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El sentido del oido es fundamental para el completo desarrollo del individuo y
para su integracion en la sociedad a través de la comunicacion. Tanto es asi, que las
personas que padecen déficits auditivos pueden sufrir graves trastornos en el dmbito
familiar, laboral y social, llegando al aislamiento en las situaciones mas extremas.

Existen casos en los que el paciente no puede colaborar para realizar las pruebas
convencionales subjetivas utilizadas en la exploracion auditiva convencional, como
sucede en los nifios pequefios. Por ello, la busqueda de un sistema capaz de realizar una
valoracion objetiva de la capacidad auditiva de un paciente ha sido un objetivo
perseguido desde hace mucho tiempo. En este sentido, los potenciales evocados
auditivos de tronco cerebral (PEATC) son, hoy en dia, la técnica més utilizada y fiable
para objetivar la pérdida auditiva. Constan de una serie de picos de voltaje de baja
amplitud, que se generan en diferentes secciones de la via auditiva en respuesta a un
estimulo acustico. Cuando el registro confirma una hipoacusia neurosensorial (HNS)
severa o profunda y bilateral el tratamiento con un implante coclear (IC) juega un papel
fundamental. La implantacion coclear es una de las técnicas terapéuticas de mayor
actualidad y que mejores resultados estd proporcionando'. La finalidad del IC es
transformar la sefal acustica en estimulos eléctricos, para estimular el nervio auditivo
(NA) y transportar el mensaje sonoro a los centros superiores.

A pesar de ser el tratamiento que mejores resultados ha obtenido hay pacientes
que no se van a beneficiar del mismo. Es el caso de pacientes con malformaciones y/o
lesiones del NA (aplasias e hipoplasias) en donde la implantacidn coclear a priori estaria
contraindicada. No obstante, se ha visto que algunos de estos pacientes han tenido un
rendimiento satisfactorio con el IC. En ellos pueden existir fibras nerviosas auditivas
funcionantes que son capaces de transmitir sefal auditiva a la corteza cerebral. Por lo

tanto, seria util emplear algin tipo de prueba objetiva para demostrar dicha
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funcionalidad. Cuando el estimulo sonoro no puede utilizarse, por la severidad de la
pérdida auditiva, se ha propuesto la estimulacion eléctrica para provocar la estimulacion
coclear. El resultado seria una respuesta objetivable mediante potenciales de tronco
cerebral eléctricamente estimulados (PTCEE). Sin embargo, la identificacion de las
ondas resulta mas compleja por presentar una morfologia menos definida. Esto es
debido a la presencia de contaminacion por artefactos de distinta naturaleza pero,
principalmente, por la propia estimulacion eléctrica. A pesar de ello, disponemos de
equipos que filtran la mayor parte de los artefactos posibles.

En definitiva, nosotros consideramos que los PTCEE aplicados sobre la ventana
redonda (VR) ayudan a objetivar si la via auditiva es capaz de generar respuestas a nivel
central poniendo de manifiesto una via auditiva funcionante. En esta tesis doctoral, se
ha utilizado una variacion técnica para el registro de PTCEE sobre VR, mediante el uso
de una sonda bipolar de estimulacién antes de la colocacion de un IC, de forma
intraoperatoria. Con ello pretendemos demostrar cémo la estimulacion eléctrica
extracoclear puede ayudar a definir el prondstico de un IC, sobre todo en aquellos casos

dudosos.
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1. ANATOMIA DESCRIPTIVA DEL OiDO INTERNO

Los conocimientos anatomicos son la base fundamental para la correcta
comprension del funcionamiento de un 6rgano. La integraciéon de toda una serie de
complejas estructuras, que abarcan desde el 6rgano periférico hasta la corteza cerebral,
garantiza una adecuada audicion asi como el completo desarrollo del individuo a través

del sentido del oido.

1.1. RECUERDO EMBRIOLOGICO: OIDO INTERNO

El esbozo inicial del oido estd representado por la placoda auditiva siendo éste
un engrosamiento del ectodermo superficial a cada lado del romboencéfalo (Figura 1).
Posteriormente se invagina hacia el mesodermo dando origen a la vesicula otica u
otocisto. Cuando esta vesicula sufre alteraciones en los primeros momentos del
desarrollo, relacionadas con el gen homobox Pax-2, se producen anomalias cocleares y

del ganglio espiral®.

, Pared dol rombencélalo

Gangho
€3L20ACUSHCO
Vessoua

Otca

c

Sen0 botempdnico

Figura 1: Evolucion del Romboencéfalo. A. 24 dias. B. 27 dias. C.
4,5 semanas. Langman Embriologiamédica. 112 edicién
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Por dentro y por delante de la vesicula otica, en el espesor del parénquima, se
formard el ganglio estatoacustico. En una etapa posterior, de su pared, nace una
evaginacion hueca que recibe el nombre de conducto endolinfatico. La vesicula otica
(otocisto) sufre una estrangulacion y se divide en dos porciones; una ventral, el esbozo
del saculo, y otra dorsal, el del utriculo. Conforme avanza el desarrollo, el extremo
inferior del sdculo se alarga y progresivamente se va enrollando en espiral hasta
alcanzar las dos vueltas y media, convirtiéndose en el conducto coclear. En una de sus
paredes se genera el 6rgano de Corti, donde se encuentran las células ciliadas externas
(CCEs), con funcion contractil, y las células ciliadas internas (CClIs) o células
propiamente sensoriales. Las células de sostén se desarrollan en paralelo a las células
ciliadas’.

Desde el borde superior del utriculo emergen tres evaginaciones aplanadas,
cuyas partes periféricas se convierten en tubos con forma de “U” —los conductos
semicirculares. A nivel de uno de sus dos extremos cada conducto desarrolla una
dilatacion —la ampolla- dentro de la cual se forman los receptores vestibulares conocidos
con el nombre de crestas. Al mismo tiempo, en el interior del utriculo y del saculo se
forman las maculas, con funciones vestibulares semejantes. El ganglio vestibular, por su
parte, se desarrolla en la vecindad del utriculo®.

Cada neurona de los ganglios espiral y vestibular emite dos prolongaciones, una
periférica y otra central. Las prolongaciones periféricas del ganglio espiral se conectan
con las células sensoriales del 6érgano de Corti, en tanto que las del ganglio vestibular lo
hacen con los epitelios sensoriales vestibulares de las crestas y de las maculas. Las
prolongaciones centrales de ambos ganglios, que constituyen el octavo par craneal,
penetran en la protuberancia y hacen sinapsis con las neuronas de los nticleos sensitivos

correspondientes a dicho par craneal.
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El tejido mesodérmico que envuelve las estructuras auditivas y vestibulares del
laberinto membranoso da origen a una envoltura cartilaginosa transitoria. Durante el
quinto mes de la vida intrauterina la parte mas externa de esta envoltura se convierte en
el laberinto 6seo. En cambio, su parte interna se reabsorbe quedando una cavidad que
serd ocupada por liquido perilinfatico. Dicho espacio ubicado entre el laberinto 6seo y el
laberinto membranoso da origen a dos cavidades amplias e independientes, la rampa
timpénica y vestibular’.

El conducto auditivo interno (CAI) se va a desarrollar en la parte medial de la
vesicula oOtica, para lo que es necesaria la presencia del esbozo del nervio
cocleovestibular. En ausencia de nervio no se desarrollara el CAI’. La existencia y
desarrollo del nervio cocleovestibular parece requerir la presencia de un factor de

crecimiento dependiente de la capsula otica’.

1.2. COCLEA Y VIAS AUDITIVAS

A diferencia del embridon, en el adulto el oido forma una unica cavidad
anatomica que sirve tanto para la audicion como para el equilibrio. Como durante el
desarrollo de esta tesis nos vamos a centrar en la audicion describiremos so6lo la
anatomia de la via auditiva dejando de lado otras regiones del laberinto anterior y del
laberinto posterior encargado del equilibrio.

El oido interno se encuentra alojado en el centro de la pirdmide petrosa del
temporal. Formado por un conjunto de cavidades dseas (laberinto 6seo), que contiene
1 . 8 ;1.0 r
as estructuras del laberinto membranoso®. En este ultimo encontramos el o6rgano

. . . 9
sensorial coclear y los receptores sensoriales vestibulares’.

La coclea es un tubo ligeramente cénico (conducto coclear) que describe dos

vueltas y media alrededor de un eje denominado columnela o modiolo. Presenta un
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segmento inicial rectilineo y un segundo segmento enrollado sobre éste ultimo. Su
primera vuelta (espira basal) forma un saliente que da lugar al promontorio sobre la cara
interna de la caja del timpano. La pared externa del tubo constituye la ldmina de los
contornos. El modiolo tiene forma de cono cuya base excavada constituye la fosita
coclear’’. En ésta encontramos unos orificios de donde nacen diminutos canales
longitudinales que alojan las ramas del nervio coclear.

La lamina espiral es una ldmina 6sea en donde se inserta la membrana basilar
dividiendo el conducto espiral en dos rampas: una superior o vestibular (hacia el apex) y
otra inferior o timpanica (hacia la base)'' (Figura 2). La primera se abre en el suelo del
vestibulo mientras que la segunda llega hasta la VR. La lamina espiral termina en un
borde libre en forma de gancho que forma, con la boveda de la ctpula, el helicotrema;
comunicando ambas rampas.

El canal espiral de Rosenthal estd excavado en la porcién mas periférica de la
columnela, justo a nivel de la insercidn de la ldmina espiral. Aloja el ganglio espiral de
Corti. Desde éste, otros canales llevan las fibras hasta la fosa coclear donde al unirse
dan lugar al NA o coclear'?,

El segmento periférico de la via acustica (y de la vestibular) esta representado
por el VIII par craneal o Nervio Estatoacustico, que estd formado por la unién
anatomica de dos nervios fisiologicamente diferentes: el estatico o vestibular y el
acustico o coclear. El acustico, de cardcter sensorial, transmite las sefiales o impulsos
auditivos desde la célula ciliada del 6rgano de Corti hasta el cortex cerebral. La via
auditiva, como otros sistemas sensoriales, estad constituida por varios eslabones que
forman una cadena interconectada en sentido ascendente y descendente de nucleos

nerviosos'-.
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Figura 2 : Canal Coclear

a. Rampa vestibular; b. canal coclear; ¢. rampa timpénica; d. ganglio espiral; e. membrana de Reissner; 1. limbo spiralis; 2. surco
espiral intemo 3. membrana tectorial; 4. estria vascular; 5. rodete espiral; 6. surco espiral extemo; 7. ligamento espiral; 8.
membrana basilar; 9. tinel de Corti; 10. limina espiral; 11. nervio coclear.

Sauvage JP, Puyrand S, Roche O et Rahman A. Anatomic de I'orcille inteme. Encycl Méd Chir (Editions Scientifiques et
Meédicales Elsevier SAS, Paris, tous droits réservés), Oto-rhino-laryngologie, 20-020-A-10,1999, 16 p

1.2.1. Nervio Coclear o Nervio Auditivo (NA)

El ganglio auditivo, espiral o de Corti se halla inserto en el conducto espiral de
Rosenthal, en el centro de la columnela, a lo largo de toda la longitud del caracol. El ser
humano contiene entre 30.000 y 35.000 neuronas siendo éstas de dos tipos': células
ganglionares mielinizadas tipo I, presentes en torno al 95%, y células ganglionares no
mielinizadas tipo II s6lo presentes en un 5%. Estas células bipolares emiten su
prolongacion periférica que contacta con las células ciliadas del organo de Corti,
constituyendo el inicio de la via auditiva'®. Sus prolongaciones centrales se unen en la
base de la columnela y constituyen un tronco nervioso en el que las fibras se disponen
torsionadas en espiral formando la raiz coclear del VIII par craneal. El 4pex coclear se
especializa en la recepcion y elaboracion de los impulsos de las frecuencias bajas o
graves, mientras que las espiras basales lo estan en las altas o agudas, existiendo una

tonotopia frecuencial.
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El nervio coclear, después de recorrer el CAI y el poro actstico penetra en el

tronco del encéfalo a la altura del dngulo pontocerebeloso y, tras acoplarse a la raiz

vestibular, completa el VIII par craneal (Figura 3). A partir de aqui los axones van a

buscar los nucleos cocleares, donde se encuentra la 2* neurona. Es la actividad del

nervio coclear la que queda traducida como onda I en los potenciales evocados

auditivos representando la via de entrada de la informacion auditiva hacia el sistema

nervioso central (SNC)".

Fondo del
conducto
auditivo
interno

Poro

Espacio
pontocere-
beloso

Sillén bulbo-/;
protube- //
rancial / |

Figura 3: paquete acistico facial (Bremond GA. L orelle dans le temporal. Anatomie descriptive topographiqueet

systématisation. Marselle:Soial, 1994)

A:-Fondo del CAI (corte 1). 1. Fosita del nervio facial;2. Fosita utricular (vestibular superior); 3. Cresta falciforme; 4.
Fositasacular (vestibularinferior); 5. Foramen singular ¢ de Morgagni; 6. Fosita coclear; 7. Bill sBar.

B:Porus{corte 2)
C: Espacio pontocerebeloso (corte 3)
D. Surco bulboprotuberancial (corte 4)

Sauvage JP, Puyraud S, Roche O et Rahman A. Anatomie de I’oreille inteme. Encycl Méd Chir (Editions Scientifiques
et Médicales Elsevier SAS, Paris, tous droitsréservés), Oto-rhino-laryngologie, 20-020-A-10,1999,16 p.
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1.2.2. Nucleos cocleares

Los ntcleos cocleares (NCs) o bulbo-protuberanciales denominados ventral y
dorsal se encuentran a ambos lados del tronco cerebral a modo de alforjas; debido a sus
subdivisiones, forman un complejo nuclear en donde encontramos las segundas
neuronas de la via auditiva. Cada uno de ellos estd constituido por distintas areas
histologicas, hasta 13 segin Lorente de No. La porcion ventral esta dividida en dos
partes: el nucleo ventral anterior y el ventral posterior. El nervio coclear se divide en
dos ramas al penetrar en los NCs: una anterior o ascendente y otra posterior o
descendente'’.

En estos nucleos, también se mantiene una organizacion tonotopica de las fibras,
pero en espejo a la coclea, de forma que las procedentes del apex se situan en la parte
mas caudal o baja del complejo mientras que las basales lo hacen en la parte mas
profunda o alta.

De las fibras que parten del nucleo coclear ventral, un tercio son homolaterales y
dos tercios son cruzadas. La mayoria de ellas se dirigen al complejo olivar superior,
aunque otras siguen directamente su trayecto por el lemnisco lateral (cinta de Reil). Las
fibras que parten del nicleo coclear dorsal y forman la estria acustica dorsal son todas
cruzadas y se dirigen al nticleo dorsal del lemnisco lateral y al tubérculo cuadrigémino

inferior (coliculo inferior)"’.

1.2.3. Complejo Olivar Superior
El complejo olivar superior (COS) estd formado por 6 nucleos: los olivares
superiores lateral y medial, los preolivares interno y externo, el cuerpo trapezoide (el
més voluminoso e importante) y el niicleo del lemnisco lateral'®. Este wltimo tiene dos

partes: la ventral recibe aferencias cruzadas procedentes del nucleo dorsal primario, por
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lo que sus neuronas s6lo son activadas por estimulacion contralateral, mientras que la
dorsal recibe aferencias cruzadas de los complejos olivares. A partir del COS la via
auditiva se decusa: un 60% de las fibras seran contralaterales y un 40% homolaterales,
es decir, se produce el entrecruzamiento de la via. Se cree que el COS juega un papel en
la audicion direccional ya que la funcion localizadora de la fuente sonora necesita la

. e . ’ 19
integracion de los mensajes de ambos oidos .

1.2.4. Coliculo inferior o Tubérculo cuadrigémino

El coliculo inferior (CI) se encuentra dividido en cuatro nticleos siendo el mas
importante y voluminoso el central. Posee una estructura laminar como en capas de
cebolla guardando relacién con la tonotopia, de forma que las frecuencias graves se
disponen en la parte mas caudal del nticleo. De ¢l parten fibras que relacionan el nicleo
de un lado con el del otro formando un haz llamado intercolicular o comisural y recibe
fibras bilaterales del COS y contralaterales de los NCs. El CI estd vinculado a la
integracion binaural de la audicion por la gran cantidad de conexiones sinapticas y

. . e g e . . 18
circuitos inhibidores y activadores muy complejos que posee .

1.2.5. Cuerpo Geniculado Medio
En el cuerpo geniculado medio (CGM) del tdlamo nos encontramos las ultimas
neuronas de la via auditiva® (Figura 4). También tiene una organizacion tonotdpica y
desempefia no s6lo un papel de conexion sindptica sino que también realiza funciones
integradoras®'. Proyecta las fibras hacia la corteza homolateral conocida como radiacion
acustica de Pfeiffer. Estos axones se dirigen al labio inferior de la cisura horizontal de

Silvio, lugar que ocupan los centros analizadores corticales del sonido en las areas 21,
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22,41 y 42 de Brodman. Estas areas se localizan en el 16bulo temporal a la altura de la

circunvolucién de Heschl.

Figura 4: principales vias ascendentes del sistema anditivo (Serviére. 1986)
Se ha esquematizado la organizacién tonotépica en dos zonas por cada relevo: en rojo, las bajas frecuencias; en azul, las altas frecuencias.
Las uniones en rojo y en gris punteado de blanco ilustran que las seriales sonoras situadas en la gama de las bajas frecuencias mds bien repercuten homo-
lateralmente, y que las seial situadas en la gama de las altas frecuencias se tratan sobre todo en los relevos contralaterales.
Las uniones en negro también se inscriben en el esquema general de la tonotopia pero por razones de complejidad, la diferenciacion en bajas y altas fre-
cuencias no ha sido representada. Unicamente figuran las proyecciones procedentes de la céclea izquierda.
CxA: cortex auditivo; A: drea anterior del cuerpo geniculado; Al: drea primaria; All: drea secundaria; P: drea posterior; VP: Grea ventral posterior; Ins: drea
insular; CGM: cuerpo geniculado medial; NVCG: miicleo ventral del cuerpo geniculado; NMCG: niicleo medial del cuerpo geniculado; NDCG: niicleo dor-
sal del cuerpo geniculado; CS: colliculus superior; CI: colliculus inferior; BCI: brachium del colliculus inferior; NPCI: niicleo pericentral del colliculus infe-
rior; NexCl: niicleo externo del colliculus inferior; NCCI: niicleo central del colliculus inferior; LL: lemnisco lateral; NLL: niicleos del lemnisco lateral;
NDLL: niicleo dorsal del lemnisco lateral; NVLL: niicleo ventral del lemnisco lateral; NC: niicleo coclear; NCD: niicleo coclear dorsal; NCAV: niicleo co-
clear anteroventral; NCPV: miicleo coclear posteroventral; SD: estria dorsal; NPrO: niicleo preolivar; OSL: oliva superior lateral; OSM: oliva superior
mediana; NCT: niicleos de los cuerpos trapezoides; NPeO: miicleo periolivar; CT: cuerpo trapezoide.

Biacabe B, Mom T, Avan P et Bonfils P. Anatomie fonctionnelle des voies anditivies. Encycl Méd Chir (Editions Scientifiques et

Meédicales Elsevier SAS, Paris” . Oto-rhino-laryngologie, 20-022-A-10,1999.8 p.
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2.  FISIOLOGIA DE LA AUDICION

En el ser humano la audicion tiene un papel funcional muy superior al que
alcanza en otras especies. El receptor auditivo, alojado en el interior de la coclea, se
encarga de percibir las oscilaciones que le llegan desde el exterior, analizando las ondas
que lo componen mediante un sistema combinado de filtros (mecanicos y neurales) y de
realizar la transduccion mecano-eléctrica. El mensaje neural auditivo resultante recorre

, o , 9
la via auditiva hasta alcanzar la corteza cerebral en las areas temporales’.

2.1. FISIOLOGIA COCLEAR

El receptor auditivo (6rgano de Corti) estd compuesto por dos tipos celulares
principales: células sensoriales (CCIs y CCEs) y las células de soporte (células de los
pilares o arcos de Corti y células de Deiters)’. Seran las CCls las verdaderas células
sensoriales para la audicion mientras que las CCEs se van a encargar de modular la
informacién recibida'®. Podriamos dividir la funcién coclear en tres partes:

1. La macromecénica coclear, que describe el movimiento de los liquidos y las
membranas.

2. La micromecéanica coclear, que se refiere en concreto al Organo de Corti, las
células ciliadas y la membrana tectoria.

3. La transduccion, que es la respuesta electroquimica de la célula ciliada ante los

movimientos de la membrana basilar.

