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Introducci—n

La hipoacusia neurosensorial (HNS) esmiotivo de consulta frecuente en nuestra
especialidad. Si bien puede ocurrir a cualquier edad , en la condiditan@es mis
comeen en adultosobretodo adultos mayores , afectando notoriamente su calidad de
vida. Aproximadamente 70 millones de persoeasl mundo son sordas. Y 1.1 de
cada 1000 reciZn nacidos (RN) padece de esta patolog’a en USA. (1). Siendo en el
50% de los casos adquirida y en el 50% genZtica. Como veremos mis adelante , el
screening universal en los ni—os es fundamental para eld&go y manejo precoz ,

dado que menos del 50% de ellos tiene factores de riesgo de hipoacusia
neurosensorial al nacer.

Anatom’a y fisiolog’a

Como es sabidel o’do se diide bfsicamente en tres partes: o’do extemmedio e
interno. La hipoacusia neusssgial compromete el o’do internpudiendo afectar a
la c—clea o al nervio auditivo.

El o’'do interno se encuentra en la parte petrosa del hueso temporal (Fig 1). Estf
conformado por el laberiot—seo que incluye el vest'hules canales semiciculares

y la c—cle&stas cavidades estfn revestidas de pedgstontienen un I'quido claro

la peilinfa. Dentro de la perilinfaperosin contactar el laberinto —s&® ecuentra el
laberinto membranosaue contiene condudaemicircularesel conducto aclear y

dos sacos (el utr'culo y el sfculo). Estos espacios membranosos contienen endolinfa.

Estas estructuras deldo interno env’an informaci-eonstantementeacia el cerebro
acerca del equilibrio (canales semicircutarel utr'culo y elstculo ) y & audici—n
(c—clea), a travZs del VIl par cranebhervio vestibulo coclear.

La ondasonoraingresa pr el conducto auditivo externo, y golpea la membrana
timp¥nica moviZndola medialmente. Como el mango del margtt adherido al
t'mpang d martillo se mueve medialmenteansmitiendo el movimiento al resto de

la cacena osicular (yunque y estrib@l medilizarse la platina del estripla onda se
transmite a la ventana oval y desde ah’ a la rampa vestibular, seguida de la rampa
timpinica de la azlea (Fig 2) Esto causa una vibraci—n de la membrana basilar que
estimula las cZlulas ciliadas del —rgano de Corti. El impulso elZctrico geserad
transmite hacia el cerehra travZs del nervio coclear (VIIl par). Es el cerebro
finalmente el —rgano guéerpreta el sonido.
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Fig 1. Localizaci—n del o’do interno en el hueso temporal.
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Fig 2. Esquemale lafisiolog’a auditiva.



Etiolog’a
Las mifs importantes son las siguientes:

- Infecciosas TORCHES (toxoplasmosis, rubZola, citomegalovirus (CMV), herpes,
s’filis), parotiditidis meningitis.

- Hipoxia neonatalla insuficiencia placentaria y la compresi—n del cord—n producen
lesi—n de la c—clea y noecleos del tronco.

- Parto prematuro: produ¢emorragia y atrofia de la estr’a vascular.

- Hiperbilirrubinania: se produce dep—sito de bilirrubina en la c—clea y ganglios
basales.

- Hereditaria lo mifs frecuente (70%) es que se preséntbBipoacusia en forma
aislada sin formar parte de un sinane.

- Autoinmune: puede ser —rgano espeg¢'Boala cual se producen angcpos o
linfocitos contra las cZlulas ciliadas y estra vascutarformar parte de otra
enfermedad sitZmicaomo granulomatosis de Wegener, LES, artritis reumatoide,
hipotiroidiamo, etc.

- Trauma accestico
- Tumores (Schwanoma vestibular)

- F¥rmacos (aminoglic—siddmirZticos de asauimiotertpicos etc)

Anamnesis y examen f’'sico

La historia clI'nica comienza no preguntas acerca del embarazgso de
medicanentos potencialmente otot—xicos, infecciones, antecedentes perjnatales
presegia de enfermedades autoinmunegposici—n a ruidos intensos (trabajo en
miner'a , industriasy uso de protectores auditivos. Siempre preguntar por tinitus y
vZrtigo dado que es freente su asociaci—n con hipoacusia. Como veremos mis
adelante el tiempo de evoluci—n de la hipoacusia es muy importante en el manejo.

