VII. Neurofisiologia clinica y foniatria
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Durantelos ultimos 17 afios, enlas areas de neurofisiologia
clinicay foniatria, se han seguido basicamente tres lineas
de investigacion: los aspectos funcionales de las fisuras
palatinas, el electrodiagndstico de paralisis facial y la
utilizacion de potenciales provocados auditivos para el
diagndstico de diversos trastornos neurolégicos.

Aspectos funcionales de fisuras palatinas

Diversos proyectos encaminados al diagndstico y trata-
miento de trastornos de lingliisticos y de articulacion en
nifos con fisuras de paladar secundario han mostrado que
el resultado global depende de diversos factores. En el
aspecto de comunicacion oral, un buen resultado depende
de dos elementos principales, el primero es que lareparacion
quirdrgica obtenga un esfinter velofaringeo suficiente y
competente que permita un equilibrio adecuado de la
resonancia nasal durante el habla. El segundo es alcanzar
un adecuado desarrollo de la articulacion, previniendo la
aparicion de patrones de articulacion compensatoria.! En
nuestro hospital, se evaluan mas de 350 casos de fisuras
de paladar secundario anualmente. Enlos ultimos afios se
ha estudiado la reparacidn quirdrgicatempranade lafisura
palatinay su efecto sobre el desarrollo fonolégico en estos
pacientes. Por otro lado, se ha estudiado el desarrollo
linguistico en pacientes confisura palatinay laimportancia
que éste puede tener en el abordaje de terapia de lenguaje.
Por ultimo, se ha estudiado laimportancia de la participacion
de los padres en el proceso de terapia.

La etapa prelinguistica del desarrollo del lenguaje se
lleva a cabo de los 0 a los 12 meses. En esta etapa, las
emisiones del nifio intentan gradualmente aproximarse
al modelo adulto. Por lo tanto, el cierre temprano de la
fisura, antes de los seis meses de edad, proporciona un
tracto vocal integro durante al menos una parte de esta
importante etapa. Existen trastornos de articulacion que
se consideran como compensadores de unainsuficiencia
velofaringea.' Estos trastornos denominados articulacion
compensatoria, incluyen un funcionamiento aberrante no
solo del esfinter velofaringeo sino de todo el tracto vocal.
La articulacion compensatoria se ha considerado un
trastorno fonético.? Sin embargo, no todos los nifios con
insuficiencia velofaringea cursan con este trastorno de
articulacion. El hallazgo de que algunos nifios contindan

produciendo errores de articulacion compensatoria apesar
de lograrse lareparacion exitosa de una fisura palatina en
etapa temprana, sugiere que existe algun otro factor
aparte de las dificultades inherentes a la fisura que con-
tribuye al desarrollo y persistencia de estos patrones de
articulacién anémalos. La aparicion de palabras dentro
del desarrollo linglistico, alrededor del afo de edad,
implica que se ha establecido un sistema fonoldgico, esto
es, un sistema de reglas lingtiisticas que permiten mapear
los patronesfonéticos delhablahacialos sonidosy patrones
de silabas del lenguaje con significado.' Por lo tanto, las
conductas compensatorias de articulacion que surgieron
como una estrategia para aproximarse a la articulacion
adecuada, se incorporan al sistema de reglas fonoldgicas
antes del cierre de la fisura que se realiza convencional-
mente entrelos 12y 18 meses de edad. Existendiversos
reportes que proponen que los trastornos de articulacion
tienen como base alteraciones en niveles mas elevados
de la organizacion linglistica.2Mientras que la relacion
compleja entre la articulacion compensatoria y los tras-
tornos linglisticos no se ha establecido claramente hasta
lafecha, sise hademostrado que los nifios que cursancon
articulacién compensatoria se encuentran en alto riesgo
de presentar un trastorno global del desarrollo linglistico.
Es evidente que la articulacion compensatoria es al
menos en parte un trastorno fonoldgico.2