2.1.1 Macromecanica coclear
Las ondas sonoras pasan a través del oido externo y medio, donde provocan
vibraciones de la cadena de huesecillos, que llegan a la platina del estribo y a la

membrana oval. Al vibrar ésta se produce una onda de presion que es transmitida al
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receptor auditivo a través de los medios liquidos cocleares, generdndose un diferencial
de presion a lo largo de las membranas cocleares. Esta onda utiliza la membrana basilar
coclear como plano de avance desde la base al apex, haciéndola vibrar de forma
selectiva®®. Esta vibracion no es homogénea siendo més gruesa y corta en la base,
adelgazando y alargandose progresivamente conforme se acerca al &pex. Esta
morfologia permite que cada region tenga una frecuencia de resonancia (tonotopia de la
frecuencia coclear o cocleotopia). Békésy> en 1960 indica que la membrana basilar se
comporta como un analizador del sonido que realizaria el papel de un filtro acustico
considerandola como el verdadero “primer filtro” coclear del sonido. Este sistema de
cribado de frecuencias supone que aquellas que son agudas provocan el desplazamiento
maximo de la membrana basilar en la espira basal coclear, mientras que las graves lo

hacen en el apex.

2.1.2 Micromecanica coclear
El 6rgano de Corti y la membrana tectoria, siguen los movimientos impuestos
por la vibracion de la membrana basilar perpendicularmente a su superficie. Los cilios
de las CCEs establecen contacto con la membrana tectoria, y durante el desplazamiento
de la basilar, sufren un cizallamiento entre la lamina tectoria y la cuticular de la
membrana basilar**. Las CCEs son las verdaderas responsables de la alta selectividad

»!4 Son elementos “amplificadores

frecuencial y del denominado “segundo filtro
cocleares” mediante los mecanismos de contractibilidad activa y se encargan de reducir
(adaptar) el umbral auditivo de las CClIs, especialmente ante sonidos de intensidad

media o moderada®. Por tanto la mision de las CCIs es enviar al SNC la informacion

que previamente han filtrado los sistemas mecéanicos (membrana basilar y CCEs).
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2.1.3 Transduccion mecano-eléctrica

Los estereocilios son transductores mecano-eléctricos altamente polarizados
muy sensibles a los desplazamientos™. Se encargan de transformar la energia mecanica
en bioeléctrica debido a que su desplazamiento, inducido por el roce y la deflexion
provocada por la membrana tectoria, permite la apertura de los canales i6nicos
localizados en las regiones apicales de los mismos®. La apertura de dichos canales
provoca la entrada de cationes (especialmente potasio y calcio) en las células ciliadas y
su despolarizacion™.

La transduccion mecano-eléctrica provoca la despolarizacion celular de las CCls
y de las CCEs, aunque con efectos diferentes. Mientras que en las CCEEs se producen
los movimientos contractiles antes comentados, la despolarizacion de las CCls produce
la liberacién de neurotransmisores (glutamato) por su polo basal®.

La mayoria de las fibras aferentes forman sinapsis con las CCls, lo cual indica
que éstas son las responsables de la mayor parte de la actividad del nervio coclear. Las

internas son el receptor y las externas el modulador de la mecéanica del oido interno,

capaz de ajustar finamente la funcién coclear.

2.2. TRANSMISION DEL MENSAJE AUDITIVO

El oido interno traduce las sefiales actsticas, el sonido, en seflales bioeléctricas,
es decir en potenciales de accion en la rama coclear del nervio cocleovestibular. El
mensaje auditivo que se origina y llega a los NCs del tronco cerebral, por el NA, forma
contactos sinapticos con las neuronas de éstos nucleos, a partir de los cuales se inicia la

, ... 9
via auditiva’.
El sonido evoca la actividad eléctrica desde que se inicia en la coclea, hasta

llegar a la corteza cerebral. Mediante la promediacion electrénica podemos seguir este
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recorrido, y conocer en qué momento llega el mensaje a cada estacion, de acuerdo con
las latencias, pero no sabemos con certeza las estructuras anatomicas que generan cada

respuesta, ni si es una sola o si se trata de un area difusa.

3. POTENCIALES EVOCADOS AUDITIVOS

La exploracion funcional de la audicion es la base fundamental de una consulta
de audiologia. El diagnostico de la hipoacusia es de gran importancia, sobre todo en el
nifio. Si no es detectada y, por tanto, tratada precozmente, puede tener consecuencias
relevantes en el desarrollo del lenguaje y, por tanto, en la capacidad de comunicacion
con el medio y en el desarrollo emocional, académico y social. Los resultados mas
cercanos a la realidad se obtienen tras combinar un conjunto de pruebas en donde cada
una ejerce un peso determinado dependiendo de la edad del paciente y de la experiencia
del explorador. Entre ellas destacan los Potenciales Evocados Auditivos (PEA),

especialmente los potenciales del tronco cerebral, que son los més utilizados.

3.1 RESENA HISTORICA

Fue en 1929 cuando Hans Berger observo tras someter al paciente a un estimulo
sonoro intenso, un cambio en el registro encefalografico. A partir de ahi, los estudios
fueron encaminados a obtener registros graficos de la actividad eléctrica neural
desencadenados por un sonido de suficiente intensidad para objetivar la audicion. No
fue hasta la década de los setenta cuando se hizo la descripcion definitiva de los PEATC
y se establecieron sus aplicaciones clinicas en el diagndstico de tumores del VIII par
craneal y en el estudio auditivo de adultos y lactantes*®. En los afios 80 se consolidaron

y sistematizaron estas aplicaciones, y se identificaron las anomalias electrofisioldgicas
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causadas por patologia del SNC. También en esta década se hicieron los primeros
hallazgos que a finales del siglo XX llevarian a la descripcion de los potenciales de
estado estable, cuyo uso se ha ido generalizando en las unidades clinicas de audiologia

desde el comienzo del siglo XXTI*".

3.2 DEFINICION

Los Potenciales Evocados Auditivos (PEA) se basan en el registro de corrientes
eléctricas de la via auditiva tras la presentacion de un estimulo acustico. Esta actividad
bioeléctrica es identificable mediante técnicas neurofisiologicas de registro. Los
componentes registrados en la superficie craneal reflejan actividad postsinaptica
estableciendo la integridad y la competencia del sistema auditivo periférico hasta un
nivel determinado. Por tanto, el uso de los PEA constituye un método objetivo
cuantitativo y cualitativo para evaluar la funcion auditiva, de manera inocua y sin

necesidad de la participacion activa del paciente®®.

Los PEA son clasificados por Davis®™ en funcion del tiempo de aparicion
(latencia) en (Figura 5):
a. Sin latencia: Microfonicos cocleares (MC). Representan la actividad eléctrica coclear,
con latencia 0.
b. De latencia corta

1. Electrococleografia (ECoG): 1-4 milisegundos (ms).

2. Potenciales evocados auditivos de tronco cerebral (PEATC): 2-12 ms.
c. Potenciales de latencia media (PEALM): 15-50 ms.

d. Potenciales de latencia larga (PEALL): 50-300 ms.
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Figura 5: Potenciales evocados auditivos. Imagen de E.Lchnhardt and R. Lassing. Praxis der

Audiometrie 2009. Thieme Verlag

3.3 POTENCIALES DE LATENCIA CORTA

3.3.1 ELECTROCOCLEOGRAFiA

La ECoG es el registro de un evento electrofisiologico que tiene lugar en la

coclea tras un estimulo acustico, obteniendo potenciales generados en las CClIs

(potencial eléctrico coclear) y en la porcidn mas periférica del NA (potencial de accion

del nervio coclear)’® (Figura 6).

Para su registro es necesario colocar un electrodo positivo en la pared posterior

del conducto auditivo externo (CAE) o en el promontorio (amplitud 10-20 veces

mayor), un electrodo negativo en mastoides y un electrodo de tierra en la frente. Se

emplean estimulos acusticos (clicks o tone burst) a intensidades iniciales de 75-90

decibelios (dB) hasta localizar el umbral. Los resultados se caracterizan por no alterarse

con el suefio ni con la anestesia general (caracteristica comun a todos los potenciales

registrados en las distintas latencias salvo para los de latencia tardia).

Se compone de 3 registros:

a) Microfénico coclear (MC): de acuerdo con las opiniones actuales, refleja la

reproduccion del estimulo sonoro por parte de las CCIs y CCEs, concretamente en

los cilios de éstas, como si fuera un micréfono. Es un potencial de corriente alterna

que reflejaria directamente la oscilaciéon de la membrana basilar, a lo largo de una
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determinada distancia dentro de la coclea®. Su aparicion esta ligada al fenomeno de

transduccidn coclear.

b) Potencial de sumacién (SP): es un componente negativo de corriente continua

atribuido al movimiento de la membrana basilar. Su drea de generacion es el area de
maxima amplitud de movimiento de la misma estando relacionado con la intensidad
y frecuencia del estimulo y generado por las células ciliadas del 6rgano de Corti. La
reduccion o ausencia de esta onda es un indicador de lesién o disfuncién a nivel de
las células ciliadas’'. Por el contrario, la identificaciéon de una onda SP
significativamente aumentada es un signo caracteristico de la enfermedad de

roosno 32
Méniere™.

c) Potencial de accién (PA): se considera que es la suma de todos los potenciales

de accion unitarios de las distintas fibras del nervio al descargarse simultdneamente.
Esté caracterizado por una serie de picos negativos que representan la distribucion de
las descargas neurales subyacentes. El primero de estos picos es denominado N1, que
es el mismo componente de la onda I hallada en los PEATC. Las ondas siguientes,
N2 y N3, son también andlogas a las ondas II y III de los PEATC. Este potencial
indica el final del proceso de la transduccion mecano-eléctrica y el comienzo de la

actividad neural de la rama coclear del octavo par craneal.

P

Figura 6: Registro normal de una ECoG
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3.3.2 POTENCIALES EVOCADOS AUDITIVOS DE TRONCO CEREBRAL

(PEATC)

Los PEATC se generan en la coclea, en el NA y en el tronco cerebral
presentando una latencia inferior a 10-15 ms tras la estimulacién sonora®. Esta
actividad eléctrica se registra como una linea quebrada con picos (siendo los cinco
primeros los mas importantes) y valles, denominados deflexiones u ondas de Jewett™,
En ocasiones a estas cinco ondas pueden afiadirse otras dos, denominadas con grafismos
romanos de la I a la VII*®. Cada una de ellas estaria originada por la descarga sincrénica
de generadores bipolares de estaciones relevo situadas en las distintas zonas de la via
auditiva. Por ello, en la practica, se utiliza con una doble finalidad, para el estudio
objetivo de la audicion y para el diagnostico de las afecciones neuroldgicas que afectan

al tronco cerebral’®.

3.3.21 COMPONENTES

El origen preciso de las diferentes ondas de los PEATC es incierto en la
actualidad. Existen autores como Jewet’* y Buchwald®’ que localizan un origen mas o
menos preciso de las diferentes ondas. Segtin Plantz et al.”® el origen de la onda I parece
situarse en el NA, ya que la onda cambia de polaridad en funciéon de la posicion del
electrodo de referencia. Es positiva cuando un electrodo situado en el vértex lo
referenciamos a la mastoides (posicion cefalica). Por el contrario, la onda II no cambia
de polaridad al cambiar la ubicacién del electrodo de referencia a una posicion no
cefalica y su latencia parece corresponder a la actividad de los NCs™. Las estructuras
encargadas de generar la onda III parecen estar ubicadas en el COS siendo esta onda
uno de los componentes de mayor consistencia y reproductibilidad®’. En cuanto a la

onda IV todo hace pensar que lesiones en el lemnisco lateral producen una modificacion
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de su registro*’. Por ultimo la onda mas estable y persistente de los componentes de los
potenciales, la onda V, parece estar generada en el lemnisco lateral y por ende en los
tubérculos cuadrigéminos. No obstante, los origenes de los diferentes componentes de
esta respuesta electrofisiologica no estdn claramente definidos espacialmente,
considerandose que son debidos a la sumacion de los diversos potenciales generados en
la via auditiva™.

Las distintas ondas que componen los potenciales se caracterizan por poseer un
comportamiento diferente en relacién con la intensidad del estimulo. Se produce un
descenso de la amplitud de la respuesta y un incremento en la latencia de sus
componentes conforme aumenta la tasa de estimulacion®'*.

Son las ondas I, IIl y V las mas facilmente detectables y por lo tanto, las mas
empleadas en el diagndstico, valorandose la morfologia, latencia, amplitud, intervalos y
diferencias interaurales. La onda IV y V forman un complejo con una morfologia
variable. En ocasiones se encuentran claramente separadas y en otras la IV constituye
un pico que forma parte de la V, siendo ésta mucho mas amplia. La onda V, como
deciamos, es la mas persistente mientras que las ondas I y II desaparecen rapidamente
cuando disminuye el estimulo. La identificaciéon de la onda V cuando nos acercamos al
umbral, requiere de varias repeticiones para poder diferenciar ésta del ruido de fondo
dado el escaso voltaje a estas intensidades. Presenta una latencia de 4,5 a 5,1 ms post-
estimulacion, la mayor y mas estable de las registradas en el tronco del encéfalo aunque

. . . . 4344
varia segin diferentes estudios™

. El nivel de sonido minimo capaz de hacer aparecer
un registro con una onda V evidente (umbral de la onda V) no puede superponerse

exactamente con el umbral auditivo, ya que éste es mayor que el de la onda V en

aproximadamente 20-30 dB>**.
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Las latencias e interlatencias (sobre todo I-III, I-V, y III-V) absolutas de cada
onda se comparan con valores medios obtenidos de pacientes sanos en condiciones
estandar. Las latencias e interlatencias relativas comparan estos valores en el oido
enfermo con respecto al sano, lo que ocurre en caso de lesiones unilaterales o bilaterales
asimétricas. El aumento de las latencias e interlatencias y la desestructuracion de las
ondas son signos de lesion retrococlear, interesantes en el diagnostico electrofisiologico
del schwannoma del VIII par craneal y de afecciones del tronco del encéfalo®.

Tanto las latencias como las amplitudes pueden verse afectadas por los
siguientes factores:

- Frecuencia de estimulacion: a mayor frecuencia menor amplitud, mayor
latencia y mayor periodo de latencia entre ondas. Con frecuencias de estimulacion
superiores a 50 Hz se producen cambios considerables en la respuesta, mientras que no
se encuentran por debajo 20 Hz. Esto es importante tenerlo en cuenta para la
determinacion del umbral de audicidon, ya que es usual emplear frecuencias de
estimulacion altas. Los generadores mas afectados son los que corresponden a las ondas
Iy IT y en menor medida la ITI*".

- Estimulacion bilateral o unilateral: la estimulacion bilateral produce una mayor
amplitud de las respuestas™.

- Registro ipsilateral y contralateral: si cambiamos la disposicion de los
electrodos de registro, de vértex a mastoides ipsilateral por vértex a mastoides
contralateral al oido estimulado, se van a producir una serie de cambios en la
morfologia de la respuesta que afectan en particular a las primeras ondas*’.

- Edad: en general podemos decir que a menor edad mayor latencia de la onda V
y peor morfologia.

- Otros: sexo, perimetro cefalico, sedacion...etc.
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3.3.22 METODOLOGIA

Para ejecutar la prueba con éxito el paciente debe permanecer tranquilo y
relajado, por ello en nifios y en sujetos excitables la prueba debe realizarse bajo
sedacion, ya que sabemos que el registro de estas sefales no depende del estado de
atenciéon del sujeto™. Se colocan tres electrodos; uno se sitia en el vértex (positivo),
otro en la mastoides ipsilateral (negativo) y otro en la mastoides contralateral (tierra) o
bien uno en cada mastoides y otro, neutro, en la frente.

Los tipos de estimulos que se han propuesto son variados, siendo los mas
frecuentemente utilizados los clicks y los tone-bursts, que se diferencian en el tiempo de
estimulacion y en su morfologia. Los clicks son estimulos de muy corta duracion, 100
microsegundos, que desencadenan una descarga sincronica de gran nimero de fibras
nerviosas que producen unos potenciales facilmente identificables. La respuesta se
deriva fundamentalmente de la region basal de la coclea, donde se codifican
fundamentalmente las frecuencias agudas (2000-3000 Herzios (Hz)) sin proporcionar
informacién de las frecuencias bajas (por debajo de 1.500 Hz)’; éstos son los mas
utilizados en potenciales evocados de corta latencia. Los tone-bursts son ondas
sinusoidales trapezoidales con una duracién entre 10 y 200 ms, que presentan mejor
discriminacioén frecuencial y se utilizan mas en potenciales evocados de latencias
medias y largas. En algunos potenciales se pueden utilizar tonos puros modulados para
la estimulacion o ruido blanco con fines de enmascaramiento del oido no testado.

El estimulo se aplica a través de unos auriculares, a modo de una secuencia de
un determinado niimero de cliks por segundo con la morfologia, duracion e intensidad
que hayamos prefijado. La prueba se comienza con una intensidad superior a la del
umbral previsto en el paciente. Si el sujeto oye el sonido, se producen las ondas de los

PEATC y muy claramente la onda V. Si se pretende detectar el umbral de audicion, se
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realiza la identificacion de la onda V, descendiendo la intensidad de los estimulos
(clicks) de 10 en 10 dB hasta que deja de reconocerse la onda V en el registro. Suele
encontrarse 10 dB por encima del umbral psicoactstico en las frecuencias 2000-4000
Hz, encontrando importantes dificultades para la deteccion de umbrales para frecuencias
graves (<1000 Hz).

Ademas de emplear estimulos acusticos existen registros de PEA con estimulos
de origen eléctrico, por ejemplo en pacientes portadores de un IC, o el test de

) . , 51,52
promontorio o de ventana redonda que estudiaremos mas adelante ° .

3.3.2.3 APLICACIONES CLINICAS
Su amplia difusion en la practica clinica se debe a su consideracion como técnica
basica para la determinacion objetiva de umbrales auditivos y para la deteccion de
patologia retrococlear como el neurinoma vestibular, la enfermedad de Méniére y otros

3% Estos han supuesto una ayuda muy importante para la

trastornos neurologicos
determinacion de la funcionalidad auditiva, sobre todo en pacientes no colaboradores
(lactantes y nifios, simuladores, oligofrénicos, pruebas de cribado o screening y
psicosis). La aplicacion del estudio de los PEATC a la objetivacion del umbral
audiométrico ha sido uno de los principales objetivos para la obtencion de estos
registros electrofisiologicos. En la préctica clinica este objetivo es mucho mas
importante en el caso de recién nacidos o nifios de corta edad que presentan algin factor
de riesgo, llegando a formar parte de la bateria de pruebas diagnosticas empleadas en el
estudio de una hipoacusia™.

Los PEATC son muy sensibles a lesiones del VIII par y del tronco cerebral,

siendo muy Ttiles en el diagnostico topografico de la hipoacusia. Son capaces de

detectar déficits retrococleares, obteniendo las siguientes caracteristicas en los registros:
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1. Desestructuracion parcial o total de ondas.
2. Aumento de las latencias: latencia onda V > 6.3 ms, intervalo I-V > 4,4 ms>°.

3. Diferencias interaurales (latencia de onda V>0.3 ms e intervalo I-V>0,35 ms).

En definitiva se trata de una prueba incruenta, objetiva, sencilla y de fécil
realizacion pero con la posibilidad de falsos negativos en situaciones de afectacion
central. Presenta una baja especificidad (variable segun las distintas series)* que se ve
reducida de forma muy importante cuando en el oido sospechoso la hipoacusia supera
70 dB en 4000 Hz, o en los casos en que no puede identificarse con seguridad la onda I.
Esta limitacion ha sido mitigada con la incorporacion de los Potenciales Evocados

Auditivos de Estado Estable (PEAcee).

3.3.24 POTENCIALES EVOCADOS AUDITIVOS DE ESTADO
ESTABLE (PEAee)

Son un método objetivo de evaluacion de la audicion especifico de la
frecuencia®’. Su fundamento radica en que la aplicacion de un estimulo repetitivo da
lugar a sefiales bioeléctricas repetitivas, que se superponen unas a otras dando lugar a
una respuesta periddica, que se mantendra mientras dure el estimulo (estado estable).
Asi fue en 1989 cuando Regan® definio el potencial de estado estable como un
potencial evocado repetitivo “cuyos componentes frecuenciales integrantes permanecen
constantes en amplitud y tiempo a lo largo de un periodo de tiempo infinitamente
prolongado”.

