcionales

Todos los pacientes tuvieron sensacién auditiva
a partir del momento en que se activé su protesis.

Pero del fracaso de la prétesis o la valoracion
cuantitativa a largo plazo, s6lo conocemos la de los
14 que ya referimos y de 48 pacientes que han
tenido seguimiento con nosotros. Esto se debe a
gue con varios pacientes, no hemos logrado man-
tener contacto familiar o con los profesionales que
los hayan atendido posteriormente, especialmente
los que son foraneos.

Los resultados funcionales se sintetizan en el cua-
dro IV. En él se observan tres hechos importantes:

1. Antes del implante, las puntuaciones de las
pruebas abiertas no diferian mayormente entre
los prelinguales y los poslinguales. Probable-
mente esto se deba al tipo de adiestramiento
que reciben los nifios sordos de nacimiento con
la terapia auditiva, y que sefiala su gran utilidad.

2. El proceso de adquisicién o de recuperacion
del lenguaje parlante es largo, y los pacientes
continban progresando afos después de im-
plantados.

3. Los prelinguales tienen menor logro a largo
plazo que los poslinguales. Esto podria expli-
carse en nuestros pacientes por la relativa-
mente avanzada edad promedio (9.23 afos)
del grupo.

Controversias

Calidad de la percepcion auditiva

Se han expresado muchas dudas y otros tantos
falsos conceptos sobre la calidad de la informacion

. N
Cuadro IV. Comprensioén del lenguaje*
Tipo de sordera Prelinguales Postlinguales
Listas
Abiertas Cerradas Abiertas Cerradas

Antes de implantado 9.31 13.19 6.67 **

Hasta 24 meses postimplante 43.02 47.75 37.12 53.45

Mas de 24 meses postimplante 57.58 63.07 41.35 64.59

* Promedios de los porcentajes de aciertos en listas de elementos fonémicos.

Kruskal- Wallis, p < 0. 0 1 en todos los casos

** |as listas cerradas no se utilizan en preoperatorio de pacientes poslinguales
. J
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gue los implantes pueden proporcionar. Se dice
sobre todo que la percepcién del paciente debe ser
totalmente diferente y el cerebro tiene que
reprogramarse. Esto es falso, y comprobable por
dos evidencias:

1. En adultos postlinguales, cuando les hemos
preguntado (como siempre lo hacemos), como
es su audicion a través del implante, uniforme-
mente nos responden que se oye muy pareci-
do a lo que ellos recuerdan de su audicion
natural antes de perderla.

2. Ennifos, los avances aparecen mas rapido en
aquellos que han recibido una terapia auditiva
mas completa; esto nos demuestra que el
implante en nifios sigue construyendo sobre
una base previa, si el cerebro tuviera que
reprogramarse, no habria diferencia entre ni-
flos que han recibido terapia y los que no.

Aspectos éticos

Se ha expresado en muchos foros que es inmoral
hacer implantes cocleares, sobre todo en nifios.
Sobre este punto, preferimos transcribir el punto de
vista publicado por Cohen y Waltzman,? con el que
concordamos plenamente: Parece haber una pre-
ocupacion mundial expresada por los miembros de la
comunidad de sordos y sus voceros en el sentido de
que implantar a los nifios sordos es un acto inmoral
que presenta una amenaza a su comunidad. Puesto
que esta demostrado que el implante coclear
multicanal puede beneficiar aun a nifios sordos con-
génitos, y puesto que lainmensa mayoria de ellos son
hijos de padres oyentes, es dificil de entender de qué
manera laimplantacion pueda serimpropia o inmoral,
en tanto el nifio pueda beneficiarse de ella y los
padres estén completamente informados.

Esta por verse como los implantes en nifios
puedan afectar negativamente a la comunidad
sorda, y dependera principalmente de cuantos
nifios conimplantes cocleares preferiran ser miem-
bros de la comunidad de sordos y cuantos decidli-
ran actuar primordialmente en el mundo de oyen-
tes y parlantes. Por lo menos, el ser receptores de
implantes, les permitira elegir.

Gac Méd Méx Vol.137 No. 6, 2001

Corvera-Bernardelli J. y cals.
Conclusiones

En base al consenso internacional y en nuestra
experiencia personal, el implante intracoclear con
22 electrodos ha mostrado que es capaz de recu-
perar audicion Gtil en la comunicacioén oral tanto en
pacientes que perdieron la audicion como en quie-
nes nunca la tuvieron. Todos los pacientes implan-
tados en esas condiciones, se siguen beneficiando
con el método. Consideramos que la utilidad del
procedimiento esta fuera de discusion.
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