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MALFORMACIONES
CONGENITAS DE NARIZ

Dra. Denys Alejandra Lara Sanchez

Introduccion

Las malformaciones congénitas nasales comprenden una gama de
alteraciones presentes en el desarrollo prenatal, de presentacion
rara y con una amplia variedad de manifestaciones anatomo-cli-
nicas en diversos érganos o sistemas dentro de los que destacan
la via aérea, sistema nervioso central y periférico, oftalmoldgicas,
cardiovasculares y esqueléticas, que pueden ser incompatibles
con la vida o exhibir compromiso estético importante.’

Las malformaciones se pueden presentar de manera aislada
o en forma sindromatica. En los sindromes craneofaciales muchas
de las malformaciones asociadas involucran alteraciones craneales,
incluyendo tamafio y anormalidades en las fontanelas; en la region
facial se pueden identificar con mayor frecuencia colobomas, fisu-
ras faciales, microoftalmia, catarata congénita y paladar hendido.

Todos los pacientes con alguna alteracién craneofacial deben
ser examinados por un equipo multidisciplinario compuesto por ex-
pertos en las diversas areas pediétricas incluyendo al neonatélogo,
otorrinolaringélogo, oftalmélogo, neurélogo y cirujano plastico.?

La pérdida de la funcién en la regién afectada puede presen-
tarse clinicamente con trastornos para la deglucién y masticacién,
problemas de audicidn, vision, olfacion, cefalea, anomalias sen-
sitivas faciales y craneales y problemas de fonacidn, entre otras.
Una de las complicaciones mas importantes que pone en riesgo
la vida del nifio es la obstruccion de la via aérea superior debido
a micrognatia, posicién anémala de la lengua, hipoplasia farin-
gea y laringea y estrechamientos tragueales. Se han reportado
casos de muerte stbita, cor pulmonale, hipercapnia y episodios
de hipoxia. La atresia de coanas congénita bilateral puede causar
asfixia en el neonato, estridor y cianosis paroxistica que ameriten
atencion especializada durante la reanimacién neonatal. El ma-
nejo de la via aérea en estos pacientes es un elemento critico
dentro de la atencién multidisciplinaria y debe ser individualizado.
Es necesario contar con estudios de nasofaringoscopia en los ni-
fios con malformaciones craneofaciales y apnea obstructiva. En
estos casos, el manejo integral deberd incluir oximetria de pulso
y polisomnografia, ya que es factible el desarrollo de sindrome de
apnea obstructiva del suefio.?

El otro punto que merece vigilancia estrecha es la dificultad
para la alimentacion, la cual esta vinculada directamente con la
respiracion. Se sabe que la dificultad para respirar origina incoor-
dinacién para succionar y deglutir. Mdltiples reportes demuestran
que estos pacientes tienen alto riesgo de manifestar enfermedad por
reflujo gastroesofagico asociado sobre todo con el uso de sondas para

Libro 1 ¢ Otorrinolaringologia neonatal 1

alimentacion. En algunos centros hospitalarios se utiliza la videofluo-
roscopia de la deglucion para la blsqueda de estas alteraciones. En los
sindromes craneofaciales los trastornos de la deglucién se han aso-
ciado con debilidad motora de los mdsculos constrictores de la faringe
secundario a las alteraciones dseas y déficit neurolégico cominmente
encontrados en algunos de estos padecimientos.

La valoracién genética se utiliza con el fin de conocer la
etiologfa y encontrar asociaciones con otros drganos afectados. Se
evalla el analisis cromosémico, fluorescencia /n situ, pruebas ge-
néticas a nivel molecular, exdmenes metabdlicos y neuroimagen.?

Desde el punto de vista clinico, las alteraciones craneofa-
ciales constituyen un tercio de todos los defectos congénitos. Se
estima una incidencia global de 0.2 - 0.5 por 1 000 nacimientos y
se encuentran asociadas con anormalidades genéticas hasta en 20%.

La forma de transmisién puede ocurrir a través de herencia
autosémica dominante o recesiva y tienen una incidencia similar
en hombres y mujeres.

En general la patogénesis de las anomalias craneofaciales
es compleja y su etiologia se describe mejor como multifactorial.

Las alteraciones de la linea media, incluyendo lesiones con-
génitas de nariz y senos paranasales son el resultado de errores
de desarrollo en zonas anatémicas especificas:

1) Neuroporo anterior
2) Tercio medio facial central
3) Membrana nasobucal

Errores del neuroporo anterior

El neuroporo anterior persiste en situacion medial a las placodas
Opticas durante la tercera semana de vida, y alrededor de ella se
desarrolla la base del craneo, los huesos frontales, etmoidales y
nasales. Detrés de los huesos nasales pero delante de los cartila-
gos nasales y septal se encuentra el espacio prenasal. El agujero
ciego constituye un defecto en la base del craneo anterior en el
apice del espacio prenasal donde la I&mina cribosa en Gltima ins-
tancia, se condensa. Esta estructura esta cerrada por su fusién con
el musculo fonticulus frontal, entre la cara inferior de los huesos
frontales y los huesos nasales.