El estimulo empleado es un tono modulado en amplitud, que con una
determinada frecuencia, aumenta o disminuye de intensidad. Empleando frecuencias de

emision de 70-100 Hz se genera una respuesta de igual frecuencia, que es identificada y
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valorada mediante la transformada rapida de Fourier y un andlisis estadistico, que
determinard con un margen de error, si la respuesta es significativamente diferente al
ruido’’. Es una exploracion poco afectada por el suefio o la sedacion, teniendo gran
valor como exploracion audiométrica objetiva del paciente.

Lins y Picton® en 1995 sistematizaron el método de estimulacién multiple. Este
método se basa en que las caracteristicas de la estimulacion, de la respuesta y del
método utilizado para la identificacion de la misma, permiten la estimulacién
simultanea de varias frecuencias, e incluso la estimulacion de ambos oidos en un mismo

6061 ~ A esta modalidad de estimulacion, se le ha llamado Multifrecuencia o

tiempo
MASTER (del inglés Multiple Auditory Steady State Response). El requisito
indispensable para llevar a cabo esta estimulacion multiple o simultanea es que cada
tono esté modulado a una frecuencia identificativa, diferente a las frecuencias de
modulacion del resto de tonos.

Los PEAee presentan una correlacion con los umbrales auditivos muy
importante pero con una diferencia de 10-20 dB, siendo ésta mayor en tonos graves. Es
una técnica objetiva que permite explorar la audicion a diferentes frecuencias, pudiendo
obtener una curva similar a un audiograma con la posibilidad de examinar frecuencias
graves. Puesto que un gran numero de hipoacusias severas o profundas presentan una
audicion residual en graves es importante su identificacion para poder ser aprovechada
mediante amplificacion auditiva.

Hoy en dia los PEAee se han establecido en la bateria de tests auditivos
habituales en la practica clinica por varias razones:

- Posibilidad de determinar los umbrales auditivos por frecuencias.

- Posibilidad de explorar a frecuencias mas graves e intensidades mayores.

- Por ser fiables y factibles en la practica clinica habitual.
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- Otras caracteristicas:

- Rapidez: la posibilidad que ofrece la técnica de estimulacion multiple y
binaural hace reducir en gran medida el tiempo de exploracion.

- No alteracién con la sedacion: posibilita la exploracion de nifios
pequenos.

- Posibilidad de explorar a edades tempranas: aunque los registros de
PEAee muestran una evolucion madurativa, se ha demostrado la
capacidad de obtener umbrales en lactantes sin que se evidencien

diferencias importantes debido a la edad.

4. POTENCIALES EVOCADOS AUDITIVOS DE TRONCO
CEREBRAL ELECTRICAMENTE ESTIMULADOS

SOBRE VENTANA REDONDA

4.1. ESTIMULACION ELECTRICA

Los potenciales evocados auditivos de tronco cerebral -eléctricamente
estimulados (PTCEE) son registros de la actividad neural de la via auditiva generados
mediante estimulacion eléctrica de la coclea. Su respuesta estd originada en los mismos
lugares que la de los evocados actisticamente®.

Las estimulaciones eléctricas son la base de estos potenciales; dichos estimulos
son capaces de activar el NA en casos de lesion coclear que no responde a estimulos
sonoros. Aunque no esta claro donde actiian las corrientes eléctricas, se admite que la

estimulacion se produce en el Ganglio de Corti (en la primera neurona de la via
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auditiva). Por tanto, en lesiones cocleares (que son el origen de la mayor parte de las
HNS profundas) el estimulo eléctrico salta la lesion coclear y estimula directamente el
comienzo de la via auditiva. Esto es debido a que el mecanismo de acciéon de la
membrana basilar (incluyendo tanto las CCIs como las CCEs) es omitido cuando
empleamos la estimulacion eléctrica para la obtencion de PTCEE. De esta forma, la
estimulacion eléctrica se transmite directamente a las dendritas o posiblemente a los
cuerpos de las células del ganglio espiral o a los axones del nervio coclear®.

El estimulo eléctrico puede llevarse a cabo desde dentro de la cdclea
(intracoclear) cuando un paciente esta implantado o desde fuera de la misma
(extracoclear) colocando electrodos de estimulacion eléctrica a nivel del promontorio o
de la VR. Los componentes obtenidos tras la estimulacion eléctrica presentan una

63-65 -
I°"°, incluso

morfologia mucho menos definida que la de cualquier otro tipo de potencia
la extracoclear mucho peor que la intracoclear®. Esto es debido a que el artefacto,
procedente principalmente de la estimulacion, constituye una de las mayores
dificultades en el registro de PTCEE®’. Por tanto, la identificacién de las ondas va a
constituir un problema comun a todas las exploraciones de PEA obtenidos tras estimulo
eléctrico debido a la gran variabilidad en el aspecto de las mismas.

Estos potenciales se caracterizan por lo siguiente:

* El estimulo eléctrico, en comparaciéon con el acustico, genera un artefacto que
enmascara las respuestas; éste puede verse reforzado por una interaccion entre el
propio estimulo y otras sefiales eléctricas, por ejemplo, un artefacto
electrocardiografico si el paciente estd monitorizado. Ademas, a estos artefactos
se anaden los derivados del ruido eléctrico asociado a la amplificacion, a las

. . L. . . . 68
interferencias electromagnéticas y al ruido de radiofrecuencia™.

e En el caso de estimulaciones eléctricas las latencias absolutas de las ondas se
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%70 En el caso de los intracocleares entre 1y 1,5

encuentran mas adelantadas
mseg mas adelantadas con respecto a los acusticos; esto se atribuye a que, en
este tipo de estimulacion, no disponemos de los mecanismos amplificadores del
oido medio y cocleares®*.

Una caracteristica practicamente constante es la ausencia de la onda I, incluso a
altas intensidades, ya que ésta queda enmascarada por el artefacto de
estimulacion y por la distorsion en el pre-amplificador’'. Sin embargo la onda V,
al igual que en los acusticos, es la mas estable y duradera.

Algo a tener en cuenta para este tipo de estimulaciones es que los pacientes con
HNS pueden presentar una respuesta eléctrica diferente a la de pacientes con
audicion normal. Estas diferencias pueden deberse, con gran probabilidad, a la
atrofia de las fibras del nervio auditivo, de los ntcleos cocleares y/o del resto de

la via auditiva.

En definitiva, familiarizarse con los registros de potenciales resulta, pues,

importante, para reconocer las ondas mas facilmente.

El test conductual de promontorio y los PTCEE transtimpénicos en promontorio

o en VR son ejemplos de estimulacion eléctrica extracoclear, aunque con claras

diferencias técnicas y de registro. Ambas determinaciones bioeléctricas expresan la

capacidad de respuesta neurosensorial frente a una estimulacion del receptor periférico.

4.2. RESENA HISTORICA

La cuidada seleccion de los pacientes y la precision en las pruebas preoperatorias

son la clave para una implantacion coclear exitosa. En este sentido, los protocolos

iniciales para la indicacion de los implantes cocleares incluian sistemdticamente en la

evaluacion prequirtrgica el test de promontorio. De esta forma, la falta de respuesta a la
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estimulacion eléctrica coclear era considerada una contraindicacién al IC®. El objetivo
era comprobar la capacidad de estimulacion eléctrica del nervio y de las vias auditivas a
través de un test minimamente invasivo.

Para su ejecucion se empleaba un electrodo de aguja introducido por el CAE a
través del timpano hasta el promontorio. Se trataba de un test conductual en donde un
paciente adulto y despierto alertaba si percibia o no sensacion sonora. Pero, a pesar de
ser un buen procedimiento para conocer la posible estimulacion neural de la via
auditiva, es un test muy rudimentario: la simple respuesta conductual del paciente no
solo servia para verificar la integridad neural sino para seleccionar el oido mads
adecuado para la implantacion. Por otro lado, no podia utilizarse de rutina en nifios o en
adultos jovenes sin la administracion de anestesia general’>. Ademas, resultada muy
dificil de interpretar en pacientes sordos prelinguales; o bien el paciente no percibia
ningiin sonido o lo confundia con la descarga eléctrica. De esta forma, quedaba
demostrado que los resultados de esta prueba eran muy variables’. Del mismo modo, la
exitosa implantacion en sujetos que no superaban el test y la falta de respuesta en casos
con anatomia radioldgica normal demostré la poca fiabilidad de esta técnica’™, por lo
que cayo en desuso.

De manera que fue necesario considerar alternativas electrofisiologicas mas
objetivas. El registro de PTCEE sobre VR de forma transtimpanica mostré resultados
mucho mads seguros y fiables permitiendo comprobar la excitabilidad de la via y del NA
ante estimulos eléctricos. Se fundamenta en procedimientos mas objetivos que los
empleados con anterioridad en el test promontorial, al no estar basado en la sensacion
auditiva del paciente.

Uno de los primeros autores en publicar que los potenciales de tronco cerebral

pueden ser provocados mediante estimulacion eléctrica extracoclear sobre VR fue
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Chouard et al.” y posteriormente Meyer et al.”®. A pesar de que la reproductibilidad y la
morfologia de las ondas era mucho peor, los autores mostraron que el registro de
PTCEE puede ser obtenido con estimulacion fuera de la coclea siendo un indicador
objetivo de la activacion de la via auditiva periférica. Més adelante un estudio publicado
por Kileny et al.”> comparé los umbrales subjetivos y los rangos dinamicos obtenidos de
la estimulacion directa sobre VR con la estimulacion transtimpénica promontorial sin
encontrar diferencias estadisticamente significativas entre ambos lugares de
estimulacion (excepto para los umbrales a 5S0Hz). Mas adelante el equipo de Henry Pau

etal.”’

demostrd que la exacta colocacion de un electrodo tipo “palo de golf” dentro del
nicho de la ventana redonda bajo vision directa a través de una miringotomia posterior
era la forma mas sensible y fiable de obtener PTCEE en lugar de la estimulacion
promontorial. Afirmaban que la colocacion del electrodo de estimulacion al azar sobre
el promontorio causa unas ondas inconsistentes en las respuestas’’.

Este registro de PTCEE tiene una especial utilidad en pacientes candidatos a un
IC en los que existen malformaciones cocleares, del NA u otros trastornos asociados
que hagan dudar sobre la efectividad del resultado tras el implante. El estudio en los
registros de la onda V puede ayudarnos a predecir la poblacion neural intacta e incluso

757 De hecho ha sido una técnica

puede contribuir a la eleccion del oido a implantar
empleada como herramienta precisa para la deteccion de neuropatias auditivas®
pudiendo ser capaz de predecir los resultados, en cuanto al rendimiento, de pacientes
candidatos a un IC*',

No hay duda de que, tras los diversos estudios publicados en la bibliografia, el

valor de estos potenciales es un indicador objetivo de la activacion de la via auditiva

periférica. Pero, a pesar de ser un buen procedimiento para obtener un conocimiento
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objetivo y fiable de la estimulacion neural de la via auditiva, es poco utilizado, por los

problemas de artefactos derivados de la estimulacion eléctrica.

4.3. ARTEFACTOS RELACIONADOS CON LA ESTIMULACION

ELECTRICA

La actividad cerebral registrada estd contaminada inevitablemente por ruido de
fondo. Cuando el ruido de fondo es menor que la amplitud de los potenciales evocados,
la presencia de esta contaminacion es irrelevante para registrar la sefial. El problema con
el que nos encontramos es que los potenciales son sefiales muy pequefias (entre los
0.001 — 1 microvoltio (uV)) y el ruido de fondo suele ser unas 10 veces mayor. En este
sentido resulta imprescindible para su registro distinguirlos de otra actividad no
deseable, como es la actividad eléctrica cerebral de fondo, la actividad muscular y la
posible contaminacion de artefactos. Si a estos problemas, relativamente comunes y
frecuentes en el registro de potenciales con estimulacion acustica, le afiadimos una
estimulacion eléctrica, la relacion sefal-ruido y la presencia de artefactos se complica.
Por lo tanto, un objetivo de los sistemas de registro es mejorar la relacion entre la
respuesta biologica desencadenada por el estimulo usado, en este caso un estimulo
eléctrico, y la actividad no deseada.

El bajo nivel de la sefial (algunos pV), unido a la necesidad de amplificarlo con
una ganancia grande mediante el amplificador, hace que el registro aparezca
contaminado por sefiales indeseables o artefactos, cuya presencia complica la valoracion
de las ondas y en concreto la de la onda V tras estimulacion eléctrica *>*%.

Podemos clasificar los posibles artefactos que pueden entorpecer nuestro registro

’ - .83
segun su procedencia”:
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- Procedentes del paciente: son los potenciales que se asocian a actividad neuro-

muscular también registrada por el equipo. En general para minimizar al
maximo posible su interferencia es necesario que el paciente esté lo mas relajado
posible. Debido a que el equipo también registra actividad muscular se deberan

colocar los electrodos en regiones donde esta actividad sea escasa.

- Procedentes de interferencias externas:

- Ruido de red eléctrica: es el que estd asociado a la red de alimentacion
eléctrica. El uso de baterias durante las sesiones de obtencion de registros

minimiza estos artefactos.

-Interferencias electromagnéticas de origen diverso: es recomendable
llevar a cabo el estudio en una sala adecuadamente apantallada para

minimizarlas.

- Ruido eléctrico en el preamplificador: la utilizacion de un
preamplificador (si el equipo lo dispusiera) con bajo nivel de ruido y de
filtros adecuados también contribuye a reducir el artefacto que afecta a

los registros y, por tanto, a mejorar la calidad de los mismos.

- Asociados al procedimiento de estimulaciéon: en el caso de PTCEE el propio

estimulo es registrado por el equipo de medida generando una interferencia
eléctrica y contaminando la respuesta bioldgica. El artefacto de estimulacion,
originado por el propio estimulo, es el principal artefacto sincronizado con la

respuesta evocada.
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4.4. PROCESAMIENTO DE LOS REGISTROS

4.4.1. FILTRADO DE SENAL

La utilizaciéon de filtros de frecuencia mejora la calidad de las respuestas
obtenidas, permitiendo la entrada de la banda de frecuencias que corresponde a la sefial
emitida y bloqueando las frecuencias restantes. Si filtramos la sefial que llega al
amplificador del equipo de registro dejando pasar solo el rango de frecuencias que nos
interesa, podemos eliminar algunos componentes del artefacto. Se pueden utilizar filtros
para frecuencias bajas que reducen los ruidos provenientes del electrocardiograma, del
electroencefalograma y de la actividad muscular, y otros para frecuencias agudas, que
reducen el ruido de radiofrecuencia. Con estos filtros conseguimos una mejor respuesta,
con la consiguiente reduccion del nimero de estimulos requeridos y el tiempo de

realizacion de cada prueba.

4.4.2. SISTEMA DE RECHAZO DE ARTEFACTOS

Los equipos de registro disponen de un sistema para rechazar aquellas senales
que sobrepasen de una determinada amplitud. De esta forma estas sefiales no son
consideradas a la hora de realizar la promediacion. En el caso de estimulacion eléctrica
si seleccionamos un umbral demasiado pequeio ninguna respuesta serd considerada

para el registro, y si es demasiado grande todas las respuestas seran incluidas.

PROMEDIACION

Uno de los procedimientos que emplea el equipo de registro para reducir un tipo
de artefacto caracterizado por no estar sincronizado con la respuesta evocada, es la
promediacion de un gran numero de sefales. Este método fue propuesto por primera vez

en 1954 por Dawson®*. Un promediador de sefial intenta mejorar la relacion entre la
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sefnal y el ruido. Cuantas mas muestras se lleven a cabo menor sera la contribucion del
ruido al registro y mejor definicion adquiriran los componentes del potencial evocado.
Asi, los artefactos no sincronizados tienden a anularse mientras que la respuesta al
estimulo (que estd sincronizada con éste y que presenta picos con retardos fijos con
respecto al estimulo) tiende a reforzarse a medida que crece el nimero de respuestas
promediadas. Existe un nimero limite, a partir del cual estaremos incluyendo respuestas
afectadas de artefacto debido, por ejemplo, a la actividad muscular. Algunos equipos de
registro tienen un sistema de rechazo de artefactos, que descarta aquellas sefiales que
presentan picos por encima de un determinado umbral. De este modo, seleccionando el
umbral de forma que sean descartadas entre el 10-20% de las sefales de mayor
amplitud, es posible suprimir sefiales fortuitas que contengan un artefacto importante, lo
que reduce considerablemente el nimero de medidas necesarias para obtener un registro

de calidad.

5. APLASIAS E HIPOPLASIAS DE NERVIO AUDITIVO:

DIVERGENCIA ANATOMICA-FUNCIONAL

La hipoacusia es uno de los motivos mas frecuentes de consulta en
otorrinolaringologia. Para completar su diagnostico, es fundamental realizar un estudio
con técnicas de imagen para comprobar el estado anatomico del laberinto y del NA. Las
pérdidas auditivas derivadas de una alteracién anatémica de este ultimo (aplasias e
hipoplasias) son menos frecuentes que las derivadas de la disfuncion del mismo
(neuropatia auditiva). Se ha descrito que estas ultimas estan implicadas hasta en el 10%

. .. 85,86
de los casos de hipoacusia™"™".
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La imagen con la tomografia computarizada (TC) nos dard una excelente
informacion de las estructuras oseas del hueso temporal y de la base del craneo, pero
sera incapaz de distinguir con precision los tejidos blandos a nivel cerebral, nervios del
CAl y estructuras intralaberinticas. Si en un TC consideramos el didmetro normal del
CAI entre 2 y 8 milimetros (mm) con una media de 4 mm, se considera estenotico
cuando es inferior a 2 mm. Sin embargo, cuando el diametro del CAI sea menor o igual
de 3 mm el 56% de las aplasias e hipoplasias de NA pasaran desapercibidas®. Por lo
que se debe tener en cuenta que las caracteristicas morfoldgicas y el diametro del CAI
descrito en el TC no son indicadoras de la integridad del nervio coclear. Un diametro
normal del CAI y una anatomia normal del oido interno no excluyen una deficiencia del
nervio, que puede estar ausente con un CAl y un laberinto normal.

Por tanto, serd la resonancia magnética (RM) la prueba de eleccion para el
estudio de la patologia del nervio cocleovestibular, aportandonos mucha informacion
acerca de una posible alteracion y/o malformacion causante de una hipoacusia®’. Se
trata de un excelente método para detectar patologia en el CAI*®. Esta nos permite
identificar si dicho nervio estd presente y conocer si su didmetro es el adecuado o se
encuentra disminuido; ayudandonos a predecir el resultado e indicar o no la
implantacion coclear®”.

Fue Casselman® en el afio 1997 quien propusiera una clasificacién para
diferenciar los tipos y subtipos de aplasias e hipoplasias del nervio cocleo-vestibular

basada en los hallazgos ofrecidos por la RM y en su experiencia clinica (Figura 7 y 8):
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Casselman IW et al. Rodiology 1997.

Figura 7: Esquema anatomico del CAIL Figura 8: RM de un CAI de configuracion normal.
Casselman JW. 1997 Amiba: imagen axial. 3D fiesta Nervio coclear y
vestibular distales
Abajo: imagen sagital del angulo pontocerebeloso y
CAls.

Imégenes del H. U. La Fe de Valencia

TIPO I: Pacientes con APLASIA DEL NERVIO COCLEOVESTIBULAR CON UNA

ESTENOSIS DEL CONDUCTO AUDITIVO INTERNO (Figura 9).

Este tipo de pacientes se caracterizan por presentar un laberinto normal. La
hipotesis es que una alteracion en el efecto trofico de la coclea produciria una
disminucién o pérdida del nimero de fibras ya formadas y, como consecuencia, una

alteracion del desarrollo del CAL

Figura 9: Ejemplo Casselman tipo I. Paciente de 2 afios con estenosis
bilateral de ambos CAI y ausencia del VIII par craneal bilateral.
Flecha blanca fina: sefiala inica estructura a nivel del CAL

Flecha blanca gruesa: coclea preservada con displasia de conductos
semicirculares

52



TIPO II: Pacientes con presencia de NERVIO VESTIBULOCOCLEAR COMUN pero
con una APLASIA O HIPOPLASIA DE SU RAMA COCLEAR.
Se dividen en dos grupos en funciéon de si asocian o no, una malformacion

laberintica.

ITA. ASOCIA MALFORMACION LABERINTICA (Figura 10)

Figura 10: Ejemplo. Casselman tipo IIA.
Paciente de 2 afios con HNS derecha.
Flecha blanca gruesa: estenosis del CAI
con ausencia del nervio coclear.

Flecha blanca fina nervio cocleovestibular
derecho deficiente en el angulo
pontocerebeloso.

IIB. NO ASOCIA MALFORMACION LABERINTICA (Figura 11)

Figura 11: ejemplo Casselman tipo IIB. Nifia con NHS bilateral

Flecha blanca- ausencia de nervio coclear derecho. Hpoplasia de nervio
coclear izquierdo.