La articulacion compensatoria se puede prevenir
reparando tempranamente una fisura palatina.® Cuando
la articulacion compensatoria ya se ha establecido, el
tratamiento mas eficiente es utilizar un abordaje fonolégico
de terapia. Debido a que la regla fonoldgica se integra
conotros aspectos linglisticos, la presentacion de sonidos
correctos en la produccion espontanea se obtiene mas
rapidamente. El sonido no tiene que aprenderse como
una produccidon motora y después generalizarse al len-
guaje y al habla espontaneos. Es mas, si los nifios con
articulacién compensatoria presentan trastornos linguis-
ticos asociados, entonces laterapia debe también abordar
estos problemas de la misma forma que se aborda la
articulacion.?Si existen limitaciones de tiempoy recursos,
la terapia que aborda simultaneamente la articulacion
compensatoriay el desarrollo linguistico promete mayor
eficacia. Esto es particularmente importante en nuestro
medio, donde la mayoria de nuestros pacientes presenta
graves limitaciones sociales y educacionales.?

*Jefe de la Seccion de Foniatria. Hospital General "Dr. Manuel Gea Gonzalez".
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Elaprendizaje natural debe incluir relaciones del desa-
rrollo del lenguaje que proporcionen un soporte natural
parala comunicaciény el aprendizaje del lenguaje. En el
Hospital General "Dr. Manuel Gea Gonzalez" hemos
desarrollado durante los ultimos afios un programa en el
que seinvolucraalas madres, y sies posible alos padres,
de nifios confisuras palatinas en el proceso de terapia. En
este programa, las madres y/o los padres de los nifios
acuden a las sesiones de terapia con sus hijos. Con este
fin, se conforman pequenos grupos con caracteris-ticas
similares para facilitar la interaccion linguistica. Los
resultados de nuestros estudios demuestran que los
ninos que acuden con sus madres logran avances signifi-
cativos respecto de los nifios que reciben la terapia
solamente con la terapeuta. Asi mismo, las madres que
acompanfan a sus hijos, modifican sustancialmente sus
estilos de comunicacion lingulistica y sus modos de
interaccion comunicativa mediante su participacion activa
en las sesiones de terapia.*

Electrodiagnodstico de paralisis facial

Sir Charles Bell, neurdlogo britanico, fue uno de los
primeros que publicé el padecimiento de la paralisis facial,®
aunque otros autores ya lo habian publicado previamente
sin tanta difusién.® Darwin en 1872, estudi6 y describié la
importancia de la expresion facial para la manifestacion de
la gran mayoria de las emociones humanas.® En sus
estudios, se describe que el factor mas importante para
lograrmovimientosfaciales adecuados esla espontaneidad.®
La incidencia de la paralisis facial se ha reportado
recientemente de 20a 30 casos por 100 mil. El padecimiento
afecta por igual a hombres que a mujeres.” Para la
valoracion de la gravedad de una pardlisis facial, durante
los ultimos ocho afos, se ha utilizado una escala clinica
obteniendo correlacion significativa con hallazgos
electrofisioldgicos.®'® La escala incluye:

0) paralisis flaccida con total asimetria en reposo y
ausencia de movimientos faciales

1) simetriaenreposo, movimientosfaciales voluntarios
y expresiones faciales asimétricos

2) simetriaenreposo, movimientosfaciales voluntarios
simétricos y expresiones faciales asimétricas.

3) simetriaenreposo, movimientos faciales voluntarios
simétricos y expresiones faciales simétricas.

El conjunto de pruebas que incluyen el diagndstico
topografico no pueden identificar definitivamente el sitio
de lesion en casos de paralisis de Bell, Herpes Zoster
oticoy fracturas de base de craneo, estas tres entidades
engloban 95% de los casos de paralisis facial.”8%¢ La
paralisis de Belly el Herpes Zoster 6tico son enfermedades
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desmielinizantes inflamatorias que se manifiestan por
diversas areas a manera de parches, en una disposicion
longitudinal extendiéndose desde el tallo cerebral hasta
la periferia. Recientemente se hareportado que cercade
80% de los casos de paralisis de Bell se relaciona con
una infeccién por Herpes Simplex-1.7:10.13.16