Luego procedemos examinar al pacientduscando alteraciones craneofaciales que
pueckn orientarnos a algcen sindrosidien c—mo se coment— anteriormente lo mis
frecuente es que la hipoacusia se presente aislada y no formando parte de un
sindrome Posteriormente, se debe realizar un exameatorrinolaringol—gico
completq descartando la preseade atresa de conducto aitilvo externq tapons

de cerumen, cuerpos extra;-ostraccones y perforaciones timpinicas, otitis media
con efusi—n, ettas cuales producen hipoacusia de conduc@era cl’'nicamente
indistinguible de hipoacusia neurosensofil. 3). Es decirel examen f'sico nos
ayuda inicialmente en el diagn—stico diferencial de sordera.



Fig. 3. A ,esquema de t'mpano normal. B, Tap—n de Cerumen. C, Otitis media con
efusi—n. D, perforaci—n timpZnica.

Estudio

Laboratorio general y espec’fico dada la relaci—n de la HNS calgunas
enfermedades sistZmicas, y cutndo existe la sospecha, se puede $elivibgrama,

VHS, perfil biogu'mico, glicemia, creatininemia, pruebas tiro'deas, factor
reumato’dep anticuerpos anticitoplasma de tredfilos (ANCA) Si se sospecha
alguna nfecci—n espec’fica se solicita: IgM para toxoplasma, rubZola, CMV, herpes, o
edudio de s'filis (VDRL, FTAABS). Finalmente existen algunos anticuerpos
espec’ficos para detectar enfermedad autoinmune —rgaodicas@nicuerpos anti

68- KD), que se piden esporfdicamente dado su alto costo.

Test audiomZtricos Aqu’ nos detenemos pacomentar brevemente ver la utilidad
de cada uno de ellos.

- Emisiones otoaccesticas (EOBJ¥sicamente nos permiten conocer la indemnidad de
las cZlulas ciliadas externas (c—clea). Su gran ventaja espgeelesdacer desde el
nacimientg ya que no redgare cooperaci—n del paciente.

- Brainstem Ewked Response Audiometry (BERARpresenta la actividad electrica
generada pomlguna parte de la v'a auditiva (desde nervio coclear hasta corteza
auditiva) en respuesta a la estimulati-auditiva. Tampocaequiere cooperaci—n
activadel pacientgsin embargo s—Io estudia la indemnidad de las frecuaguides



(sobre2000HZ).

- Audiometr'a acampo libre con refuerzo visuabe realiza sentando al ni—o0 y
ubicindolo entre dos parlantes a una distanciaidafide 40 cm, en una ctmara
sonoamortiguadaRepreseta la audici—n de su mejor qQ’gor realizarse sin fonos.

Luego se ofrece un est'mulo sonoro por uno de los altoparlantes, procediendo al
refuerzo del reflejo de localizaci—n que realiza el ni—o ceatunulo visual atractivo

para ZI (el estmulo visual se realiza despuZs del sonoro, no al mismo tiempo). De esta
manera si el ni-o escucha la fuente sonora, gira la cabeza en direcci—n del est'mulo y
en beesqueda del refuerzo visual. Una vez condicionadeoe se puede medir el
umbral del tono puro hasta que no responda (deja de buscar el refuerzo visual porque
no oye).Se puede realizar desde los 5 meses hasta los 2 a—os.

- Audiometra condicionada por juegdn ni—0s mayores de 2 a—0s es posible
determnar umbrales con el uso de fonos e incluso determinar v’a —sea en ni—0s mis
cerca de los 3 a—o0s. Puede mantenerse conversaci—n, s’ es posible repetir algunas
palabras simples y conocidagna manera de realizarla es por ejemplo que al
escuchar el ni—o el est'mulo sonoro pone una pieza de juguete en un cubo. En general
se hace en varias sesiones y en todas las frecueRerasite obtener umbrales
audiomZtricos en ni—0s peque—os que no gaopen una audiometr'a convencional.