Nervios cocleovestibulares cormnes presentes. Didmetro normal de ambos
CAIs. Ambas cocleas atrapadas en el TAC
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TIPO III: Pacientes con presencia de NERVIO VESTIBULOCOCLEAR COMUN

pero con APLASIA O HIPOPLASIA DE SU RAMA VESTIBULAR (Figura 12)

Figura 12: Ejemplo Casselman tipo III. Paciente diagnosticado En la RM sagital se observa la

de Sindrome de CHARGE con HNS profunda bilateral. ausencia bilateral de ambos
Flechas blancas: ambos nervios cocleovestibulares presentes a nervios vestibulares. Sélo
nivel del angulo pontocerebeloso (corte axial T2) presentes las ramas coclear y
Flechas negras: hipoplasia vestibular bilateral presente en el facial

TAC

Estos hallazgos son la base para decidir la indicacién/contraindicacion de los
implantes cocleares, en relacion con la existencia del nervio coclear, hasta hoy.
Antiguamente se consideraba que la presencia en la imagen del TC de una cdclea bien
formada daba lugar a pensar que el NA también lo estaba’'. Sin embargo recientemente
y gracias a la descripcion de Casselman se ha visto que puede existir una ausencia del
nervio coclear en CAls de diametro normal y con oidos estructuralmente

88
normoconformados en el TC™.

Por lo tanto una de las posibles causas de HNS severa-profunda bilateral que
podemos encontrar en un programa de implantes cocleares son las aplasias e hipoplasias
de NA. Pero, a priori éstas estan contraindicadas para la implantacioén coclear debido a

que el funcionamiento del IC esta basado en la estimulacion eléctrica del NA, a través
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de una guia de electrodos. Para que esto se lleve a cabo es necesaria la supervivencia de
un cierto porcentaje de neuronas del ganglio espiral y la integridad de la via auditiva
desde este punto hasta la corteza. Por ello, la falta de NA contraindica la implantacion
coclear (en cuyo caso se podria considerar la posibilidad de colocar un implante de
tronco cerebral).

Sin embargo, se han descrito casos con aplasia e hipoplasia radiologica de NA,
en las pruebas de imagen, que tienen restos auditivos y que mejoran tras la implantacion
coclear’. Esto es interpretado como que pueden existir restos de fibras nerviosas
auditivas integradas con otros nervios del paquete acustico facial en el CAI siendo
capaces de conducir la sefial hasta el tronco cerebral. La recepcion de esta sefial pone de
manifiesto una via auditiva funcionante. Por lo tanto, a pesar de la ausencia radioldgica
de NA se puede lograr una estimulacion a nivel central. Por ello es necesario realizar
otras pruebas funcionales que objetiven la respuesta auditiva para poder indicar un IC y
no descartar al paciente como posible candidato.

Las pruebas para objetivar la respuesta auditiva neural podrian ser métodos de
imagen, como la RM funcional y la tomografia por emision de positrones™ o la
tomografia por emisién de foton unico™ o métodos electrofisiologicos. Los primeros
son procedimientos caros y de complicada realizacién puesto que, en las hipoacusias
severas-profundas no podemos utilizar estimulos sonoros y los estimulos eléctricos
interferirian con la prueba. En cuanto a los métodos electrofisioldgicos disponemos de
procedimientos objetivos como son los PTCEE sobre VR previa a la colocacion del IC.
Nosotros consideramos que este test es el ideal para realizar el diagnostico de la funcion

del NA siendo su utilidad de aplicacion inmediata en la clinica.
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II. HIPOTESIS Y OBJETIVOS
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Nuestra hipotesis de trabajo es que la realizacion de potenciales de tronco
cerebral mediante estimulo eléctrico extracoclear puede obtenerse de forma fiable. De
esta manera, podremos evaluar la capacidad funcional residual de la conduccién

nerviosa en casos de aplasias e hipoplasias de NA.

El objetivo principal es la puesta a punto de una técnica de estimulacion
extracoclear de la via auditiva, no invasiva, con estimulo eléctrico bipolar y registro a

nivel de tronco cerebral.

Los objetivos secundarios son:
- Valoracion de una variacion en la técnica de PTCEE mediante un electrodo de
estimulacion bipolar y la utilizacion de un estimulo idéntico al IC mediante un

dispositivo “Implant Box”.

- Obtencion de parametros de estimulacion y registro fiables y reproducibles para

superar las limitaciones de la estimulacion eléctrica extracoclear, en un grupo control de

pacientes candidatos a IC con NA normal en la RM.

- Ejecucion de un estudio en pacientes con malformaciones del nervio auditivo, para

objetivar su utilidad pronoéstica en estos casos.
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III. MATERIAL Y METODO
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1. CARACTERISTICAS DE LA MUESTRA

En el estudio se incluyen 50 pacientes, como grupo control, con HNS severa-
profunda bilateral, candidatos a la implantacion coclear, del servicio de
Otorrinolaringologia del Hospital Universitario y Politécnico La Fe de Valencia. A
todos y cada uno de ellos se les ha aplicado el protocolo habitual de la unidad, previo a
la implantacion.

Se han incluido pacientes sin ningln tipo de patologia retrococlear asociada ni
malformaciones radioldgicas cocleares en las pruebas de imagen. Todos han sido
intervenidos por el mismo equipo de cirujanos de la Unidad de Hipoacusias de nuestro
servicio.

Tras la sistematizacion de la técnica en pacientes con integridad anatomica de la
via auditiva se estudian 9 pacientes con malformaciones radioldgicas asociadas (aplasia-
hipoplasia de NA).

Todos los sujetos de esta tesis doctoral fueron informados sobre el registro de
PTCEE intraoperatorios previos a la colocacion del IC. Cada uno de ellos firm6 una
hoja de consentimiento informado antes del inicio del registro. El estudio fue aprobado
por el Comité Etico de Investigaciéon Clinica del Hospital Universitario y Politécnico La

Fe de Valencia.

2. MATERIAL

El proceso de registro de los PTCEE consiste en la aplicacion de una serie de
estimulos y en la obtencién de una actividad eléctrica asociada a través de unos
electrodos colocados sobre la cabeza del paciente. La identificacion y el estudio de los
componentes que conforman un potencial evocado requieren de un equipo de

estimulacion, capaz de generar los estimulos necesarios y de un equipo de registro, en
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donde, gracias a un amplificador de la sefial y a unos sistemas matematicos, identifican

la actividad registrada y desechan el resto de sefiales relacionadas con el ruido eléctrico.

2.1. EQUIPO DE ESTIMULACION

El equipo de estimulacion es el encargado de generar el estimulo eléctrico.
Incluye una serie de elementos disefiados para controlar el proceso a través de un
hardware y un software especificos (Figura 13). Este equipo estd suministrado por la

compafiia de implantes cocleares MED-EL.

Electrodo bipolar de estimulacion
o]
Caja
Estimuladora Electrodos
? |Bobina Paciente o— Equipo de
L1y o O———— registro
DIB o

N

Figura 13 : Equipo de estinlacion

El equipo de estimulacion incluye:
- Ordenador portatil tipo DELL: mediante el software de programacion Maestro 4.0.2
(Tarea EABR) controla la estimulacion y el manejo de toda la instalacion. Este
ordenador es independiente del ordenador portatil (PC) utilizado en el equipo de registro
y permite configurar de un modo flexible patrones de estimulacion adecuados para la

obtencion de medidas electrofisioldgicas objetivas.

- DIB II (diagnostic interface box): interfaz disefiada por la compaiiia MED-EL que
se encuentra conectada al ordenador que controla la estimulacion (figura 14). Dispone
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de un puerto de serie rs232 y de un conector BNC (Bayonet Neill-Concelman) que
proporciona pulsos TTL (Transistor transistor logic) que le permiten la interconexion
con el ordenador tipo PC y la sincronizacién con el equipo de registro, aspecto esencial
cuando se trata de promediar respuestas evocadas de tronco. Dispone, ademas, de una
conexion para la bobina que posibilita la interaccion con la caja estimuladora para

lograr el estimulo deseado.

- Bobina de programacion: es un transmisor conectado a la caja de estimulacion y al
DIBII. Mediante esta bobina transmitimos la estimulacion de modo similar a como lo

hace el transmisor al IC (figura 15).

Figura 14: DIB II (Diagnosis interfuce box) MED-EL  Figura 15: Bobina de programacién

- Caja de estimulacion “IMPLANT BOX”: contiene la electronica correspondiente a
un IC MED-EL Combi 40+ (Figura 16), pero situado en un dispositivo o “caja” de
tamafio rectangular. Dicho dispositivo estd controlado a través del software de

programacion DIBII mediante la bobina de programacion.

Figura 16: Dispositivo IMPLANT BOX MED-EL
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2.1.1. ESTIMULO
La estimulacion del sistema auditivo de un sujeto puede realizarse mediante
estimulos de diversa indole. Los de tipo eléctrico vienen definidos por determinados

factores:

a) Ratio o tasa de estimulacion: corresponde al numero de estimulos presentados

por segundo, midiéndose por tanto en hercios (Hz). En el caso de PTCEE
intracocleares es conveniente configurar el indice de repeticion en el software
del IC razonablemente bajo. En nuestro caso utilizamos un indice de repeticion
de 34Hz para lograr una corriente de estimulo alta, sin exceder el nivel de
comodidad. El numero de ciclos en cada estimulacion serd de 5000, para
asegurar que el nimero de promediaciones en el registro (1500) se lleva a cabo
sin interrupciones. El indice no debe ser un multiplo de la frecuencia de linea de
alimentacion (50 o 60 Hz segun la zona) ya que eso empeoraria los problemas de

recoleccion.

b) Intensidad de corriente eléctrica: es el flujo de carga eléctrica por unidad de

tiempo. Normalmente la latencia de todos los componentes se ve modificada
sistematicamente por la intensidad del estimulo, sobre todo en el caso de los

PEATC.

c) Polaridad o fase: hace referencia a la utilizacion de un pulso eléctrico biféasico (la

carga introducida en la primera fase es retirada en la segunda, siendo nula la
carga neta insertada cuando finaliza el pulso) con fase inicial negativa (Figura

17).
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Stimulation pattem

Cycles Timing of muttiple pulses
Number 5000 E= 2
Rate 34,00 Hz @) Sequential

% Alternating polarity Distance = B2

Pulse characteristics
@ Biphasic pulse Positive initial phase
Triphasic pulse ® Negative initial phase

Precision triphasic pulse

Figura 17: condiciones de estimulacién desde
el software MAESTRO MED-EL

Los pulsos se definen por la amplitud (intervalo 1-1700 pA) y por la duraciéon de
fase (intervalo 53,3-400 ps/fase). Para expresar el nivel de estimulacion se han utilizado
unidades de carga eléctrica denominadas “qu”. Estas se corresponden con la carga
insertada en cada fase del pulso bifasico de estimulacion siendo equivalentes a ~1
nanoCulombio (nC). Es importante sefialar que en el software se emplean los
microsegundos, y para realizar la equivalencia de amplitud a carga, se emplean los

milisegundos (siendo necesario dividir por mil) (Figura 18).

TS

4958 517.9 517.9 4926

1487 1554 1554 1478

Figura 18: Condiciones de estinmlo: Duracion de
fase (ps) y amplitud (pA)
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2.1.2 ELECTRODO DE ESTIMULACION
Para llevar a cabo una estimulacion eléctrica necesitamos dos electrodos, un
electrodo activo y otro de referencia. En funcion de la distancia a la que se encuentren

ambos podemos hablar de estimulacion monopolar o bipolar.

En la estimulacibn monopolar, utilizamos dos electrodos independientes
situando el electrodo de tierra en una posicion a cierta distancia del electrodo activo (por
ejemplo en la nuca del paciente). El objetivo es activar la sensacion auditiva en la region
donde se encuentra el electrodo activo (en ventana redonda). Para realizar este tipo de

estimulacion empleamos un electrodo “de bola” colocado dentro de la VR (Figura 19).

Figura 19: Electrodo “de bola” utilizado para la estimulacion
monopolar.

En la estimulacion bipolar utilizamos una sonda bipolar (Neurosign®) que
presenta en sus extremos dos electrodos paralelos (2x100mmx0.75mm) en el mismo
terminal (Figura 20 y 21) y colocados a una distancia muy proxima entre si. El objetivo
es estimular la zona que queda entre los dos electrodos y su alrededor desencadenando

un campo de corriente en los tejidos adyacentes.
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En ambos tipos de estimulacion los electrodos estan conectados con la “Implant

Figura 20: Electrodo utilizado para la estimulacion  Figura 21: Colocacién del electrodo bipolar dentro de la ventana redonda
bipolar

2.2. EQUIPO DE REGISTRO

Para la recogida de potenciales utilizamos el equipo NAVIGATOR-PRO de BIO-
LOGIC SYSTEMS CORP, que es el dispositivo empleado también en el diagnostico
audioldgico (Figura 22). Todos los materiales que estdn conectados al dispositivo Bio-

logic Systems Corp y al paciente son desechables, no contienen latex y estdn hechos de

material hipoalergénico.

INPUT 1

[CH. 1]
INPUT 2

INPUT 1
INPUT 2

COMMON

Figura 22: Equipo de recogida de PEA. Dispositivo Navigator PRO. Bio-logic
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La configuracion del equipo utilizada para el registro de PTCEE esta basada en

la estandar disponible en el sistema de registro de potenciales evocados acusticamente,

sobre la que se han realizado algunas modificaciones de los parametros de recogida para

mejorar los resultados.

Se han utilizado los siguientes parametros segun indicamos:

a. Parametros de registro (Figura 23)

- Ventana de registro: 10,66 ms.

- Nimero de registros en promedio: 1500.

- Escala de potenciales: 0.5 microvoltios por divisiéon por defecto (en algunos

casos, debido al artefacto se ha aumentado a 1 o 2 microvoltios por division).

b. Parametros de estimulo (Figura 24)

- Seleccionamos trigger In (entrada): Para coordinar el estimulo realizado con el

equipo generador de estimulos y el equipo de registro.

AdiNen | MaaDefudk Dot

Fecordng | Stmun | Amoider | Labeia Caicuistiors

Protocct Nam -

Fap Calcdsten

I=F

=

AddNew | MakeDeluds

Recodng  Smuue | Ampifer | Labels/Caodavons

FretocoNeom TR S O -
elete

Saga As 0K

Figura 23: Parimetros de
Bio-logic

Lol

Aol

j Sage Ar J ox

Carce:

R

registro Navigator Pro. Figura 24: Parimetros de estimulo Navigalor

Pro. Bio-logic
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c. Parametros del amplificador (Figura 25)

- Filtro paso-bajo: 30 Hz

- Filtro paso-alto: 3000 Hz

- Umbral de rechazo del artefacto: 20-50 microvoltios

- Cambio de electrodos automadtico: lo deshabilitamos puesto que unicamente
registraremos un lado. En pacientes con agenesia de NA a los que vayamos a
hacer estimulacion bilateral seguiremos con esta opcion deshabilitada, ya que

cada estimulacién se hace por separado.

OIS 1 /05 MED-EL 7]
Add Moy Make Deluat Relete
Recadng | Stmdus  Ampiler | Labels/Caloudations

Ohareed Number Channad 1 Oharved 2

Bch Fiter (H2k 2000 ~11

| EE—

™ Esgrods Swiching

npt 1 2 =

ot 2 [ -

Left Exr el
nout 2 carrector and Right Ear ek
rto Cround commectcr on petert cable
nput 2|abal should be sct 1o “Apa®

Sanpie Tag

| _sesss | o Corce s

Figura 25: Parametros del amplificador Navigator Pro. Bio-logic

El filtrado de la sefial permite mejorar la relacion seial-ruido al atenuar
componentes de frecuencia que s6lo contienen ruido. Las frecuencias de corte de los
filtros paso alto y paso bajo deben escogerse con cuidado para evitar atenuar
componentes del espectro del potencial evocado. En caso contrario, se produciria una
distorsion del potencial evocado y una reduccion de su amplitud. En este sentido, el
paso de banda de los filtros puede alterar significativamente la morfologia del potencial

registrado”. Estos deben ser tan anchos como sea posible para permitir que se recupere
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rapidamente del artefacto de estimulo. Si el amplificador no se recupera rapidamente del
artefacto, aun cuando los filtros estén bien abiertos, puede ser de utilidad reducir la

ganancia.

2.2.1 ELECTRODOS

Un electrodo es un conductor que recoge y transmite la corriente eléctrica desde
la fuente biologica hasta el sistema de registro. Para llevar a cabo la obtencion de
PTCEE sobre VR se utilizaron electrodos de aguja (Figura 26). Estos son de baja
impedancia presentando pocas reacciones alérgicas y complicaciones en su aplicacion.
Antes de insertar los electrodos en la superficie craneal se debe limpiar la zona
eliminando la grasa e impurezas de la piel. Todos los electrodos son del mismo tipo de
metal y estériles ya que la combinacion de metales (ej: plata, cloruro de plata, oro) y los
restos de residuos pueden causar lecturas de impedancias mas altas.

Los cables de los electrodos son susceptibles de captar sefales electromagnéticas
derivadas de fuentes externas de ruido. El nivel de interferencia vendra determinado por
el flujo de energia electromagnética que atraviese la superficie formada por los cables.
Por lo tanto, es importante que éstos no sean excesivamente largos y que no tengan
dobleces ni bucles que aumenten la resistencia. También es conveniente que estén
trenzados para que el flujo de entrada sea el mismo que el flujo de salida, minimizando

de este modo el nivel de interferencia inducido en los cables.

Figura 26: Electrodos de recogida de aguja colocados en ¢l paciente y conectados al
dispositivo Navigalor Pro. Bio-logic
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2.2.2 CONEXION DE ELECTRODOS DEL SISTEMA AEP DE BIO-

LOGIC

Para el registro de potenciales, la disposicion de los electrodos que hemos
utilizado sobre la superficie craneal sigue una normativa especifica, conocida como el
Sistema Internacional de Nomenclatura de Electrodos 10-20°°. Consiste en un electrodo
activo situado en el vértex, denominado Cz, un electrodo de referencia situado en la
mastoides contralateral, llamado M, y otro electrodo de tierra o masa situado en la frente
que recibe el nombre de Fz (Figura 27). El electrodo de referencia reduce las
interferencias eléctricas y posibles artefactos que podrian contaminar el registro de la
senal bioeléctrica. El lugar de colocacion es importante porque puede modificar la
latencia y la morfologia de las ondas, principalmente el electrodo activo y el de

. . 9
referencia, no asi el de masa’’.

O Activo + (vértex)

Tierra (frente) Estimulo

Referencia - (mastoides
contralateral)

Figura 27: disposicion de los electrodos en la superficie craneal del paciente para el registro
de PEAEE sobre VR

Unicamente hemos empleado un canal de registro que ha sido el canal 1.
Los electrodos se colocan de la siguiente forma (Figura 28):

- Canal 1 Entradal= para el electrodo activo

- Canal 1 Entrada 2 = para el electrodo de referencia

- Comun = para el electrodo de tierra.
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INPUT 1

[CH.T)
INPUT 2

INPUT 1

INPUT 2

COMMON

Egnra 28: Dispositivo donde se insertan los
electrodos de recogida del Navigator Pro. Bio-logic

La colocacion de un electrodo en la mastoides contralateral tiene por objeto fijar
un punto de referencia sobre una zona de escasa inervacion y actividad muscular, y que
esté alejada de la region en la que se produce la estimulacion eléctrica, que estaria
ampliamente distorsionada por el artefacto de la estimulacion®™.

Aunque existen otros tipos de montajes de los electrodos nosotros

recomendamos el descrito puesto que es con el que hemos obtenido los mejores

resultados.
2.2.3 ELEMENTOS ACCESORIOS
Para realizar PTCEE necesitamos incorporar al equipo los siguientes elementos

(Figura 29):

e ] cable de activacion (Trigger)

Este cable de activacion enlaza el conector verde (SVTTL) ubicado en el
Navigator Pro con el dispositivo DIBII encargado de la estimulacién eléctrica. El

extremo predeterminado de este cable es compatible con la conexion necesaria.
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e ] filtro de radiofrecuencia (RF)

El filtro de radiofrecuencia de Bio-logic es un dispositivo de dos canales
disenado para eliminar sefiales de alta frecuencia no deseadas y que, generalmente, se
encuentran presentes en las pruebas de potenciales evocados con estimulacion eléctrica.