De la tercera a la octava semana del desarrollo se extiende
una proyeccion de la duramadre a través del foramen ciego y atra-
viesa el espacio prenasal y ectodermo en la punta de los huesos
nasales (el futuro rhinion). Debido a que el agujero se cierra, el di-
verticulo de la duramadre se separa del ectodermo suprayacente y
se retrae en el craneo (Figura 1).

Cuando el ectodermo se sitia en sentido posterosuperior,
incluso a través del agujero ciego, es cuando se origina un quis-
te dermoide o fistula (Figura 2 ). El cierre defectuoso o prematuro
del foramen permite la persistencia de tejido neural en la cavidad
nasal como tejido aislado heterotépico glial (glioma) o comunicacién
directa con el sistema nervioso central (meningocele o encefalocele).*

El desarrollo de la arquitectura nasal requiere de orques-
tacion precisa de los componentes mesenquimales.® Alguna inte-
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rrupcién o disrupcion de este proceso traerd como consecuencia
alguna malformacién nasal.

Elinicio de este proceso se sitla al final de la cuarta semana
de gestacion® con la aparicion de las placodas nasales que apare-
cen en la superficie del ectodermo de forma bilateral, las cuales
representaran el primordio de la cavidad nasal y la nariz. Inicial-
mente la forma de las placodas es convexa; sin embargo, con el

desarrollo del embrién éstas cambian y se vuelven mas delgadas
produciendo una depresion en el centro de las mismas. Mas tarde
estas depresiones se invaginan produciendo el primordio de las
cavidades nasales. Posteriormente prolifera el mesénquima en los
margenes de las placodas produciendo elevaciones en forma de
herradura con ubicacién medial a las prominencias nasales. Junto
a esta proliferacién se encuentran las prominencias formadas por
el primer y segundo arco branquial,’” las cuales se encuentran en
disposicion lateral y medial a las placodas nasales y los procesos
maxilares, que junto con las prominencias nasales crearan las es-
tructuras paramedias: apertura nasal, ducto nasolacrimal y labio
superior (Figura 3).

La hendidura nasolacrimal se forma por la unién de las pro-
minencias maxilar y nasal; de manera subsecuente se invagina y se
reabsorbe el epitelio en su interior formando el conducto nasolacrimal.

Las prominencias nasales crecen rapidamente al igual que las
prominencias laterales y se extienden anteriormente formando la pun-
ta'y columela para dirigirse hacia la placoda oral formando el filtrum y
la porcién medial del labio superior.

Las prominencias nasales formaran los huesos nasales, los carti-
lagos laterales superiores y la crura lateral del cartilago lateral inferior.

La membrana oronasal se separa del saco nasal y cavidad
oral al final de la sexta semana de gestacion, formando una co-
municacion entre la cavidad nasal y oral; esta conexion epitelial
entre ambas cavidades se reabsorbe entre la semana 13-15de la
gestacion. La coana primordial corre posterior al paladar prima-
rio. Después de desarrollarse el paladar secundario la posicion
de la coana se sitla en la unién de la cavidad nasal y la faringe.
La unién de las cavidades nasales dentro de la coana, la fusién
del paladar y la unién del septum nasal con el paladar blando
coincide con el desarrollo de la pared lateral nasal y la anatomia
de los senos paranasales primitivos.

La configuracién final nasal varia de acuerdo con la edad,
por ejemplo, la porcién posteroinferior del vdmer normalmente tie-
ne una medida de al menos 2.3 mm de ancho y cada orificio coanal
mide 3.7 mm antes de los 2 afios de edad.?

Durante el primer afio de edad la fosa cribiforme no se en-
cuentra osificada y su apariencia tomografica es radioltdcida (Figura
4). La crista galli, que corre a lo largo de la fosa cribiforme, no se
encuentra osificada en el recién nacido; este proceso comenzara a
partir del primer afio de vida.®

Los errores en la linea media y de fusién paramedia dan
como resultado la presencia de hendiduras del tercio medio facial
que pueden presentarse de forma aislada o asociarse con fisura
cefélica (sindrome de Robert) u holoprosencefalia.

Estas alteraciones se deben a la falta de fusién de dos
procesos faciales durante la etapa embrionaria. La fusién ocurre
cuando la placa epitelial de Hochsteter degenera sobre el meso-
dermo y los procesos faciales emergen uno encima del otro.

Los defectos se han establecido en cuatro areas especificas,
entre los procesos:
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e Maxilary lateronasal, denominado oro-naso-ocular
e Medionasal y maxilar, denominado fisura labial

e Maxilares denominado, fisura del paladar

e Maxilar y mandibular, denominado macrostoma

También se pueden presentar pseudo-fisuras orientadas en
posicién craneo-caudal secundarias a arrestos ectodérmicos que
impiden el desarrollo de las estructuras de |a linea media, siendo
de los més representativos a los colobomas.