- Audiometr’a tonal (4)en general se puede realizgpartir de los 3 a—os de edad, sin
embargo depende de la cooperacidercada paciente. Estudfeecuencias desde los
125 a 8000 HZKig. 4).
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Fig. 4.Hipoacusianeurosensoridbilateral

- Impedanciometrabfsicamente estudia la movilidad del t'mpano frente a cambios
de presi—n. Ademis nos entrega informaci—n acerca del reflejo accestico. Es cetil como
complemento de la audiometra.
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Fig. 5 Tipos de curvaen laimpedanciometr’a.



- Audiometr’a de estado estables: (B una prueba desarrollada recientemente que
mediante la estimulaci—n con tonos modulados en frecuencia y amplitud evoca una
respuesta detectada en el electroencefalograma mediante tZcnicasegarpiento
computacional Es unaherramienta cetil en la evaluaci—n auditiva de pacientes con
hipoacusia no susceptibles de evaluaci—n con pruebas audiol—gicas conductuales.

Imagenolog’a

-Scanner de o’'dosMuy cetil en ¢adio de tumores (colesteatoma)alformaciones
(atresa de conducto auditivo externofraumatismos (fractura de pe—asco)
otoesclerosisSu utilidad es limitada en HN$1fs bien nos ayuda en el diagn—stico
diferencial.

-RNM de cerebro con Znfasis en fosa posterior gadolinio de granutilidad en el
diagn—stico de tumores como scheara vestibular y malformaciones de o’'do
interno.

Fig. 6. Schwannoma vestibular (RNi cerebrp

Manejo

MZdico: comienza con medidas preventiva®mo evitar uso de firmacos
potencialmente otot-ems uso de protectores auditivos en personas que trabajan
expuestos a ruidodrauma acoesticoAlgunas patolog’as como la hipoacusia scebita
requieren uso de corticad (orales y/o intratimpanicos). Finalmgntuando en una
audiometr'a la pZrdida auditiva promedices mayor a 40dB en ambos o’dos se
requiere uso de aud’fonos.

Quircergica Existen casos en que pese al uscadéd’fonos bilaterales potentes, el
paciente no logra po la mejor'a esn’nima, para #os existe el implante cocledo



gue ha cambiado considerablemente el pron—stico en hipoacusia Agantimq
el schwannomaestibular generalmente es de tratamieptiocergico.

Tipos mis importantes

HipoacusiaCongZnita

Corresponde aquella que se presenta desde el nacimightdAfecta a 1 a 3/1000
RNV, siendo mis frecuente quefémilcetonuria o el hipotiroidismo congZnital
50% es adquirida y el otro 50% genZtica.

Factores de riesgd8):

a. Preocupaci—n por parte del cuidador en tZrminos de audici—n, habla, retraso
del lenguaje o del desarrollo.

b. Antecedentes familiares de hipoacusia permanente en la infancia.

c. Todos los reciZn nacidos ingresados en unidad de cuidados intensivos por mis
de 5d’as: se incluye uso de ECMO, ventilaci—n asistida, otot—xicos, diurZticos
de asa. Independiente del tiempo de estad’a en unidad de cuidados intensivos
hiperbilirrubinemia que requiera exangu’neo transfusi—n.

d. Infecci—n intrauterina: CMV, herpes, rubesifdis y toxoplasmosis.

e. Malformaciones crinefaciales, incluyendo las que afectan pabell—n
auricular, conducto auditivo externo y hueso temporal.

f. Hallazgos al examen f'sico sugerentes de s’ndromes que incluyen hipoacusia
congZnita como parte de s acter’sticas.

g. S'ndromes que se asocian a hipoacusia congZnita o hipoacusia de aparici—n
tard’a como neurofibromatosis, ostopetrosis, Usher, Waardenburg, Alport,
Pendred y Jervell y Langdielson.

h. Des—rdenes neurodegenerativos como el s’ndrome der,Hataxia de
Friedreich y s’ndrome de Charddtrie-Tooth.

i. Cultivo positivo para infecciones posthatales asociadas a hipoacusia
neurosensorial incluida meningitis bacteriana y viral.

J.  Traumatismo enceftlico especialmente si compromete al hueso tempora

k. Quimioterapia.

Evaluaci—n

Como comentamos anteriormentes factoresde riesgoestfn presentesn menos



del 50 % de los caspgor lo cual se debe realizan screening universabe
comienza con emisiones otoaccesticas, dada su menor comp&ijidaths resultan
positivas el paciente sale del flujograni@ta) Si resiltan negativasse repiten en 2
meses dado que el paciente padener liquido en el db medio. Si a los 2 mese
nuevamente resultan negativa® procede aealiza un estudio audiol—gico mis
completo BERA).