Sobre el dispositivo hay dos areas, una con el nombre Patient Connection
(conexion del paciente) y otra llamada System connection (conexion del sistema). Los
electrodos de registro se insertan en las entradas correspondientes a la conexion del
paciente (Figura 30). Para conectar éste ultimo con la conexion del sistema necesitamos
tres cables puente. De esta forma el otro extremo del cable puente conecta cada entrada

al equipo Navigator Pro.

e 3 cables puente

A B C

"~ PATIENT CONNECTION
CHANNEL 1 CHANNEL 2

) : ) .
anNNE\E“'/ THANNETS
SYSTEM CONNECTION

. .
Figura 29: Elementos accesorios empleados en el registro de PEAEE: A Trigger. B. Filtro de radiofrecuencia. C. Jumper o cable
puente.

Figura 30:Montaje entre la caja de RF y los cables puente..
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3. METODO

3.1. ESTUDIO PREOPERATORIO DE LOS PACIENTES

CANDIDATOS A IC

Como explicdbamos al inicio, todos los pacientes siguieron el protocolo habitual
de seleccion previo a la implantacion coclear llevado a cabo en nuestro servicio, que se
compone de los siguientes estudios:

- Pruebas audiologicas: audiometria tonal liminar, otoemisiones acusticas, PEA

- Pruebas de imagen: TC y RM.

- Estudio genético.

- Valoracién logopédica y psiquiatrica

- Valoracion preanestésica

En el caso de HNS en nifios la historia clinica y el examen fisico se amplia, de acuerdo

con lo expuesto en la figura 31.

ESTUDIO FONIATRICO Y LOGOPEDICO
Orientacién y tratamiento logopédico

ESTUDIO GENETICO
Se realiza screening para las mutaciones mas
frecuentes en nuestra drea.
Cx 26y 30
OTOF gen
RNA mitocondrial

HISTORIA CLINICA
Historia prenatal y perinatal

¢ Antecedentes familiares ESTUDIO RADIOLOGICO

*  Patologia asociada * MRl oido interno y cerebral
EXAMEN ORL *  TCpefascos

*  General

¢ Otomicroscopia

¢ Malf asociadas

¢  Estigmas que asocien hipoacusia
ESTUDIO AUDIOLOGICO

*  PEAEE (Potenciales de estado estable).
«  TIMPANOMETRIA ESTUDIO LABORATORIO

¢ OTOEMISIONES CLINICAS > Sfmlosia TORCH_S
Virus CMV en orina

ESTUDIO PEDIATRICO
Neuropediatria
Paidopsiquiatria

OPCIONAL

En caso de hipoacusia sindrémica.
Oftalmologia
Cardiologia
Nefrologia

Figura 3 1: Estudio preimplante en pacientes pedidtricos con HNS profunday bilateral
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3.2. ESTUDIO INTRAOPERATORIO

La realizacion de PTCEE requiere de una serie de condiciones tanto ambientales
como del propio sujeto de estudio, con el fin de conseguir unas curvas limpias de
artefactos, mejorando la fiabilidad de la prueba y acortando secundariamente el tiempo
necesario para su realizacion. La situacion ideal es que la sala de pruebas se encuentre
aislada tanto de radiaciones acusticas como electromagnéticas, evitando la cercania de
mangueras de conduccién eléctrica, asi como de conducciones informaticas, el uso de
fluorescentes y de los repetidores de radiofrecuencias. En nuestro estudio hemos
utilizado el propio quirdéfano y el mismo acto quirrgico de la implantacion coclear,
para realizar a nuestros pacientes la estimulacién en VR. Por tanto, el procedimiento
quirargico a seguir, y en este sentido la via de acceso a la VR, seréd el propio de la
implantacion coclear tras la timpanotomia posterior y previo a la insercion del electrodo
en la cocleostomia (Figura 32). La recogida de potenciales no supone ningln riesgo
afiadido a la técnica habitual excepto la demora en su realizaciéon lo que supondria

mayor tiempo anestésico.

Figura 32: esquema tomado de Miyamoto RT (1997) que mmestra la exposicion de la ventana
redondaa través de la timpanotomia posterior. 1. Cocleostomia; 2. Ventana redonda

Dauman R, Carbonniére B, Soniano V, Berger-Lautissier S, Bouyé J, Debruge E, Coriat G et B béar

JP. Implants cochléaires chez 1 adulte et 1" enfant. En cycl Méd Chir (editions Scientifiques et
Meédicales Elsevier SAS, Paris), Oto- rhino-laryngologie, 20-185-D-10,1998, 12p.
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3.2.1 PREPARACION DEL PACIENTE

Todos los pacientes recibieron la misma profilaxis antibidtica justo antes del
inicio de la intervencion (cefuroxima 1g o ciprofloxacino 400mg junto a metronidazol
500 mg en los alérgicos a penicilina). El procedimiento anestésico se llevd a cabo segin
las précticas habituales de nuestro servicio; excepto que previo a la prueba de PTCEE
sobre VR se administraron relajantes musculares (Rocuronio bromuro) para evitar los
potenciales miogénicos. En todos los casos se monitorizd el nervio facial. Una vez
finalizada la induccion anestésica e intubacion, se colocan los electrodos de aguja en el
paciente siguiendo el montaje explicado en apartados anteriores. Intentamos colocar al
paciente y los electrodos lo mas lejos posible de cualquier fuente concentrada de
artefactos eléctricos durante la realizacion de la prueba, ya que el ruido eléctrico
generado por ordenadores, localizadores, teléfonos mdviles, etc. puede interferir en la

recoleccion de datos.

3.2.2 CONTROL DE IMPEDANCIAS

La impedancia es la resistencia al paso de una corriente alterna. Su medicion,
mediante el paso de una corriente de baja intensidad entre dos electrodos, es
imprescindible antes de empezar el registro de los potenciales. Cuando obtenemos
impedancias bajas conseguimos aumentar la calidad del registro ya que se puede
eliminar el ruido interno de los amplificadores y reducir las interferencias eléctricas
externas. Si la impedancia de los electrodos es muy alta, serd necesario retirar el
electrodo y volver a preparar el lugar de insercion nuevamente. Los valores de
impedancia deberian ser de 5,0 KQ (Ohms) o inferiores y la diferencia interelectrodo no
deberia exceder los 2,0 KQ (Ohms). Es conveniente obtener niveles de impedancia

similares en todas las derivaciones.
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3.2.3 INICIO DEL REGISTRO

1. Creacion de un paciente nuevo: mediante la introduccion en la base de datos

del programa (Figura 33).

Imglart [C4O» - Sensl

Col Magnet:  None . Edit Serial

Medcal

Surgicsl Date”. (41160572011

Persoral Address & Contact | Right Ear Lok Exe

Figura 33: Introduccioén de los datos del nuevo paciente.

2. Comprobacion de la sincronizaciéon entre ambos equipos: la sincronizacion

entre el equipo de estimulacion y el de registro se realiza mediante una sefal de
disparo TTL transmitida a través de un cable coaxial proporcionada por un
conector BNC esencial. Se inicia la estimulacion eléctrica con cualquier carga
sin colocar el electrodo estimulador sobre VR comprobando en el equipo de
recogida que obtenemos registro. Con este paso nos aseguramos que ambos

equipos estan sincronizados antes de empezar la estimulacion.

3. Realizacién de la Telemetria: no es mas que la comprobacion de que la

impedancia del electrodo estimulador es menor de 10KQ (normalmente se
obtienen valores cercanos a 1) (Figura 34). De esta forma aseguramos que la
estimulacion se establece dentro de unos valores Optimos. En este sentido,
impedancias altas provocarian que la carga liberada no se corresponda con la

seleccionada en el software.
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Para llevarla a cabo se coloca uno de los extremos del electrodo bipolar
sobre la VR y el otro sobre promontorio en direccion hacia la ventana oval.
[BJ MAESTRO by MED-EL < C

Tods Help

New |68 Deselect Pasert °) X Digcnte 2| @ fesen

g
%2 =
Search 3¢ =-

g, Seny Ground Poh monte_OK Cougle OK__~
DSessions Tebemetry Voliage Mot

Figura 34: Telemetria de impedancia del electrodo estimmlador.

4. Ajuste de las condiciones de estimulacion: éstas se encuentran definidas por la

amplitud (intervalo 1-1700 pA) y por la duracion de fase (intervalo 53,3-400
us/fase). Para variar las condiciones vamos aumentando la duracion de fase del
mismo (empezando por 100us y subiendo hasta 150us) y hacemos lo mismo con
la amplitud (hasta legar a 1700 pA). El resultado serdn unidades de carga cada

vez mayores (Figura 18).

3.3. ESTUDIO POSTOPERATORIO

Es la parte del estudio en la que el paciente ya estd implantado. Realizaremos
sesiones de recogida de potenciales de tronco cerebral a los 3 meses de la implantacion
mediante estimulacion eléctrica a través del propio IC. El objetivo de la estimulacion
intracoclear es validar la respuesta obtenida en los PTCEE sobre VR. Para ello
compararemos la morfologia de ambos registros en cada paciente para verificar que son

auténticos potenciales. Teniendo en cuenta las posibilidades que ofrece el interface
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DIBII junto con el software complementario proporcionado, podemos escoger
especificamente qué electrodo queremos estimular. Como el objetivo de nuestro estudio
no es encontrar umbrales sino constatar respuesta neural, emplearemos la estimulacion
del electrodo més basal posible, ya que es el mas cercano a la region extracoclear donde
hemos hecho la estimulaciéon. Normalmente los niveles de estimulacion utilizados estan

de acuerdo con los niveles de confort empleados en la programacion de cada paciente.

El procedimiento de preparacion de estimulos realizado para la exploracion de
cada paciente es el siguiente:

- Se analiza el mapa de programacion para ver el nimero de electrodos activos,

el nivel de estimulacion promedio y la duracién promedio de estimulacion.

- Adaptacion del estimulo de acuerdo a la programacion de cada paciente.

Tanto la preparacion de estimulos como la generacién y control de éstos a través

del DIBII se ha realizado mediante el mismo equipo utilizado durante la cirugia.

Para esta prueba los electrodos de registro utilizados son de cazoleta, como es
habitual para este tipo de registros. Previamente a la colocacion de los mismos, y con el
objetivo de conseguir un adecuado contacto y disminuir la impedancia, se limpia la piel
con alcohol y decapante abrasivo para eliminar su grasa; después se coloca pasta
electrolitica entre la piel y el electrodo y por ultimo se fija con esparadrapo. La
impedancia recomendada debe ser inferior a SKQ y 2KQ de diferencia maxima entre

ellos.

Para la adquisicion de los registros de PTCEE a través del IC, los electrodos se

situan en la cabeza del paciente del siguiente modo (Figura 35):
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- Electrodo activo en el vértex o en la linea de implantacion del pelo.
- Electrodo de referencia en la mastoides contralateral al implante.

- Electrodo de tierra en la parte baja de la frente en la linea media.

Activo + (vértex)

Referencia - {(mastoides
contralateral)

Figura 335: disposicion de los electrodos en la superficie craneal del
paciente para el registro de PEAEE a través del IC.

4. DISENO DEL ESTUDIO

Los pacientes fueron intervenidos por el equipo de cirujanos de la Unidad de
Hipoacusias del Hospital Universitario y Politécnico La Fe de Valencia, entre enero de
2008 y diciembre de 2013. Todos y cada uno de ellos siguieron el protocolo de
seleccion de pacientes del Programa de implantes cocleares del servicio. De igual modo
fueron informados de la realizacion de potenciales en VR previamente a la colocacion
del IC a través del consentimiento informado. Este trabajo fue aprobado por el comité

ético del Centro.

4.1. VARIABLES GRUPO CONTROL
Los PTCEE extracocleares en el grupo control se realizaron en pacientes

candidatos a IC con integridad de NA en la RM. Los resultados se validaron
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posteriormente con el control postoperatorio de los PTCEE a través del IC. Se analizan
datos demograficos (edad, sexo, etiologia de la hipoacusia y oido implantado) de la
muestra asi como las medias de las latencias obtenidas mediante un modelo de regresion
lineal. Se describen las caracteristicas mas relevantes en los registros comparando las
condiciones y el tipo de estimulacion. Por Gltimo se analizan las variables que afectan a
la estimulacion (condiciones del estimulo, tipo de estimulacién y colocacion del
electrodo estimulador) y las variables que afectan al registro (empleo de relajantes

musculares).

4.2. VARIABLES GRUPO PATOLOGICO

La misma técnica fue empleada en casos con malformaciones de NA. Se
analizan tipos de malformacion, tipo de respuesta tras estimulacion y resultado. Se
comparan latencias obtenidas en casos con respuestas positivas con las latencias del

grupo control.

4.3. ANALISIS ESTADISTICO
Para el analisis descriptivo se emplean medidas de tendencia central:
— Media, desviacion estandar, minimo y maximo para las continuas.

- Frecuencias (porcentajes) para las categoricas.

En cuanto al andlisis comparativo se utiliza el test de chi-cuadrado (mide el
grado de dependencia entre dos variables de tipo categérico), para la comparacion de
variables cualitativas. Para la comparacion de las latencias entre el grupo control y el
patolégico se ha utilizado el test de Mann-Whitney ya que no podemos asumir

normalidad en la muestra con pocos casos comparados. Este test se utiliza para
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contrastar si la distribucién de un pardmetro ordinal es o no la misma en dos muestras

independientes. Hemos empleado un test no paramétrico en este ultimo caso porque las

pruebas paramétricas exigen ciertos requisitos previos para su aplicacion: la distribucion

Normal de la variable cuantitativa en los grupos que se comparan, la homogeneidad de
.

varianzas en las poblaciones de las que proceden los grupos y una “n” muestral no

inferior a 30.

El andlisis estadistico se lleva a cabo mediante el programa SPSS version 20.0,

alcanzando la significacion estadistica cuando la p< 0,05.
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IV. RESULTADOS
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En este capitulo valoramos los resultados de los PTCEE sobre VR del grupo
control y del grupo patologico. Se muestra la descripcion grafica de los distintos
registros analizando los factores asociados encaminados a mejorar la relacion sefial-

ruido.

1. GRUPO CONTROL

1.1. CARACTERISTICAS DEMOGRAFICAS DE LA MUESTRA

Presentamos a 50 pacientes con HNS profunda y bilateral que han sido sometidos

a un registro de PTCEE sobre VR, como paso previo a la implantacion coclear.

La edad media fue de 34+21.9 (2-73) obteniendo rangos de edad muy dispares.

El 61,3% de los pacientes fueron hombre y el 38,7% mujeres (Figura 36).

Evaron
BHuvEr

VARON 6129%

Figura 36: Distribucién por sexo

En cuanto a la etiologia de las HNS de nuestros pacientes encontramos que la

mayoria de ellas son hipoacusias idiopaticas progresivas postlinguales (Tabla 1).
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Causa NHS Porcentaje

Idiopatica progresiva 48,38%
Congénita idiopatica 25,80%
Sordera siibita 12,89%
Medicamentosa 6,45%
Infecciosa 322%
Meniere 3,22%

Tabla 1: Etiologia HNS

El oido mas estimulado en los registros de PTCEE fue el oido derecho con un

67,7% en contra del 32,3% del oido izquierdo (Figura 37).

DIS TRUBUCION POR LADO IMPLANTADO

Obo
[l pERECHO
[ zouERDO|

DERECHO 67.74%

Figura 37: Distribucién por oido estinulado

1.2. CARACTERISTICAS DE LOS REGISTROS

El andlisis de los PTCEE no es sencillo debido principalmente a la variabilidad
en los registros y a la presencia de artefactos. Observamos respuestas eléctricas con una
morfologia mucho menos definida que la de los PEATC y los PTCEE obtenidos de

forma intracoclear en pacientes portadores de un IC.
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A pesar de llevar a cabo la determinacion de las respuestas de manera subjetiva
los registros poseen unas caracteristicas comunes, que son:

a) Estabilidad en los registros electrofiologicos.

b) Identificacion de la onda V de una forma clara.

c¢) Ausencia del resto de ondas en la mayoria de registros.

a) REGISTROS ELECTROFISIOLOGICOS ESTABLES DURANTE TODO

EL TIEMPO DE PROMEDIACION.

La repeticion de los registros con idéntica unidad de carga eléctrica es
imprescindible para confirmar la reproductibilidad de las respuestas (Figura 38). Esto

indica que se trata de respuestas biologicas y no de artefactos.

qu {unidades de carga) qu (unidades de carga)
0.10 [u/div] v 95 » e v
\ ~ "/l_: | A
| EEEERE P AR PP R V.. :Ai--v-h._.--._i--v_.-i_.ﬂ._,'.—T‘._\__._._ 95 H— o R
-_I'--».A H . N T
_________ T AT e TN I
___________ Vo T 907 A AN N\
Y T N - \ .
.......... T T 90
[ms)
30 4.0 50 6.0 10 00 10 20 30 40 50 60 70 80 90 100
'Varon 2 afios con HNS congénita Mujer 34 afios con HNS progresiva
PTCEE extracocleares en OD PTCEE extracocleares en OI

Figura 38: Reproductibilidad en los registros durante todo el tiempo de promediacion
b) IDENTIFICACION DE LA ONDA V EN TODOS LOS REGISTROS

- Se aceptan las respuestas con onda V entre los 3 y 5,5 mseg (dudaremos de

respuestas que sobre pasen los 6 mseg) (Figura 39).
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qu (unidades de carga)

| v
120

100,
90 |
80

60 |
50 .

00 10 20 30 40 30
Vardn de 45 afios con HNS progresiva
PTCEE extracocleares en Ol
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Vardn de 65 afios con HNS sordera siibita
PTCEE extracocleares en OD

Figura 39: Ondas V visibles entre los 3 y los 5,5 mseg

Deben ser reproducibles en 3 registros no consecutivos a la misma unidad de carga.

Son registros cuya latencia aumenta conforme disminuimos las unidades de carga

(figura 40 y 41): se observa como a medida que aumenta el nivel de estimulacion las

ondas resultan més faciles de identificar. La amplitud, a diferencia de los acusticos,

es mucho mas variable.
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Figura 40: Registros de PTCEE. Se observa el aumento de latencia con la disminucion de la carga eléctrica.
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Figura 41:Registros de PTCEE. Se observa el aumento de latencia con la disminucion de la carga eléctrica.

¢) AUSENCIA DEL RESTO DE ONDAS.

Esto se debe, principalmente, a los artefactos ocurridos durante la estimulacion

eléctrica. En concreto, la onda I estd practicamente ausente (Figura 42). En ocasiones

junto con la onda V podemos encontrar la onda III.
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Figura 42: Registros de PTCEE en donde el resto de ondas estin ausentes
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1.3. VALIDACION DE LOS RESULTADOS

Para la validacion de las respuestas bioldgicas de los registros extracocleares
realizamos en los mismos pacientes un registro de potenciales con el IC a los 3 meses
de la implantacion. El objetivo de este registro fue comparar las respuestas obtenidas en
ambas estimulaciones para verificar que la respuesta obtenida durante el registro
extracoclear era un verdadero potencial. En todos y cada uno de los pacientes los
registros obtenidos eran similares en morfologia aunque con latencias ligeramente mas

prolongadas en los registrados sobre VR (Figura 43, 44, 45, 46, 47 y 48).
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Figura 43: PTCEE en varon de 40 afios con HNS progresiva.
A Intracocleares B. Extracocleares
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Figura 47:PTCEE en mujer de 50 afios con HNS progresiva.
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1.4. CLASIFICACION DE LAS RESPUESTAS

Las respuestas se han clasificado en funcion de la onda V en 3 grupos:
- Respuesta positiva: cuando encontremos la onda V con una latencia entre 3 y 5,5

mseg y ésta sea reproducible en mas de 3 registros no consecutivos a la misma unidad

de carga eléctrica (Figura 49).

qu (unidades de carga)
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Figura 49: Respuesta positiva en varon de 56 afios con HNS
progresiva. PTCEE extracocleares en OD

- Respuesta Débil: la onda V presenta una latencia entre 3 y 5,5 mseg y es reproducible

en menos de 3 registros no consecutivos a la misma unidad de carga eléctrica (Figura

50).
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Figura 50: Pacientes con respuestas débiles.
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- Respuesta Negativa: no se visualiza onda V (Figura 51).
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1.5 RESPUESTA EN FUNCION DE LA CARGA ELECTRICA
EMPLEADA

Si nos centramos en el estudio de la onda V y valoramos el porcentaje de
respuesta segin la carga eléctrica de estimulaciéon empleada vemos que con cargas
eléctricas pequenas y/o con cargas eléctricas demasiado elevadas la probabilidad de
obtener respuestas y por tanto encontrar la onda V es menor (Figura 52). Con cargas
eléctricas pequefias porque no llegamos a producir excitabilidad de la via auditiva ya
que estamos estimulando de forma extracoclear, y con cargas eléctricas elevadas porque

generamos demasiado artefacto eléctrico con lo que la respuesta queda enmascarada.

m % RESPUESTAS

0-50  51-100 101-150 151-200 201-250

UNIDADES DE CARGA

Figura 52: porcentaje de respuestas encontradas en todos los pacientes segiin la carga eléctrica empleada
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1.6 LATENCIAS DE LA ONDA V

Estudiando la media de las latencias obtenidas en cada uno de los grupos
divididos en funcién de la carga eléctrica empleada en la estimulacion, observamos que
conforme vamos aumentando las unidades de carga la media de las latencias disminuye

(Figura 53).