Una vez realizado el diagndstico neurofisioldgico, es
conveniente obtener en las primeras etapas una timpano-
metriay reflejos acusticos, en especial losipsilaterales, este
estudio es util como medida de la conduccion del facial en
su trayecto intratemporal.”® Para el estudio del trayecto
extratemporal se utiliza un estudio de conduccion del facial,
también llamado electroneuronografia. Este estudio ha
demostrado unalto porcentaje de resultados falsos negativos
durante la primera semana por lo que si se usa en este
tiempo debera realizarse diariamente y observar los
cambios.'®"'® Posteriormente se puede utilizar electro-
miografia. porque los cambios electromiograficos tardan
de dos atres semanas en aparecer.'®'"'5 Se han reportado
como Utiles los estudios de imagen, en especial laimagen
de resonancia magnética de craneo con énfasis en fosa
posterior y tallo cerebral. Este tipo de estudio es de mayor
utilidad en casos con paralisis facial de mas de 20 semanas
de evolucion sin recuperacion mayor de 80%.”

En un estudio con 1400 pacientes con paralisis facial
realizado entre 1987 y 1999 se identificaron diversas
etiologias que se resumen en el cuadro |. EI 90% de los
pacientes con paralisis de Bell, menores de 40 anos,
mostrd recuperacién completa ya sea con tratamiento
farmacolégico y de medicina fisica, o bien, en forma
espontanea.'” De los casos que alcanzaron reinervacion
completa en forma espontdnea o con tratamiento
farmacolégico y de medicina fisica, sucedi6 antes de 20
semanas. Se ha reportado que el tratamiento con
prednisona (1mg/kg de peso) tiene resultados significati-
vamente mejores que la utilizacién de placebo,'®
mientras que el tratamiento con prednisona y aciclovir
(2000 gr por dia) tiene resultados significativamente
mejores que la utilizacién de placebo o prednisona.'” La

. N
Cuadro |. Etiologia de paralisis facial

Bell 77%
Traumatismo (fractura de craneo, cirugia obstétrica) 9%
Congénita 5%
Herpes Zoster 4%
Otitis media 2%
Otras* 3%

. J

*Ramsay-Hunt (varicela-zoster), neoplasias de oido,
neoplasias del facial, neoplasias de tallo cerebral, distonias
(espasmo hemifacial), esclerosis multiple y polirradiculoneuritis
(Sindrome de Gilliain-Barré, Sindrome de Miller-Fisher).
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mayoria de los reportes, recomienda la descompresién
quirdrgica del nervio facial s6lo con antecedentes de
traumatismo o en casos de paralisis de Bell muy grave y
de inicio subito.>” En todo caso, es necesaria una
exploracion completa de todo el trayecto con estudio
neurofisiolégico transoperatorio.”'” Es fundamental
realizar un diagnéstico electrofisioldgico completo antes
de definir que una pardlisis facial es permanente ya sea
paralisis facial congénita o adquirida.

El estudio de la interaccion del diagnodstico electro-
fisiologicoy eltratamiento quirdrgico en casos de paralisis
facial permanente ha demostrado que es fundamental
obtener un diagndstico de paralisis facial permanente
antes de siete meses después de instalada la pardlisis,
porque después de siete meses, los resultados de
reinervacion quirdrgica disminuyen significativamente a
medida que el tiempo de evolucion se prolonga. Asi
mismo, se ha demostrado la utilidad de la estimulacién
eléctrica postoperatoria con el fin de promover un
crecimiento axonal mas rapido en los trasplantes ner-
viosos. Esta estimulacién eléctrica debe tener carac-
teristicas especificas, no debe ser en forma de pulsos,
debe aplicarse diariamente con una localizacién
topografica de acuerdo al crecimiento axonal calculadoy
no debe producir contraccidon muscular (eléctricamente
inducida).®1®

Potenciales provocados auditivos en el
diagnostico de diversos trastornos neurolégicos