Manejo

Si los potenciales evocados confan hipoacusia neurosensorial, se indica aud’fonos
bilaterales potente&s importante que a los 6 meses el miebe estar implementado
con audfonos si lo requiere. Fimakente si al a—ode edadpese aluso de aud’fongs

el ni-o no logra o)res candidato a implante cocl€krg 7).
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Fig. 7. Flujograma simplificado dscreening universgl manejo denipoacusia
congZnita.



Schwannoma vestibular

Es un tumor benigno, de crecimiento lento, pero complejo por su ubicaci—n de dif'cil
acceso. Tiene un comportamiento biol—gico predecible principalmente en pacientes
a—0s0s, llegando una detenci—n de su crecimiento e incluso involuci—n tumoral.

En etapasavanzadagroduce s’ntomas neurol—gicos (por compresi+inodeo
encefflico o cerebelplo que nos obliga a tener un alto grado de sospwelcaz

Evaluaci—n

Lo mis caracter'stico es una audiometra conodupsia UNILATERAL o
ASIMETRICA, descendentéFig. 8) con muy mala discriminaci—n (cadadi de
comprensi—n del lenguagvaluada en porcentaje en la audiometra) y algunos
hallazgos audiomZtricos sugerentes de lesion néwssluentementese asocia a una
paresia o partlisis vestibular del misradlo de la hipoeausia. Frente a estos
hallazgos se debe solicitar a la brevedad una RNM de cerebro con Znfdsisaen
posterior y con gadolinjda cual tiene una sensibilidad cercana al 100% para tumores
mayokes de 3 mm(9,10).
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Fig. 8 Audiometrasugerente de schwannoma vestibular izquierdo.

Manejo

Si bien se puedeealizar radioterpia, d tratamiento esbisicamentequircergicp
teniendo la precauci—nmteservata funci—n auditiva y movilidad facial cuando sea
posible.

Hipoacusia scebita

Se define como la pZrdida semsmeural de 30 o mis decibelemn al menos 3
frecuenciagontiguasdentro de un periodde 72horas (11).

Etiolog'a
-ldiopttica sHe en el 7 a 45% de los pacientes se puede identificar una causa.

-Infecciosa (Enfermedad deyine herpes influenza HIV, s'filis, parotiditis,



toxoplasmosisetc).

-Vascubr (embol'asisquemia transitoria ). Se cree que la c—clea es stéptinie a
injurias vascularesdebido aque su irrigaci—n depende de 2 peque-as arterias
terminales.

-Neopltsica (schwannoma vestibular, meningipmeeloma).
-Metab—Iica (diabetéehipotiroidismo).
-Traunitica (fractura hueso temporal, fistula perilinfftiaérogenia).

-Funcional (desorden conversivo).

Evaluaci—n

Frente a una hipoacusia de corta evielut (menor de tiras) SIEMPRE solicitar

una audiometria e impedanciometr'a. Loesy existen factores de riesge pueden
solicitarexamaes en busca de alguna etiolog’a espec’fica. Cabe destacar que existen
casogeportados de hipoacusia scebita, swhecuperadan schvannoma vestibular

por lo que se debe solitar ademas una RNM de cerebi@).

Manejo

Puede existiunaresoluci—n espontfnea en apebd5% de los casos idiopiticos.
Tambien se sabe quuna vez identificada la causda terapia espec’fica
generalemente no mejora la audici—n. Siendo hasta, &haadministraci—n de
corticoides , la terapia emp’rica mfs aceptada. Se cree que actoean reduciendo el
edema y la inflamaci—n del o’'do interno. Se pueden administrar v’a oral (Ej:
prednisoa 1mg/Kdd'a) o mediante inyecci—n intratimpinica (en casos de pacientes
con patolog’as que contraindiguen el uso Oeidoides orales). Pese a ello, la
mejor'a segoen algunos autgres supera el tercio de los casos.

Trauma acoestico

Se denomina trauneccestico al deterioro de la audici—n producido por la exposici—n a
ruido, puede ser agudo o cr—nico.