UNIDADES DE 101-150 151-200 201-250

CARGA

LATENCIAS 4,78 4,42 4,17 3,89 3,68
45+

Qu Estimacion latencia Error estandar 3

0-50 4.78 0.19 0

51-100 -0.37 0.18

101-150 -0.61 0.18

151-200 -0.90 0.18 ve

201-250 -1.10 0.21

T T T
0-50 51-100 101-150 151200 201-250

UNIDADES DE CARGA ELECTRICA

Figura 53: latencias medias y rango en funcién de la carga eléctrica empleada

Para estimar las medias de cada grupo de “qu”, se ha tenido en cuenta que los
valores de cada paciente no son medidas independientes y, por lo tanto, no se pueden
estimar como tales mediante medias simples de cada rango de “qu”. Por ello se ha
realizado un modelo de regresion lineal mixta en el que se ha incluido al paciente como
un factor aleatorio. Mediante este modelo se han estimado las medias para cada rango

de “qu” y los errores estindar de estas estimaciones.
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1.7 ESTUDIO DE VARIABLES

Las variables que pueden alterar los resultados son:

1.7.1. VARIABLES QUE AFECTAN A LA ESTIMULACION

A. CONDICIONES DE ESTIMULACION

Como veiamos en material y método para generar un estimulo eléctrico a través
del software con el equipo de estimulacion necesitamos ajustar dos condiciones: la
amplitud (nA) y la duracion de fase (us). La multiplicacion de estas dos condiciones
determina la unidad de carga eléctrica (qu) empleada en la estimulacion. Por tanto, una
carga eléctrica determinada puede ajustarse con grandes amplitudes y pequefias
duraciones de fase o al revés y a partir de ahi podemos mantener una de ellas constante
e ir variando la otra para generar diferentes cargas eléctricas.

En nuestro estudio hemos comparado ambas situaciones obteniendo registros
mas fiables y reproducibles manteniendo amplitudes constantes con variaciones en la
duracion de fase (Tabla 2). Se ha utilizado el test de chi-cuadrado para comparar las
proporciones de positivos en ambos grupos encontrando diferencias estadisticamente

significativas (p = 0.024).

Porcentaje respuestas positivas | Porcentaje respuestas débiles

Variaciones en amplitud (pA) 70% 30%

Variaciones en duracion de fase (ps) 90% 10%

Tabla 2: porcentaje de respuestas en funcion de las condiciones de estimulacién
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B. TIPO DE ESTIMULACION

En nuestro estudio hemos comparado los registros de una estimulacion
monopolar con los de una estimulacion bipolar con el objetivo de conocer con cual
obteniamos mejores resultados en funcion del porcentaje de respuestas positivas
obtenidas (Tabla 3). Se ha utilizado el test de chi-cuadrado para comparar las
proporciones de positivos en ambos grupos encontrando diferencias estadisticamente

significativas (p < 0.001).

NEGATIVA DEBIL POSITIVA
Monopolar 10% 30% 60%
Bipolar 0 0 100%

Tabla 3: porcentaje de respuestas en fincién del tipo del tipo de estimmlacién empleada
Como podemos observar usando la estimulacion bipolar no obtenemos
respuestas negativas en pacientes con integridad radioldgica del NA y si, las obtenemos
cuando empleamos la estimulaciéon monopolar (Figuras 54, 55, 56, 57, 58 y 59). De esta
forma, el uso del electrodo bipolar sobre la VR junto al dispositivo “Implant Box” nos

proporciona unos resultados fiables en pacientes considerados como “grupo control”.
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Figura 54: Varon de 2 afios con HNS congénita. PTCEE extracocleares en OD.
A. Estimulacion monopolar. B. Estimulacion Bipolar
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Figura 55:Varon 53 afios con HNS postraumitica. PTCEE extracocleares en Ol
A. Estimulacion Monopolar. B. Estimulacion Bipolar
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Figura 56: Mujer 39 afios con HNS idiopitica progresiva. PTCEE extracocleares en OL
A. Estimulacién Monopolar. B. Estimulacién Bipolar
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Figura 57:Varon 3 afios con HNS congénita. PTCEE extracocleares en OI
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Figura 58-Varon 3 afios con HNS congénita. PTCEE extracocleares en OD

qu (unidades de carga)

140+
130-
12¢-
100"

1.0 1.0 30 50 70 S0 11.0130150

Figura 59:Varon 4 afios con HNS congénita. PTCEE extracocleares en OD
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C. COLOCACION DEL ELECTRODO ESTIMULADOR

No solo es importante la correcta colocacion de la pinza bipolar sobre el lecho
de la VR sino la aspiracion de cualquier liquido en el lecho de la misma (Figura 60). En
nuestro estudio la presencia de sangre, entre el electrodo bipolar y la VR, favorece la
obtencion de respuestas distorsionados con ondas sinusoidales propias de los registros

contaminados.

qu {(unidades de carga)

0.50 [uv/div]

iL|-
130 Registro con sangre en VR

il

120

Registro sin sangre en VR

1.0 00 1.0 20 30 40 50 60 70 80 S0 100

Figura 60: Varon 48 afios con HNS siibita bilateral. PTCEE extracocleares en OD
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1.7.2. VARIABLES QUE AFECTAN AL REGISTRO

A. EMPLEO DE RELAJANTES MUSCULARES

La presencia de potenciales de accion miogénicos puede dificultar la

interpretacion de los resultados (Figura 61, 62 y 63). Estos surgen como un artefacto a

partir de la propagacion de la corriente de estimulacion al nervio facial cuando se

utilizan altas intensidades de carga eléctrica

71,99

. Este registro se diferencia de los

potenciales de tronco cerebral en su prolongada latencia (aproximadamente 7 ms) y en

su larga amplitud. La amplitud de las ondas no excede de 1uV mientras que la respuesta

a la estimulacion del facial es mas larga de 1uV. Normalmente esto no sucede si

utilizamos durante el registro relajantes musculares que bloqueen la aparicion de este

potencial.

qu (unidades de carga)
[u/div]

190
18q].
170
160

150

qu (unidades de carga)

0.12 [u/div]

il
165
150

140

Figura 61:Mujer de 65 afios con HNS progresiva. PTCEE extracocleares OI
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qu (unidades de carga)

[Wv/div]

@ (unidades de carga)
190| — \
180 —\\\ /ﬁ \
[ Nof N <~ Estinmlacién sin relajantes
\/\ // \ = musculares

qu(unidades de carga)

0.21 [u//div] v

Figura 62: Varon 56 afios con HNS idiopiéticaprogresiva. PTCEE extracocleares en OD

qu (unidades de carga)
0.50 IUV ip)
N D N O S A O S e S S
.
140 relajantes nusculares
130
L -
100
[m
-1.0 00 1.0 20 30 4.0 50 6.0 7.0 80 S.0 100
A"
130 - -
v Estimulacién con
120 relajantes nmsculares
[ms]

1.0 00 1.0 20 30 40 5.0 6.0 70 8.0 S0 100

Figura 63: Varon 48 afios con HNS sibita bilateral. PTCEE extracocleares en OD
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2. GRUPO PATOLOGICO: APLASIAS/HIPOPLASIAS DE NERVIO
AUDITIVO

Aquellos nifios que presentan una HNS severa profunda bilateral con aplasia o
hipoplasia radiologica del NA seran sometidos en quirdfano a una estimulacion eléctrica
en VR procediéndose a la implantacién coclear en aquellos con respuesta positiva o
débil/dudosa (Figura 64). En estos pacientes es de vital importancia la adecuada
comprension del entorno familiar que deberd estar en todo momento informado y
consciente de las decisiones a tomar en cada momento y de las expectativas reales de
cada paciente.

i
PROGRAMA DE
IMPLANTES
COCLEARES

APLASIA vs HIPOPLASIA VIII PAR bilateral

Potenciales de tronco cerebral mediante
estimulacion eléctrica (PTCEE) en ventana

redonda
POSITIVOS O‘DUDOSOS NEGATIVOS
" \’
IMPLANTE COCLEAR IMPLANTE ABI

Figura 64: Protocolo de actuacion ante pacientes con aplasia vs
hipoplasiade NA

En total se han registrado 34 pacientes en edad infantil con diagndstico de HNS
por aplasia o hipoplasia del NA con o sin malformaciones cocleovestibulares asociadas
en el Hospital Universitario y Politécnico La Fe de Valencia durante los tltimos 5 afios.

Se trata de 20 (58,8%) varones y 14 (41,2%) mujeres con una edad media en el
momento del diagndstico de la hipoacusia de 20,5 £ 27 meses (0-136 meses). El
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siguiente diagrama de flujo resume la clasificacion de los pacientes y de los oidos segun

la clasificacion de Casselman’ (Figura 65).

N=34 pacientes

n=68 oidos
1
Casselman unilateral Casselman bilateral
N=14 pacientes N=20 pacientes
1
n=14 oidos normales n=14 oidos con n=40 oidos con
(50%) malformacion (50%) malformacion (100%)
n=2 oidos tipo I n=13 oidos tipo I
(7,1%) | (32,5%)
n=3 oidos tipo Ila n=14 oidos tipo Ila
(10,7%) (35,0%)
p— p—
n=8 oidos tipo IIb n=9 oidos tipo IIb
(28,6%) (22,5%)
p— p—
n=1 oido tipo III n=4 oidos tipo III
(3,6%) [ (10,0%)

Figura 65 clasificacién de los pacientes en funcién de la uni o bilateralidad y segin la
Clasificacion de Casselman.

Unicamente se han aplicado PTCEE sobre VR a los casos bilaterales y a
aquellos diagnosticados a partir del 2008, fecha a partir de la cual se sistematiza dicha

técnica en nuestro servicio (Figura 66).

Potenciales realizados

Si
26,5%

No
73,5%

Figura 66: porcentaje de pacientes con aplasia/hipoplasia de NA a los que se les
realizaron PTCEE sobre VR
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Han sido 9 los pacientes sometidos a estimulacion eléctrica y 15 las
estimulaciones realizadas. Esto se debe a que en algunos pacientes los PTCEE se
tuvieron que realizar en ambos oidos (al salir uno negativo) mientras que a otros sélo

fue necesario hacerlo en un solo oido puesto que se obtuvo resultado positivo.

Si atendemos a qué tipo de malformacion asociada, segiin la clasificacion de

Casselman®, presentaban los pacientes sometidos a PTCEE sobre VR observamos la

siguiente (Tabla 4):
CLASIFICACION DE
CASSEILMAN I A 1B
N°OIDOS 7 (46,66%) 5(33,33) 3(20%)

Tabla 4: Clasificacién de Casselman en pacientes sometidos a PTCEE

Para poder hablar de los resultados obtenidos tras la implantacion hemos realizado

una distribucion en grupos segun los siguientes parametros (adaptados segun la edad):

= Resultado MUY BUENO: >80% en vocal
— Resultado BUENO: 60-70% en vocal
= Resultado REGULAR: 40-59% en vocal

= Resultado MALO: <40% en vocal

La tabla 5 resume de forma esquemadtica los casos patoldgicos con su tipo de

malformacion, el tipo de implante y el resultado tras el tratamiento.
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PACIENTE CASg]];:/I(')L:AN RE?(I)JIEZI;AV?{O IMPLANTE RESULTADO
CASONUM 1 IB/MB POSITIVA IC MUY BUENO
CASONUM 2 TA/MA NEG BILAT ABI MALO
CASONUM 3 " POSITIVA IC BUENO
CASONUM 4 I D;'P]? (I;[il IC MALO
CASONUM 5 ImB NEG BILAT ABI MALO
CASONUM 6 I DI;IQE;}C;SI IC REGULAR
CASONUM 7 B NEG BILAT IC MALO
CASONUM 8 TA/MA NEG BILAT PENDIENTE ABI
CASONUM 9 AT POSITIVATIA IC BUENO

Tabla 5: mimero de casos sometidos a estimulacion eléctrica sobre VR y resultados tras el tipo de implante empleado

Si estudiamos las respuestas tras la estimulacion del paciente en VR y posterior

colocacion de IC vs ABI obtenemos los siguientes resultados:

- 3 (33,3%) pacientes obtuvieron respuesta eléctrica positiva (unilateralmente). En todos
se coloco un IC. Uno de ellos era un tipo I bilateral, otro un IIA /I y otro IIB bilateral
segun la Clasificacion de Casselman.

- 4 (44,4%) pacientes presentaron nula respuesta eléctrica a la estimulacion. En dos de
estos pacientes se implanté un ABI, en uno un IC y otro estd pendiente de cirugia de
ABI. Dos pacientes eran un tipo I/IIB y dos pacientes eran un IIA bilateral segin la
Clasificacion de Casselman.

- 2 (22,2%) pacientes mostraron respuestas eléctricas débiles/dudosas. En ambos se
colocd un IC. Ambos pacientes eran un tipo I bilateral segiin la Clasificacion de

Casselman.
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Los resultados segun el tipo de implantes son los siguientes:

* Pacientes con Implante Coclear: 6 pacientes.
o 2 pacientes (33,3%): resultado MALO
o 1 paciente (16,6%): resultado REGULAR
o 2 pacientes (33,3%): resultado BUENO
o 1 paciente (16,6%): resultado MUY BUENO
* Pacientes con ABI: 2 pacientes
o 1 paciente (50%): resultado REGULAR
o 1 paciente (50%): resultado MALO
* Un paciente con resultado claramente negativo en los PTCEE estd en estudio

para la colocacion de un ABI.

Pero (coémo influye el resultado de los potenciales eléctricos sobre el resultado del
implante?

A pesar de que la muestra es demasiado pequena para extraer conclusiones mas
alla de las impresiones descriptivas, podemos observar que (Tabla 6):

= Aquellos pacientes con resultado positivo en la estimulacion eléctrica son
los que han obtenido “muy bueno o bueno” en los resultados tras el
implante.

» Aquellos pacientes con registros negativos o dudosos frente a la
estimulacion eléctrica son aquellos que, independientemente del tipo de
implante colocado, han obtenido un resultado mayoritariamente “malo”

*= No se ha realizado ninglin andlisis estadistico por el tamafio muestral

insuficiente para cualquier analisis formal.
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RESULTADOS DEL IMPLANTE EN FUNCION PTCEE
Total estinmilaciones Muy bueno Bueno Regular Malo
total 8 1 2 1 4
positivos 3 1 2 0 0
Negativos 3 0 0 0 3
Dudosos 2 0 0 1 1

Tabla 6: Resultados del implante en funcién del resultado obtenido en los PTCEE. (Para realizar el esquema mostrado en la tabla
previa hemos mostrado solo 1as 8 estimulaciones que dieron como resultado 1a colocacion de un implante para ver cnél fue
elresultado con el mismo)

2.1. CASOS CON RESPUESTAS POSITIVAS

CASO CLINICO NUMERO 1

Paciente de 3 afios de edad con HNS profunda bilateral con mala adaptacion a
proétesis auditiva que es remitida para posible IC.

En las pruebas de imagen (TC y RM) se aprecian ambos CAls estendticos con
visualizacion filiforme de estructuras nerviosas en plano transversal. No se observan

nervios cocleares en planos sagitales pero si existen estructuras vestibulares (Figura 67).

Figura 67: Ausencia de nervio coclear bilateral. Nervios cocleovestibulares commnes
presentes. Didmetro normal de ambos CAls.
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Ante la confirmacion de una aplasia tipo IIB bilateral de Casselman se decide
realizar PTCEE con el siguiente resultado (Figura 68):

qu (unidades de carga)

10 00 10 20 30 40 50 60 70 80 90 100 110
Figura 68: Nifia de 3 afios con HNS congénita. PTCEE extracocleares en OD. Casselman tipo IIB

Tras el claro resultado positivo se decidi6 realizar un IC en el OD. A los 3
meses postimplante se realizan PTCEE a través del IC (Figura 69) con el siguiente

resultado:

qu (unidades de carga)
[V /div] v

40

30

20

.0 00 1.0 20 30 40 50 60 70 80 380 100
Figura 69: Niiia de 3 afios con HNS congénita. PTCEE intracocleares en OD.
Casselman tipo IIB.

Al afio del IC los resultados son considerados como “muy buenos” presentando un

campo libre de 30db de media.
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CASO CLINICO NUMERO 3

Paciente de 2 afos remitida por HNS profunda bilateral sin respuesta a
audifonos. Las pruebas de imagen confirman una aplasia tipo I bilateral de Casselman.
En el TC se muestran unos CAls de muy pequefio tamafio y con el signo de la coclea
aislada mientras que en la RM se observa una aplasia de nervio cocleovestibular

bilateral (Casselman tipo I bilateral) con coclea y vestibulo normales (Figura 70).

Figura 70: Imigenes de TC (A) y RM (B): Casselman tipo I bilateral

Se decide realizar PTCEE sobre VR con el siguiente resultado (Figura 71):

qu (unidades de carga)
[uV/div)

250
200
200
150
100

10 00 10 20 30 40 50 60 70 80 80 100 MO0 120 130 1

Figura 71: Niiia de 2 afios con HNS congénita. PTCEE extracocleares en OD.
Casselman tipol
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A los 3 meses postimplante se le realizan PTCEE intracocleares (Figura 72):

qu (unidades de carga)

80
60
50
50
50 -
50 - ]
40 -

[ms]

10 00 10 20 30 40 S0 s0 70 80 S0 100

Figura 72: Nifia de 2 afios con HNS congénita. PTCEE intracocleares en OD.
Casselman tipo L

La paciente al afio del IC presenta unos resultados auditivos considerados como
“buenos”, presentando un campo libre de 40-45 db de media. Lleva 8 canales de los 12

activados por presencia de reflejo facial.

CASO CLINICO NUMERO 9

Paciente de 8 meses sin antecedentes de interés con HNS profunda y bilateral.
Las pruebas de imagen confirman un tipo IIA de Casselman en el oido derecho y un
tipo I de Casselman en el oido izquierdo. Asocia una displasia vestibulo coclear severa
bilateral con una hipoplasia de CAls de predominio derecho, agenesia y/o hipoplasia
severa de nervios cocleares. En el lado derecho en el interior del CAI tan sélo se llega a

apreciar una estructura posterior correspondiente a los nervios vestibulares (Figura 73).
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Figura 73: Iméigenes paciente Casselman tipo ITA. Flecha blanca- estenosis del CAI con ausencia
denervio coclear

Se decide realizar PTCEE sobre VR con el siguiente resultado (Figura 74):

qu (unidades de carga)

25(

22(
200

Figura 74: Nifio de 8 con HNS congénita. PTCEE extracocleares en OD.
Casselman tipo ITA.
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A los 3 meses postimplante se le realizan PTCEE intracocleares (Figura 75):

qu {(unidades de carga)

1

al A

R\FAR
LY/a%
|

0.0 1.0 20 30 40 5.0 6.0 7.0 80 9.0 10.0

Figura 75:Nifio de 8 con HNS congénita. PTCEE intracocleares en OD.
Casselman tipo ITA.

El paciente al afo del IC presenta unos resultados considerados como “buenos”,

presentando un campo libre es de 40 db de media.

2.2. COMPARACION DE LAS LATENCIAS EN LOS CASOS CON

RESPUESTAS POSITIVAS CON LAS DEL GRUPO CONTROL

Si estudiamos las medias de las latencias obtenidas en estos tres pacientes y las
comparamos con las medias obtenidas en el grupo control observamos que existen
diferencias estadisticamente significativas con una p = 0.005.