En colaboracion con otros hospitales, se ha estudiado la
utilidad de los potenciales provocados auditivos en el
diagndstico de diversos trastornos neuroldgicos. Los
potenciales auditivos de latencia corta son respuestas
eléctricas tempranas de la via auditiva que ocurren en
sujetos dentro de los primeros 10 a 15 milisegundos
después de un estimulo acustico apropiado. Este término
genérico latencia corta" engloba dos categorias de
eventos: el electrococleograma o la electrococleografia
y los potenciales provocados auditivos denominados
como "potenciales de tallo cerebral.’® Los términos
electrococleogramayy potenciales provocados auditivos
detallo cerebralsoninapropiados porque el componente
mas prominente del electrococleograma es generado
porfibras nerviosas auditivas de primer orden mas que por
estructuras cocleares. Asi mismo, el primer componente
de los potenciales provocados auditivos de tallo cerebral
no se generaen eltallo cerebral sino en el nervio auditivo,
ademas, los ultimos componentes parecen originarse en
estructuras mas cefdlicas que el tallo cerebral. A pesarde
estas objeciones, dichos términos se han utilizado amplia-
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mente y los han asimilado todos los profesionales que
trabajan en el campo de la audiologia y la neurofisiologia.™

En 1998, Smith y colaboradores® reportaron altera-
ciones enlos potenciales provocados auditivos de latencia
corta (PPALC) en individuos seropositivos para el virus
de lainmunodeficiencia adquirida (VIH) sin sindrome de
inmunodeficiencia adquirida (SIDA). Con base en este
reporte se realizd un estudio de potenciales provocados
auditivos de latencia corta en pacientes infectados por el
VIH, cony sin SIDA. El propdsito era determinar el tipo y
frecuencia de alteraciones de los PPALC en estos
pacientes. Los resultados demostraron que la infeccion
por el virus de la inmunodeficiencia adquirida puede
producir cambios patoldgicos subclinicos en el nervio
coclear y el tallo cerebral, estos cambios pueden ser
detectados por los estudios de PPALC.?!

Los nifios con trastorno de déficit de atencion (TDA)
pueden presentar diversas alteraciones en estudios de
resonancia magnética de craneo y en estudios electro-
fisiologicos tales como los PPALC e incluso otras varie-
dades de potenciales como los potenciales provocados
auditivos de latencia larga (PPALL). Al comparar los
PPALCylos PPALL ennifios escolares conundiagndstico
definido de TDA y nifios sin datos clinicos de este
padecimiento se demostrd que el tiempo de transmision
en tallo cerebral esta significativamente prolongado en
nifios con TDA. Asimismo, la latencia de los componentes
principales de los PPALC es significativamente prolon-
gada y su amplitud esta disminuida. Estos resultados
sugieren que los nifos escolares con TDA pueden mostrar
alteraciones clinicamente identificables en estudios
electrofisiologicos. El diagndstico de TDA se utiliza exa-
geradamente en la actualidad. Asi mismo, el tratamiento
farmacolégico en niflos con este diagndstico se ha
incrementado significativamente en los ultimos afos.
Las diferencias que diversos autores han reportado en
varios procedimientos incluyendo estudios electrofisio-
I6gicos, bioquimicos y de imagen, pudieran en teoria ser
las bases del TDA, sin embargo, estos hallazgos no
necesariamente son la causa. Debe realizarse una
cuidadosa distincion entre causa y correlacion. El
postulado de que los resultados de PPALC y PPALL en
ninos con TDA pueden ser Utiles para el diagndstico no
quiere decir que en el momento actual sean indicadores
diagndsticos con especificidad y sensibilidad adecuadas.
De hecho, seran necesarios mayores estudios antes de
definir la eficacia diagndstica de estos procedimientos.
Sin embargo, estos hallazgos pueden ser utiles en el
futuro, al conformar baterias de estudio sistematizado
para nifios con sospecha de TDA, incluso pudieran
aportar datos que apoyaran la deteccién de candidatos a
diversos tratamientos farmacolégicos especificos.??
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