Evaluaci—n

La audiometr'anuestra urda—o caracter’sticen la frecuencia 4000, y se prolonga a

los 6000(Fig. 9, porque cuando nos llega el sonido que generalmente es de banda
ancha, ya sea por la extensi—n del conducto y la cercan’a de la ventana oval, el da—o
se produce a 10 mm de esta, que es el frea de las frecuencias 4000 y 6000. Y
dependiendo de la intensidl y tiempo de la exposici—n va a ir extendiZndose a todas
las frecuencias.



Fig. 9 Audiometr’asugerent&le trauma accestico.
Manejo

Eliminar la fuente sonoraMedidas administrativas: gauede solicitarcambiar de
puesto de trabajo al paciente. Uso pi®tectores autivos. Y en casos mis
avanzadasindemnizaci—n yepsi—nlo cual debe ser acreditagmr la entidad
correspondiente

Presbhiacusia

Correspondea la pZrdida de la audici—n en el adulto m&y8). No ess—lo por
envejecimiento celularsinoque a medida que avanza la edad el paciente ha estado
mis expuesto a ruidos intensosfecciones, otot—xico®tc. Sino se tratala
hipoacusia contribuyal aislamiento social, favorecientbodepresi—n y la pZrdida de
autoestima

Evaluaci—n

Luego delexamen f'sico, descartando patolog’a de o’do externo y medio, se solicita
audiometra mis impedanciometr'a. Si bierexisten distintostipos de curvas
audiomZtricas generalmente se obsenraa curva desdendente simZtrica

Manejo

Si el promedio tonal por(PTP), es decita audici—n promedio de las frecuencias 500
a 4000hz. es mayo de 40 dB bilateralest} indicado el uso de aud’fonos. EI GES
financia un aud’fono en pacientes de 65 a—0s y auofi hipoacusi@ue lo requiera
(14). Finalmente si el paciate no presenta mejor'a ccaud’fonos bilaterales
potentesse puede realizar un implante coclear.

Tinitus

El acoefenos o tinitus se describe como un ruido de caracter’'sticas variables que
escucha el pacienteque no proviene de una fuente extefasten distintos tipgs
peroel mis frecuente ed subjetivo (lo escucha s—lo el paciented yulsttil. La



mayor'a de las veces se asocia a hipoacusia y generalmente eletdanotus se
asocia con la frecuencia de la hipoacuSiabien en la granmayor’a de los s no
reviste ninguna gravedads bastante molesto para losipates alterando su calidad
de vida y muchas veces su salud mental.

Evaluaci—n

Preguntar poantecedente de trauma accestico, hipoacusia, vAtiggamen f'sio
descartartapones de cerumen, cuerpos extra—psrforaciones o retracciones
timpinicas. Luego solicitar una audiometr’a mfs impedanciometra.

Manejo

Existe una varieadd de tratamientos, sin embargo, ninguno es 1&f@¥ivo. Algunos
recomiendan vasodilatadores amrginkgo hloba o betahistinaEn otre casos se
puede indicar ansiol'ticos camalprazolam. Es muy importante, tranquilizar al
pacienterecalcandajue no se trata de una enfermedad grévwes fundamentalque

el paciente evite el silengipa ejemploal dormir en la noche. Asimismee pueden
recomendar tZcnicas de habituaci—n con metsitamir o indicar equipos mis
sofisticados para atenuar el tinitus.

Conclusiones

La hipoacusia neurosensorial es una patologgautnte en nuestra especialidad.
Como hemos vistmo distingue grupo etario. Desde el reciZn maed que prima el
manejo precoz para evitar un da—onpante del lenguaje; hasta ladultos mayores
en que altera claramente la calidad de vida del paciente y su entorno Raorcial.
mismo, el paciente muchas veces va a consulbar el medico generafjuien debe
realizar una anamnesisientala a buscar las posibles caysegjuido de un exan
otorrinolaringol—gico bisico, para finalmergaliza una oportuna derivaci—n.

Contenidos evaluados en el ExamerdM@ Nacional

Situacion clinica Nivel de Nivel de Nivel de
C—digo Situaci—n Diagn—stico  Tratamiento Seguimiento
6.03.1.008  Diagnostico diferencial Sospecha Inicial Derivar

de hipoacusias sensorioneurales
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