Se ha utilizado el test de Mann-Whitney ya que no podemos asumir la
normalidad de la muestra. Hay que tener en cuenta que aunque salgan resultados
significativos, deberiamos contemplar la posibilidad de que la muestra no sea

representativa de la poblacion (Tabla 7).
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QU) 0-50 55-100 101-150 151-200 201-250
Pacientes Grupo 4,78 4,42 4,17 3,89 3,68
control
Caso1 5,66 5,40
Caso3 6 5.7 5,50 53
Caso9 5.9 52

Tabla 7: Cuadro resumen de las medias de las latencias obtenidas en el grupo controly en los casos con aplasias de NA.
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V. DISCUSION
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1. ESTIMULACION ELECTRICA COCLEAR

La estimulacion eléctrica coclear fue durante afios una parte indispensable en la
evaluacion preliminar de los candidatos a un IC'”. House and Brackmann'"' fueron los
primeros en publicar sus resultados, logrados tras estimulacion eléctrica promontorial en
un gran grupo de pacientes candidatos a un IC. La obtencion de respuestas positivas
hacia prever una exitosa rehabilitacion con el implante’®. Posteriormente, otros autores
afirmaban que la determinacion del umbral eléctrico era un excelente indicador de la
excitabilidad eléctrica postoperatoria'”>. Desde ese momento, el test conductual de
promontorio se convirtié un una practica habitual en muchos centros, al ser considerado
un procedimiento poco invasivo e imprescindible para predecir el buen resultado
funcional tras el IC'”. En este sentido, la falta de respuesta a la estimulacion eléctrica
extracoclear era considerada como una contraindicacion al IC®.

Sin embargo, aparecieron posteriormente estudios en los que no se apreciaba una
buena correlacion entre los tests conductuales preoperatorios con estimulacion eléctrica
y los resultados tras el IC'**'*, por lo que se cuestioné la utilidad de dichas pruebas
como predictoras de la buena funcion del IC'%*'"". Quedaba, por tanto, demostrado que
se trataba de una prueba un tanto controvertida.

Por otro lado, en nifos no era factible la realizacion de tests conductuales
mediante estimulacion eléctrica sobre promontorio o VR sin requerir anestesia general.
En estos casos la realizacion de PTCEE a través de un electrodo transtimpanico
colocado en promontorio o en VR resultaba ser una técnica mucho mas fiable y
objetiva. Meyer et al.’® en el afio 1984 realizaron 460 estimulaciones eléctricas
obteniendo en un 93% registros positivos. Posteriormente han sido muchos los autores
que han considerado imprescindible la aplicacion de estos potenciales en la evaluacion

de la supervivencia de los elementos neuronales en los candidatos a un IC, sobre todo
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99,102,106-114

. 110 . . .
en nifios . Kileny et al.” "~ estudiaron a 43 niflos con registros de potenciales

positivos concluyendo que éstos deben formar parte de la seleccion preoperatoria de los

1.'"° también utilizaron la

pacientes candidatos a un IC (Figura 76). Mason et a
determinacion de PTCEE transtimpanicos de 25 nifios para determinar el oido a
implantar en 20 de ellos, basandose en el registro de los umbrales. En contra de los

estudios anteriores, Truy et al.”> consideran que el registro de este tipo de potenciales

preoperatorios es mas dificil de obtener por el artefacto de estimulacion.

850 pA

T T Y

m '1.00 'ﬂldl\;
Figura 76 registro de PTCEE transtimpénicos en una nifia de 3 afios de edad

PR _Kileny. 1997

Gracias a la evidencia en la experimentacion animal, sabemos que los PTCEE se

1’813 De esta

correlacionan con el nimero de células supervivientes en el ganglio espira
forma, las respuestas obtenidas van a valorar, en primera instancia, la poblacion
neuronal remanente’”™ ademas de la excitabilidad del nervio y de las vias auditivas,
comprobando la existencia de respuesta auditiva a nivel central.

Los PTCEE también pueden obtenerse a través del IC, incluso inmediatamente
después de la insercion de la guia de electrodos''®. El registro de PTCEE a través del IC
ha sido utilizado por numerosos autores como ayuda en la programacion del dispositivo
y en la correlacion con futuros beneficios segun las puntuaciones obtenidas en el

70,82,117-120

reconocimiento del discurso . En esta tesis doctoral nuestro propodsito fue

realizar una comparacion entre estos potenciales y los obtenidos en el mismo paciente
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de forma extracoclear para comprobar la validez de los segundos. De esta forma
podemos afirmar con seguridad que lo recogido intraoperatoriamente son respuestas
neurales auditivas. En nuestro trabajo no hemos empleado dichos potenciales para la
programacion a pesar de que existen estudios que demuestran la buena correlacion entre
los umbrales de los PTCEE intracocleares y los umbrales de la programacion'®'. Los
PTCEE intracocleares ademds de indicar que el dispositivo funciona correctamente
también reflejan que el paciente estd recibiendo informacion auditiva, lo que supone una
ayuda en la programaciéon del IC''. En este sentido un estudio publicado en 1992
afirmaba que hasta esa fecha el mejor método para obtener PTCEE era la estimulacion
intracoclear' >, Sin embargo, y actualmente, la obtencion de PTCEE extracocleares de
forma transtimpénica es una técnica preoperatoria establecida en la cirugia de IC”’,

El lugar de estimulacién, promontorio o VR, ha sido comparado por varios

100,123 : : ’ .
631001233 ghteniendo mejores resultados y umbrales mas bajos con la

grupos de trabajo
estimulacién en VR, a pesar de requerir, en ocasiones, abordajes mas invasivos. Sin
embargo, seguia sin existir un consenso sobre la posicion exacta del electrodo
estimulador. Fue el equipo de Gibson el que estudid la relacion entre la posicion del
electrodo con la respuesta obtenida’’. Asi, la colocacion del electrodo dentro de la VR
requeria menos carga eléctrica que en otras localizaciones. Nosotros estamos de acuerdo
con Gibson ya que tampoco hemos observado sefal alguna identificable con el
electrodo fuera de la VR. El equipo de Todd describe la colocacién del electrodo
transtimpénico a través de un especulo de Lempert 2 mm aproximadamente por debajo
del proceso lenticular, si éste llega a verse, o si no 1-2 mm por detras del umbo'**.
Nosotros utilizamos un acceso un poco mds invasivo que el descrito por ellos puesto

que la sonda de estimulacion utilizada precisa un abordaje transmeatal con

levantamiento de colgajo timpanomeatal o a través de una aticotomia posterior, para
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aseguramos una mejor situacion del electrodo.

Si revisamos la literatura vemos que describen diferentes tipos de electrodos
para transmitir el estimulo eléctrico. El grupo de trabajo de Shipp et al.'® utiliza un
electrodo “de bola” de 2 mm directamente sobre la VR a través de una timpanotomia'®.
Mientras que Gibson et al.*® describen la utilizacion del denominado “palo de golf”.
Para la estimulacion monopolar nosotros decidimos emplear un electrodo “de bola”
pero siguiendo las recomendaciones de colocacion de Gibson. Este electrodo lo
situdbamos sobre la VR pero al ser un electrodo flexible y de poco peso se movia
facilmente durante el registro por lo que requeria sujecion con gel-foam®. Como vemos
en los resultados con la estimulacion monopolar no siempre obteniamos respuestas
fiables y reproducibles, lo que podia ser atribuido al dificil manejo del electrodo. Sin
embargo, aun mejorando la sujecion del electrodo, en algunos pacientes en los que
esperabamos una excitabilidad positiva tras la estimulacion, ésta no se producia. Para
reducir el nimero de falsos negativos de la estimulacién monopolar decidimos utilizar
una sonda bipolar y asi poder concentrar al maximo la estimulacién en el menor espacio
posible. Este terminal dispone de dos electrodos acabados en punta muy juntos y
paralelos entre si. Uno de sus extremos contacta de forma directa sobre el nicho de la
VR y el otro sobre el promontorio (en la espira basal de la coclea) en direccion hacia la
ventana oval. Si bien es cierto que la difusiéon de la corriente estd directamente
relacionada con la distancia entre ambos electrodos, la estimulacion bipolar nos ha
proporcionado resultados mdas fiables y reproducibles, a pesar de requerir mayores
cargas de estimulacion para generar una respuesta eléctrica. Esto es debido a que la
proximidad de electrodos supone un menor volumen de tejido susceptible de ser

126

excitado pero con campos de corriente mas concentrados . Vemos como el porcentaje

de respuestas con la estimulacion bipolar es del 100% y del 60% con la estimulacion
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monopolar en el grupo control. Esto significa que obtenemos un 40% de falsos
negativos, es decir, encontramos ausencia de respuestas en oidos eléctricamente
excitables con el IC. Algo parecido describe Nikolopoulus et al.*' en un estudio en
donde deciden implantar a 47 nifios sin malformaciones cocleovestibulares ni de NA a
pesar de no haber obtenido respuesta eléctrica preoperatoria en 12 de ellos. Los
resultados postoperatorios de los nifios con respuestas eléctricas preoperatorias no
presentaban diferencias estadisticamente significativas con los que no habian obtenido
respuesta. Esto demuestra que esta técnica de estimulacion transtimpanica con un
electrodo sobre VR puede presentar falsos negativos®'. Nuestro estudio aporta una
variacion en la técnica de estimulacion con el empleo de una sonda bipolar que consigue
obtener unos resultados fiables reduciendo a cero los falsos negativos. Ademas, como la
sonda bipolar se sitlia en un terminal rigido, ofrece una mejor manejabilidad al cirujano
para su colocacion sobre la VR y el promontorio.

No so6lo es importante la correcta colocacion de ambos electrodos, ademas lograr
que el lecho de la VR quede exangiie facilita la generacion de respuestas mas
consistentes debido a que la energia se disipa mas facilmente en un medio liquido.

Si revisamos la literatura s6lo encontramos un articulo que recoja registros de

PTCEE con estimulaciéon bipolar. Fue Frohne et al.'”’

en el afio 1997 el que realizo
PTCEE con estimulacion bipolar sin obtener buenos resultados debido, segln ellos, a
las altas intensidades empleadas. Emplearon para dicha estimulacion dos electrodos de
bola situados en el oido medio (uno sobre VR y otro sobre promontorio) a diferencia de
nuestro trabajo en donde ambos electrodos se encuentran en el mismo terminal siendo
mejor su manejabilidad. A pesar de que el problema de las altas intensidades en la

estimulacién es comUin en ambos trabajos, nosotros conseguimos obtener con la sonda

de estimulacidon bipolar respuestas en todos los pacientes. Pensamos que ademas del
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tipo de electrodo estimulador empleado, el uso de un dispositivo “Implant Box”, que
dispone de las mismas condiciones de estimulacion que el IC y de unos sistemas de
rechazo de artefactos, ha favorecido el registro. Sin embargo, Frohne et al.'*’ concluyen
que la estimulacion bipolar no es factible por las altas intensidades requeridas.

Shipp et al.'™ proponen la eliminacién del saliente dseo que recubre la
membrana de la VR mediante fresado antes de la colocacion del electrodo estimulador
para facilitar la estimulacion. Nosotros no consideramos la eliminacion sistematica de
este saliente puesto que es factible la colocacion del electrodo bipolar en la mayoria de
los casos.

No obstante el intento de obtener respuestas evocadas a la estimulacion eléctrica
nos ha planteado algunos retos. A lo largo del estudio nos hemos tenido que enfrentar a
las dificultades que entrafia este tipo de estimulacion, no sélo en el registro sino también
en la interpretacion de resultados. Hemos obtenido ondas con una morfologia mucho
menos definida que la de cualquier otro tipo de potencial, como también les sucede a

63-66
otros autores,

. También hemos comprobado cémo el estimulo eléctrico genera un
artefacto que enmascara las respuestas obtenidas, reforzandose en algunas ocasiones,
dicho artefacto, con otras sefiales eléctricas®™. En este sentido, la identificaciéon de la
onda V ha constituido un problema comun en los registros debido, en gran parte, a la
gran variabilidad en la morfologia de la misma. Ademas, los potenciales son sefiales
muy pequefias y el ruido de fondo suele ser unas 10 veces mayor. La sefial biologica
que queremos registrar tiene una amplitud reducida, siendo ésta del orden de 200 nV a 1
pV en el caso de la onda V. Para mejorar la relacion sefial-ruido es preciso promediar la
respuesta para un gran nimero de estimulos. Nosotros hemos considerado que 1500 es

, ~ . . . . 68
el nuimero adecuado de sefiales a promediar. En un trabajo realizado por Ruiz™ puede

verse como mejora la calidad de los registros a medida que aumenta el nimero de
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seflales promediadas. Sin embargo, la mejora en el promedio no es significativa a partir
de 1000 respuestas®®. Ademas algunos autores indican que un niimero excesivo de
registros puede degradar la respuesta de la sefial bioldgica, debido a fluctuaciones en las
condiciones de adquisicion' .

Los sistemas de rechazo de artefactos cumplen un importante papel en el registro
de potenciales. Alvarez Ruiz et al.'” desarrollaron un sistema portatil para la
adquisicion de respuestas evocadas de tronco cerebral en pacientes con IC. Gracias al
almacenamiento del electroencefalograma completo pueden procesar la sefial para
minimizar el artefacto de estimulacion antes de realizar la promediacion de las distintas
respuestas para obtener el registro de PTCEE aumentando su calidad. Nosotros, sin
embargo, unicamente hemos empleado una caja de filtros de radiofrecuencia para
eliminar sefiales innecesarias.

Ademas durante la recogida de datos de nuestro estudio, desconectamos
sistematicamente todos los equipos del quiréfano que no se estaban empleando y se
mantenian conectados a la red eléctrica y manteniamos apagados los dispositivos
moviles, buscas, etc para eliminar interferencias.

Las condiciones de estimulacion empleadas juegan un papel fundamental en los
registros obtenidos. Mientras en un reciente estudio publicado por Freeman et al.'>°
logran obtener buenas respuestas con claras ondas V utilizando estimulos bifasicos con
una intensidad de 500 pA y una duracion de fase de 200 ps, nosotros hemos tenido que
emplear intensidades mayores con la estimulacion bipolar. Hemos obtenido
proporcionalmente resultados maés reproducibles y fiables manteniendo intensidades
maximas constantes con incrementos en la duracioén de fase que manteniendo constante
la duracion de fase (p=0’024). Por el contrario, Kileny et al."*' utilizan un estimulador

de pulsos bifasicos con una duraciéon de pulso constante de 200 us por fase y una
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intensidad variable que va incrementando en cada estimulacion hasta alcanzar un
maximo de 999 pus. Insistimos en el hecho de que, en el procedimiento descrito, el
estimulo eléctrico empleado para evocar los PTCEE es el mismo y, por lo tanto, tiene
las mismas caracteristicas que el empleado en el IC.

Como describiamos en los objetivos, en nuestro estudio pretendemos encontrar
respuestas fiables con la estimulacién bipolar y no detectar umbrales. Sin embargo,
hemos observado que nuestras latencias se encuentran mas adelantadas. Tipicamente
encontramos la onda V entre 1-1,5 mseg antes que las obtenidas con la estimulacion
acustica a altas intensidades, aunque en algunas ocasiones podemos encontrar s6lo una
ligera disminucion de la latencia entre la de mayor y la de menor intensidad'**. En el
estudio de Kileny et al.'*® las medias de los umbrales de las latencias las obtienen a 4,69
ms. Nosotros hemos obtenido latencias similares en el rango de unidades de carga mas
bajo (4,78 en el rango de 1-50 qu). En definitiva, observamos una gran reproductibilidad
individual pero no existe esa reproductibilidad si comparamos los resultados de los
pacientes entre si. La morfologia de las ondas y la latencia de la onda V pueden variar
de unos pacientes a otros.

Algo a destacar en nuestro trabajo, a diferencia de otros'**, es que no hemos
utilizado la amplitud como medida comparativa debido a que posee una alta variabilidad
en la medida en tests sucesivos, bajo las mismas condiciones de registro. Esta gran
variabilidad se debe principalmente al ruido de los registros, pero incluso teniendo el
nivel de ruido bajo control, el valor absoluto de la amplitud puede variar entre unos
sujetos y otros. La amplitud refleja principalmente el nimero de elementos neuronales
que son activados de forma sincronica. Otros estudios'>* si que la utilizan como medida
de comparacion entre grupos de pacientes sometidos a PTCEE. Afirman que la amplitud

de la onda V esta reducida en nifios con CAls estrechos en comparacion con nifios con
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anomalias cocleares y/o vestibulares. Esto puede ser atribuido al menor tamafo del
nervio coclear y por tanto a su menor densidad**. Sin embargo, este mismo autor en un
estudio posterior, no describe cambios en la amplitud sino en la latencia en una nifia de
2 afios sin anormalidades anatdmicas y con claras respuestas a la estimulacion eléctrica
transtimpanica'**.

Otro reto con el que nos encontramos en este tipo de estimulacién son los
potenciales de accion miogénicos. Estos aparecen cuando se utilizan altas intensidades
de estimulacion pudiendo dificultar la interpretacion de los resultados. Autores, como
Black et al.”” y Van der Honert et al.”' fueron los primeros que identificaron la presencia
de estos potenciales procedentes del nervio facial. Ellos describen la aparicion de este
potencial muscular compuesto como un artefacto a partir de la propagacion de la
corriente de estimulacion al nervio facial. Este registro se diferencia de los potenciales
de tronco cerebral en su prolongada latencia (aproximadamente 7 ms) y en su larga
amplitud'*® haciendo facil su distincion de los PTCEE. Sin embargo, podemos encontrar
registros extracocleares cuya latencia de la onda V se aproxime a los 6 ms (Figura 68,
71y 74), sobre todo si estamos ante un caso de aplasia/hipoplasia de NA, por lo que se
hace indispensable el uso de relajantes musculares durante el registro, siendo la técnica

que mejores resultado nos ha dado.

2.  APLICACIONES CLINICAS

La hipoacusia es un trastorno cuya incidencia en el nacimiento es muy superior a
o 136 , . . .
la de otras enfermedades congénitas . Segin datos recogidos en varios estudios
. ~ 137 : 138 139 st . . :
realizados en Espafia °', Estados Unidos *° e Inglaterra ~”, la incidencia de hipoacusia
permanente es de 1 a 3 por cada 1.000 recién nacidos. En Espaia esto supone unos

1.900 nifios al afio, en donde mas del 90% nacen en el seno de familias cuyos padres
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son oyentes. Ademas, en un porcentaje elevado de recién nacidos se identifican factores
de riesgo asociados a hipoacusia'*.

La pérdida de la audicion no solo produce efectos permanentes en el desarrollo
del lenguaje oral, sino que también puede tener implicaciones en el desarrollo evolutivo,
educativo, emocional y social del nifio'*'. Se ha demostrado que la intervencion
temprana en la hipoacusia favorece una buena adquisicién del lenguaje'*'**
aprovechando asi el periodo de plasticidad cerebral de los primeros afios de vida. En
este sentido, la deteccion precoz y universal es la Unica estrategia razonable para el
diagnostico precoz de las hipoacusias en la infancia'®.

Cuando existe una HNS severa-profunda y bilateral el tratamiento de eleccion es
el IC por los buenos resultados obtenidos. La implantacion requiere de un proceso
complejo, que engloba la indicacion o seleccion de los pacientes, la cirugia y la
programacion. Habitualmente los resultados del IC son congruentes con las expectativas
creadas en cada tipo de paciente, pudiendo adecuar el consejo de la implantacion a cada
caso determinado. El rango puede variar desde la ausencia de respuesta a la
estimulacion eléctrica hasta una rapida adaptacion sin necesidad de incrementar los
requerimientos de carga eléctrica.

El problema se plantea en los casos complejos en los que no es posible saber si se
puede producir una estimulacion adecuada. Por lo tanto, es de suma importancia en este
grupo poblacional candidato a un IC, establecer el estado funcional de la via auditiva en
relaciéon con la estimulacion eléctrica antes de someter un determinado oido a la
implantacion'’”. Nosotros, también consideramos que deben llevarse a cabo todos los
esfuerzos para evitar un IC en un oido que puede ser eléctricamente inexcitable ya que
la implantacion en estos casos puede tener efectos emocionales negativos tanto en el

paciente como en su familia. No obstante, s6lo un pequefio porcentaje de los oidos son
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completamente inexcitables por la estimulacion eléctrica'®, por lo que el riesgo de
realizar un IC en ellos es pequefio, excepto en casos de malformaciones donde el riesgo
puede ser mayor.

Esto, en nuestra experiencia, se puede lograr a través de la utilizacion adecuada de

PTCEE en VR.

2.1. OSIFICACIONES COCLEARES

Hay autores que recomiendan realizar este tipo de estimulacion eléctrica en casos
de cocleas obliteradas o semiosificadas con la finalidad de peritar el estado de la via
nerviosa'*’, llegando a contraindicar el IC en el caso de ausencia de respuesta'”’. En un
estudio de Chouard et al.'*® realizado en este tipo de cocleas y comparandolo con
cocleas normales, se demuestra la gran resistencia eléctrica en los primeros casos,
empleando la estimulacion sobre la ventana redonda para evitar actuar sobre la cubierta
6sea del promontorio y asi evaluar mejor la respuesta. Sin embargo, hay autores que
consideran que la validez de este tipo de PTCEE sobre cdcleas obliteradas deberia ser
revisada’.

