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La entidad clinica conocida como neuropatia auditiva (NA), es un término utilizado
para describir a los pacientes que manifiestan déficits de la audicidn, fundamentalmente
en la comprension de la palabra, con unos potenciales evocados auditivos del tronco
cerebral ausentes o alterados. Por e contrario, las otoemisiones aclUgticas y los
microfénicos cocleares se registran dentro de la normalidad. Con estos métodos de
exploracidon electrofisiolégica evaluamos la funcionalidad de las células ciliadas
externas de la coclea (OEA y MC). La actividad eléctrica del nervio auditivo en su
porcién periféricay en su recorrido por el tronco cerebral se evalla con los (PEATC).
Estas pruebas son un requisito bésico para el diagnostico dela NA.

Aparentemente la afectacion auditiva compromete al nervio auditivo o a las células
ciliadas internas y sus sinapsis, comprometiéndose su sincronismo. En cambio, las
células ciliadas externas se encuentran indemnes ante la presencia de las OEA vy los
MC.

Varias son las etiologias implicadas en las neuropatias auditivas, destacandose las
enfermedades genéticas de tipo sensitivo motor como la enfermedad de Charcot Marie
Tooth, la ataxia de Friedreich. Las ateraciones genéticas de tipo no sindrémico
autosomicas recesivas, como la que provoca la mutacion en el gen que codifica la
otoferlina, proteina que se expresa en las células ciliadas internas y sus sinapsis y
conlleva una hipoacusia generalmente congénita bilateral y profunda, demostrandose en
los casos que han recibido un implante coclear una buena comprension de la palabra
Otras familias muestran NA de tipo hereditario cuya aparicion es en la adolescencia y
también son de tipo no sindrémico, como es la descrita recientemente por Arnold Starr,
siendo autosdmica dominante (mutacion auna). Estos paciente se han descrito como
buenos candidatos a implante coclear. Entre las enfermedades adquiridas que causan
neuropatia auditiva se encuentran la hiperbilirrubinemia, la anoxia perinatal, las
enfermedades infecciosas y metabllicas. Los nifios prematuros son mas propensos a
sufrir una NA. En otros pacientes no se conoce la etiologia y se denominan casos
idiopaticos.

Las audiometrias de estos pacientes muestran hipoacusias neurosensoriales, desde
minimas pérdidas auditivas hasta hipoacusias de grado profundo generalmente
simétricas. El reflejo estapedial es negativo. La discriminacion verbal se observa
alterada, sobre todo en ambientes ruidosos y que no suele corresponder al grado de
sorderareflejada en el audiograma conductual.

El diagndstico precoz de esta patologia y su tratamiento conlleva un mejor desarrollo
de las capacidades linguisticas de estos pacientes, de ahi la importancia de los
programas de cribado auditivo neonatal para poder detectar a los recién nacidos que la
padecen.

El tratamiento de eleccién para el déficit auditivo es la logopedia. La adaptacion de
audifonos y los implantes cocleares es otra de las alternativas en la rehabilitacion del



lenguaje. Aparentemente, los pacientes que se pueda demostrar que su lesion auditiva
es distal (células ciliadas internas, sinapsis, dendritas terminales) suelen beneficiarse
del implante coclear. Por e contrario, si lalocalizacion de la lesion es proximal (células
ganglionares y axones), el implante coclear no ha mostrado buenos resultados hasta la
fecha. La evolucion auditiva de estos pacientes es a veces complicada de predecir,
aunque si se observa una mayor incidencia de un deterioro auditivo en las NA de origen
hereditario sensitivo motor.

Se presenta en esta exposicion una revision actuaizada de esta enfermedad, que
continua siendo un reto para €l otdlogo desde un punto de vista diagnostico y
terapéutico.
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