En un estudio realizado en 1993 por Truy et al.”* observaron que la morfologia
de los registros obtenidos a través del IC en pacientes con meningitis era diferente a las
ondas obtenidas en pacientes con HNS congénita. Segiin ellos en los pacientes con
meningitis se distinguen perfectamente las 4 ondas mientras que en los pacientes con
hipoacusias congénitas la onda 3 y la onda 4 forman una sola. Kileny et al.'’’
encontraron umbrales de estimulaciéon promontorial mas bajos en pacientes con
anatomia coclear normal comparados con pacientes que presentaba osificacion coclear
debido probablemente a la menor supervivencia neuronal combinada con la menor

eficacia del estimulo eléctrico debido a la osificacion. Nikopoulos et al.'* demostraron
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una alta incidencia de ausencia de PTCEE en nifos sordos a consecuencia de una
meningitis. Mas adelante, Kileny et al."’' demostraron que en nifios con meningitis se
obtenian latencias mas prolongadas. Este hallazgo es compatible con el efecto
patologico que la meningitis produce en el nervio coclear. En nuestro trabajo no hemos
incluido ningln paciente con HNS producida tras una meningitis ya que uno de nuestros

objetivos era disponer de una muestra control sin patologia en la osificacion coclear.

2.2. MALFORMACIONES COCLEARES Y DEL NERVIO COCLEAR:
APLASIAS/HIPOPLASIAS

Las malformaciones del oido interno estan presentes en el 20% de los pacientes
con HNS congénita'”’. Si concretamos, la afectacién por una aplasia/hipoplasia del
nervio coclear atin seria menos frecuente®. No obstante, a pesar de su baja incidencia,
este tipo de alteracion es la indicacion que mayor relevancia ha cobrado en los ultimos
afios para la realizacion de tests electrofisiologicos. En un estudio reciente, de nuestro
grupo de trabajo realizado por De Paula C'*', se han recopilado un total de 34 pacientes
en edad infantil con diagnostico de HNS por aplasia/hipoplasia de NA con o sin
malformaciones cocleovestibulares asociadas en los ultimos afios. Este importante
namero de pacientes, ha puesto en evidencia la necesidad de sistematizar una técnica
objetiva que demuestre la funcionalidad del NA como es el registro de PTCEE sobre
VR para poder predecir con mayor exactitud los resultados del IC.

La TC ha sido durante décadas la mejor técnica de imagen para el diagnostico de
una malformacion del oido interno. Posteriormente, debido a los avances en la RM, esta
técnica se ha convertido en la prueba de eleccion para diagnosticar laberintitis,
neurinomas del octavo par, patologia del angulo pontocerebeloso, CAI y del laberinto

membranoso. Su papel es imprescindible para el estudio de los nervios auditivos y de
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sus diametros en el interior del CAI. Sin embargo, el didmetro del NA por si mismo
puede variar ampliamente incluso en sujetos normoacusicos. Estudios anteriores han
sugerido que cualquier diagnostico referente a un déficit de NA se refiere al relativo, no

132 Bl NA es considerado normal

absoluto, tamafio de los nervios dentro del CAI
siempre que su diametro sea igual o mayor que el del nervio facial' ™. A la par que la
RM, los estudios de TC van evolucionando progresivamente y actualmente permiten la
medicion del canal del nervio coclear en su entrada al caracol y longitudes de dicho
canal inferiores a 1,76 milimetros son altamente predictivas de afectacion neural'™*,

Otros estudios consideran una estenosis moderada del canal del nervio coclear
cuando el didmetro es < 1,8 mm y una estenosis critica cuando es < Imm™*'*2. De hecho
hasta 1990, la estenosis de CAI fue considerada como una contraindicaciéon a la
implantacion coclear. Del mismo modo un NA hipoplasico ha sido también considerado
como una contraindicacion al IC'*.

A pesar de ser la RM la técnica de eleccion para el estudio de la patologia del
nervio cocleovestibular y sus malformaciones®’, nosotros consideramos indispensable la
realizacion de un TC como prueba complementaria y como paso previo a la cirugia, ya
que se ha demostrado que las aplasias/hipoplasias del nervio cocleovestibular pueden
ser aisladas o ir acompafiadas de una estenosis del CAI y/o malformaciones congénitas
del laberinto. Sin embargo, el diametro del CAI no siempre se correlaciona con la
presencia o ausencia del VIII par™, de hecho se han publicado casos con CAls estrechos
con un VIII par ancho e intacto'”>'*°. A pesar de ello, los pacientes con estenosis
radiologica de CAI sugestivos de tener aplasia/hipoplasia de NA, son considerados
pobres candidatos a un IC"""*® También se han publicado casos con el VIII par craneal

158

intacto que no han sido vistos en la RM . Por todo ello, creemos importante el rol que

juegan las pruebas electrofisiologicas en este determinado grupo de pacientes.
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Para que un paciente responda a un IC es necesaria la supervivencia de un cierto
porcentaje de neuronas del ganglio espiral y de la integridad de la via y centros
auditivos. Por ello, la falta de radiolégica de NA contraindica, en principio, la
implantacioén coclear. Ademads, se ha demostrado en publicaciones que el implante de
tronco cerebral (ABI; auditory brain stem implant) proporciona un sentido de audicion
a nifos nacidos con aplasia o hipoplasia de NA">'®_ Sin embargo, sabemos que en
determinados pacientes con aplasia/hipoplasia radiologica de NA pueden existir fibras
auditivas residuales entrelazadas fisicamente con fibras del nervio facial o de los nervios
vestibulares en un solo tronco funcionalmente combinado y que provoquen
estimulacion a nivel central'®"'®?. Si esto ocurre, alguna informacién auditiva evocada
eléctricamente podria ser capaz de alcanzar el tronco cerebral y promover la audicion.
Quiza estas fibras residuales sean lo suficientemente pequefias para no poder ser
observadas en las pruebas de imagen, en especial en la RM.

Ante tal controversia, es necesario en casos complejos o dudosos disponer de
pruebas objetivas que nos ayuden a seleccionar los candidatos idoneos para la
implantacion coclear. Si bien es cierto que muchos centros difieren la implantacién en
estos pacientes ante la incertidumbre en cuanto a la viabilidad quirGrgica y a la
excitabilidad eléctrica, son muchos los estudios publicados en la literatura que apoyan la

163,164 . el 165,166 152
*>" 'y beneficios auditivos ", Adunka et al.”" por ello,

exitosa implantacion
defienden la necesidad de disponer de otras pruebas objetivas tales como la RM
funcional o algtn tipo de estimulacion promontorial para completar el estudio de este
tipo de pacientes. Se basaron en la observacion de que mas del 56% de los oidos con
aplasia/hipoplasia de NA tenian un CAI con didmetro normal (>3mm) vy

aproximadamente un 42% no presentaban alteraciones laberinticas. Ademads

concluyeron que el estudio con RM muchas veces no era definitivo cuando el diametro
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del CAI estaba reducido. Nuestros resultados coinciden con estos trabajos y
consideramos que el método idoneo es la realizacion de una estimulacion eléctrica con
registro de potenciales. Esta técnica puede demostrar un nervio coclear funcionante para
seleccionar de forma adecuada a los pacientes y asi poder realizar una implantacion
segura y eficaz. Ademas puede ayudarnos a cuantificar el tejido nervioso auditivo>*'®’.
En nuestro servicio aquellos nifios que presentan una HNS severa profunda y bilateral
con aplasia/hipoplasia radiolégica de NA son sometidos en quir6fano a una
estimulacion eléctrica de VR, procediéndose a la implantacion coclear en aquellos con
respuesta positiva o débil. Es de vital importancia la adecuada comprension del entorno
familiar que deberd estar en todo momento informado y consciente de las decisiones a
tomar en cada momento.

En los ultimos afos ha habido un creciente numero de contribuciones que
detallan los resultados de la implantacion coclear en nifios con diagndstico de hipoplasia
del nervio auditivo mediante el uso de medidas electrofisiologicas'®'®. Al igual que
nuestro proceder, para algunos autores es de suma importancia llevar a cabo PTCEE
transtimpénicos preoperatorios en pacientes con malformaciones cocleares bilaterales
tales como deformidades tipo cavidad comuin y/o CAI estrechos con posibilidad de

1.** en 2008 investigd los resultados

aplasia/hipoplasia de NA'™. El equipo de Kim et a
de estos potenciales en tres grupos distintos de anomalias congénitas del oido interno
candidatos a un IC con el objetivo de evaluar el pronostico y el funcionamiento
postoperatorio en la percepcion del habla. El grupo de pacientes con estenosis del CAI
presentaba un inicio en la adquisicion del lenguaje mas tardio que los pacientes del
grupo de las particiones incompletas de coéclea y de las malformaciones

cocleovestibulares severas (hipoplasia coclear aislada o asociada a sindromes, cavidad

comun y aplasia completa de canal semicircular).
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Los resultados obtenidos en los diferentes estudios han contribuido
sustancialmente a evitar la implantacion en oidos potencialmente no estimulables' ',
ya que se conoce que el éxito de la implantacion coclear se puede relacionar con el
grado de supervivencia neuronal. Nuestro estudio apoya el uso clinico de los PTCEE
para evaluar los candidatos a un IC. Por lo tanto y a nuestro juicio, es obligado realizar
el registro de potenciales tras estimulacion eléctrica en casos de malformaciones
congénitas, especialmente las aplasias/hipoplasias de NA'**,

Algunos autores consideran la aplasia/hipoplasia de NA una forma de neuropatia
auditiva ya que encuentran en sus series hasta un 70% de pacientes con caracteristicas

165 .
. No obstante otros autores consideran las

electrofisiologicas de este tipo de patologia
hipoplasias de NA como una causa bastante rara de sordera que pueden presentar
neuropatia auditiva'®*'"". Se estima que del 6 al 28% de los casos de neuropatia auditiva
se deben a aplasiahipoplasia de NA'*'""!'"2 Sin embargo ningun paciente de este
estudio diagnosticado de aplasia/hipoplasia de NA y sometido a PTCEE present6
criterios de neuropatia auditiva. Si bien es cierto que la muestra con la que contamos en
la esta tesis, 9 casos, es relativamente pequefia s6lo encontramos 5 pacientes de los 34
presentados con criterios de neuropatia auditiva (14,70%).

Si analizamos los resultados de nuestra muestra vemos que cuando los
potenciales fueron negativos o dudosos el resultado fue mayoritariamente regular o
pobre, mientras que cuando éstos fueron positivos el resultado fue bueno o muy bueno.
Estos resultados nos han impulsado a elaborar un arbol de decision en el que dichos
potenciales juegan un papel fundamental a la hora de indicar un IC o un ABI.

Cuando en los potenciales eléctricos obtenemos una respuesta positiva o débil

nos decantamos por un IC exponiendo a la familia el resultado esperable en dicho caso

y consensuando la decision; pensamos que este tipo de pacientes presentan fibras no
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detectadas radioldégicamente y que, por lo tanto, pueden beneficiarse del uso de un IC.
Pacientes con resultados negativos en los PTCEE y con mal o regular resultado con el
IC pueden deberse a un gran compromiso del NA que imposibilita la transmision de
toda la estimulacion proporcionada por el IC o bien que esa informacion se transmite de
forma descoordinada. Esto mismo ha sido descrito en la bibliografia por otros grupos

81,115,134

de trabajo . Kileny et al."”' describen la aplicacion de los PTCEE en un caso de

agenesia bilateral de NA. En este paciente no se obtuvo registro de onda V tras las
estimulaciones y no se implantd. En un estudio previo realizado por Kim et al.'*
investigaron las caracteristicas de los PTCEE en pacientes con una gran variedad de
alteraciones anatomicas del oido interno (particion coclear incompleta, cavidad comun y
estenosis del CAI). Aquellos que presentaron una estenosis del CAI fueron los que
presentaron umbrales mas altos con amplitudes més bajas. Ademas, los pacientes que
obtuvieron los umbrales mas bajos fueron los que presentaron mejores resultados
postoperatorios (p<0’05). De este modo, concluyeron que las ondas V con latencias mas
cortas y amplitudes mas largas son las que presentaban mejores resultados en el
rendimiento en el discurso cuando comparaban los 3 grupos. Sin embargo, una
deficiencia que presenta esta prueba con respecto al estudio de las latencias y
amplitudes es que no podemos predecir la rdpida o lenta adaptacion a la estimulacion
eléctrica'.

Si atendemos a las medias de las latencias obtenidas vemos que en los pacientes
con aplasia/hipoplasia estan mas prolongadas que en aquellos pacientes que presentan
integridad anatomica. Este retraso en la latencia puede ser debido al tiempo de
conduccion neuronal por retrasos en las sinapsis de las fibras nerviosas remanentes

hasta los centros del tronco cerebral responsables de la generacion de las ondas. La

latencia de los picos se ve afectada tanto por procesos cocleares como retrococleares,
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ademds de por parametros relativos al sujeto y a la estimulacion. Sin embargo, en un

1.'” en donde compararon las latencias de la onda V

estudio realizado por Valero et a
obtenida a través del IC de un grupo control (pacientes con NA normal) y un grupo de
estudio (pacientes con aplasia/hipoplasia de NA y/o pacientes con estenosis del CAI) de
nifios con la misma edad y con el mismo tiempo de implantacidn, vieron que no existian
diferencias estadisticamente significativas. Cabe destacar que este estudio no divide a
los pacientes segun la clasificacion de Casselman que condiciona el pronostico. Por otro
lado la probabilidad de encontrar PTCEE considerados normales en estos nifios es baja
debido a que las ondas presentan una amplitud reducida y hay una mayor probabilidad

de encontrar una respuesta miogénica'’

En pacientes con nervios craneales
potencialmente comprometidos que requieren una mayor intensidad de carga para
obtener los PTCEE por estar el NA hipoplésico/aplasico, se podria estimular el cercano
nervio facial, dando como resultado latencias mas largas en la propagacion de la sefal y
la activacion muscular no deseada de los musculos faciales'””. Sin embargo, el empleo
de relajantes musculares descarta esta opcion en nuestro estudio.

El estudio de Kileny et al.”* describe que la amplitud de la onda V es
significativamente mas baja en pacientes con estenosis de CAI con posible
aplasia/hipoplasia de NA y en pacientes con otras anomalias del oido interno. Ellos,
consideran que las amplitudes disminuidas indican un pequefio numero de elementos
neurales estimulables o que esos elementos neurales no se sincronizan bien tras el
estimulo eléctrico poniendo en evidencia una posible hipoplasia de nervio coclear.
Justamente estos son los pacientes que en la programacion requieren ajustes mayores en
los pardmetros de estimulacion.

174,175
11741

Cushing et a al configurar el volumen méximo confortable, detectaban

respuestas miogénicas asociadas a la estimulacion del nervio facial en mas del 50% de
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los usuarios de implantes cocleares pediatricos con anatomia coclear normal; dicha tasa
aument6 al 80% en los usuarios de implantes cocleares con céclea anormal. Por lo tanto,
en los nifios con anomalias estructurales, parece que hay un riesgo elevado de
propagacién eléctrica al nervio facial'’*. En nuestro centro, solo presentd estimulacion
del nervio facial un paciente de los tres implantados con respuestas positivas en los
PTCEE, teniendo que anularle cuatro canales.

Varios estudios realizados en nifos con hipoplasia del NA relatan pobres
resultados en las medidas conductuales llevandoles a no implantar en este tipo de
pacientes'’"'"®. Sin embargo, otros grupos han encontrado que tales nifios estaban
recibiendo algin beneficio, en la deteccion del habla y un uso exitoso en la
discriminacién con el IC*'%*17® Govaerts et al.*” sugieren que se puede esperar algo
de audicion medible cuando la coclea estd conectada a una estructura neural a lo largo
de la via auditiva y, por lo tanto, los resultados pueden depender de la fuerza de la
conexidn existente entre el nervio auditivo y el tronco cerebral auditivo'’®. Sin embargo,
estos estudios tienen en comun que no realizan ninguna prueba electrofisiologica
objetiva que determine qué pacientes van a ser buenos candidatos a un IC, algo que
nosotros consideramos actualmente imprescindible en la evaluacion de un paciente con
aplasia/hipoplasia de NA, como demuestran nuestros resultados.

Valero et al.'” en su estudio compararon los resultados conductuales de 15 nifios
implantados con aplasia/hipoplasia de NA y/o estenosis del CAI con un grupo control
formado por 19 nifios a lo largo de 10 afios obteniendo peores resultados en los
primeros. Ademds los resultados obtenidos en los primeros, tras la realizacion de
PTCEE a través del IC, eran en su mayoria respuestas anormales. Cualquier actividad
anormal registrada en el NA y en el tronco cerebral sugiere que las sefiales que se

transmiten a través del tronco cerebral a la corteza auditiva estan descoordinadas y esto
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podria comprometer la percepcion del habla. Segin ellos las respuestas anormales
obtenidas en el grupo patologico (amplitud y latencia atipicas) sugieren generadores no
auditivos y no deben ser interpretados como las ondas tipicas de los PTCEE a través del

IC. Por lo tanto, estos nifios, segun ellos no deben ser candidatos a un IC.

2.3. OTRAS INDICACIONES

En general, cualquier sospecha de alteracion anatémica o funcional de las vias
nerviosas periféricas puede diagnosticarse con este procedimiento. Algunos centros
usan las medidas de los PTCEE preoperatorios como herramienta en la seleccion del
oido a implantar'*>!">13,

Asi pues, los potenciales del tronco cerebral eléctricamente estimulados son una
herramienta util y precisa en los casos de neuropatias auditivas®, siendo capaces de
predecir los resultados y el rendimiento del implante coclear'®. El equipo de Kileny et
al.”’! utiliza estos PTCEE transtimpéanicos de rutina en nifios que cumplen alguno de
estos criterios: ausencia de audicion residual, dudoso estado audiométrico preoperatorio,
malformaciones de oido interno y neuropatias auditivas. En nuestro estudio

demostramos que es de gran utilidad, ademas, en los casos de aplasias e hipoplasias del

nervio auditivo.
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VI. CONCLUSIONES
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Los PTCEE son una herramienta Util y no invasiva en la evaluacion
preoperatoria de un paciente para comprobar los elementos neurales
supervivientes de la via auditiva. Es un método que permite evaluar de forma
objetiva la funcion coclear en el momento de la cirugia.

La estimulacion eléctrica extracoclear con sonda de estimulacion bipolar
proporciona resultados fiables y reproducibles.

La estimulacion bipolar mejora los resultados de la monopolar, obteniendo un
100% de resultados positivos en el grupo control.

Los PTCEE en ventana redonda, muestran respuestas similares a los obtenidos a
través del IC.

Las variaciones en la duraciéon de fase manteniendo constantes amplitudes
elevadas proporcionan resultados mas fiables que otras condiciones de
estimulacion.

El uso de relajantes musculares previo a la recogida de potenciales descarta la
contaminacion con otro tipo de potenciales.

En pacientes con malformaciones de NA, como las aplasias e hipoplasias de
NA, el uso de PTCEE es determinante para la implantacion coclear. Aquellos

pacientes con respuestas positivas o débiles seran candidatos a un IC.
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VIII. ANEXO
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1. ABREVIATURAS Y ACRONIMOS:

ABI: Auditory Brainstem Implant.
BCN: Bayonet Neil-Concelman.
CCEs: Células ciliadas externas.
CClIs: Células ciliadas internas.
CI: Coliculo inferior.

CAE: Conducto auditivo externo.
CAI: Conducto auditivo interno.
COS: Complejo olivar superior.
CGM: Cuerpo geniculado medial.
dB: Cecibelios.

DIB: Diagnostic Interface Box.

EABR: Electrical Auditory Brainstem Response.

ECoG: Electrococleografia.
Hz: Herzios.

HNS: Hipoacusia neurosensorial.
IC: Implante coclear.

KQ: kiloohms.

HA: Microamperios.

MC: Microfoénicos cocleares.
us: Microsegundos.

puV: Microvoltio.

ms: Milisegundos.

nC: Nanoculombios.

NA: Nervio auditivo.
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NCs: Nucleos cocleares.
PC: Personal computer
PA: Potencial de accion.

PS: Potencial de sumacion.

PTCEE: Potenciales de tronco cerebral eléctricamente estimulados.

PEA: Potenciales evocados auditivos.

PEAee: Potenciales evocados auditivos de estado estable.

PEALM: Potenciales evocados auditivos de latencia media.

PEALL: Potenciales evocados auditivos de latencia larga.

PEATC: Potenciales evocados auditivos de tronco cerebral.

Qu: Unidades de carga eléctrica.
RF: Radiofrecuencia.

RM: Resonancia magnética.
SNC: Sistema nervioso central.
TC: Tomografia computerizada.
TTL: Transistor transistor logic.

VR: Ventana redonda.
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