Las hendiduras faciales son malformaciones extremadamente
raras. Se caracterizan por hipertelorismo ocular, raiz nasal amplia, falta

de formacion de la punta nasal, créneo anterior bifido oculto, fisuras del
ala de la nariz, labios, paladar y orbitaria unilateral o bilateral ® Pueden
existir diferentes presentaciones dependientes de la alteracion en la fu-
sién de las estructuras; la displasia internasal es de las més frecuentes y
se presenta debido a la interrupcion en la unién de los procesos nasales.
Clinicamente se manifiesta como aumento de la separacion entre los
cantos interos y una linea internasal amplia (Figura 5).

Otra de las formas de presentacidn es la displasia naso-ocu-
lar. Esta se debe a un arresto 6seo durante la fusién de los proce-
sos nasal lateral y maxilar (Figura 6 ).

Sin embargo, la forma de presentacion mas frecuente es
la displasia nasal aislada e incluye las alteraciones en la fusién
de los procesos nasales medial y lateral con alteraciones en la
diferenciacién del mesodermo, dando origen a alteraciones en la
formacion de los cartilagos nasales.®

La mayoria de los sistemas de clasificacion de las hendidu-
ras faciales son clinicas o anatémicas y no correlacionan altera-
ciones multinivel.

Tessier desde 1976 fue el primero en enfatizar la relacién
entre tejidos blandos y estructuras 6seas y establecié un siste-
ma de clasificacion de tipo numérico del 0-14 dependiendo de su
orientacién con la linea medio-facial.

Arrinia
Se define como ausencia de nariz externa, cavidades nasales y
aparato olfatorio.”® A pesar de ser una patologia grave, poco se
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Figura 5.

Displasia internasal
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sabe acerca de su patogénesis. Se ha postulado un error en el
desarrollo debido a una falla en el crecimiento de los procesos
nasales, medial y lateral; sin embargo, también podria deberse
a un sobrecrecimiento y fusién prematura del proceso nasal me-
dial, resultando en la formacién de una placa atrésica. Otra teo-
ria habla de la falla en la reabsorcion de la capa epitelial duran-
te la 137 -15 semanas de la gestacion. Otros autores atribuyen
esta deformacion a la migracién anémala de células de la cresta
neural hacia la regién centrofacial, resultando en la formacién
aberrante de estructuras mesodérmicas.? De la misma manera
existe fusion anormal de la fosa cribiforme con la subsecuente
agenesia olfatoria.'

La arrinia se ha asociado con otras alteraciones multinivel.
Dentro de las mas importantes destancan la presencia de holopro-
sencefalia con sus diversas manifestaciones, que van desde la pre-
sencia de micro/anoftalmia (reportada hasta en 40% de los casos),
hasta hipertelorismo, paladar hendido submucoso y meningocele.

La gran mayoria de estos pacientes cursan con inteligen-
cia normal.

Existe una asociacién que involucra la presencia de arrinia;
se trata del sindrome Bosnia que incluye anoftalmia, hipogonadis-
mo y arrinia. De estas alteraciones, la mds constante es la arri-
nia. Este sindrome no esta asociado con una alteracion genética
especifica; sin embargo, a lo largo del tiempo se ha estudiado la
relacién que tiene la presencia de arrinia y anoftalmia con altera-
ciones en el gen PAXG. En el estudio de Becerra-Solano et al." rea-
lizado en poblacién mexicana no se pudo establecer una relacion
de causalidad asociada con mutacion de este gen.

Existe la posibilidad de deteccion prenatal a fin de determi-
nar con exactitud anomalfas craneofaciales y realizar un manejo
oportuno. En la actualidad se encuentra la resonancia magnética

Figura 6.

Displasia naso-ocular

Propiedad del Hospital Infantil de México Federico Gémez.

(IRM) como predictor prenatal segln Xiaobing et al.'? conside-
randose como una alternativa para el diagnéstico. En la IRM se
visualizan los pasajes nasales de manera normal como sefiales
hiperintensas en fase T2 llenas de liquido amnidtico a partir de
la 20* semana de gestacion, y resulta sencilla su identificacién en
los cortes axiales a nivel de craneo. En la arrinia estas sefiales se
encuentran ausentes.

El estudio y auxiliares de diagnéstico deberan incluir histo-
ria clinica completa con enfésis en la exploracién fisica en bds-
queda de otras malformaciones. La tomograffa computarizada es
un método ideal para identificar las alteraciones estructurales y
que ademdas permite planificar la reconstruccion nasal (Figura 7) y
evaluar la profundidad de la placa atrésica.'”? Dentro de los estu-
dios de imagen, la tomografia multiplanar con reconstrucciones en
tercera dimensi6n es de los méas utilizados.'” La IRM es necesaria
para la evaluacién de malformaciénes cerebrales asociadas.

Este padecimiento muestra su etapa mas critica en el pe-
riodo neonatal debido a la dificultad respiratoria y cianosis espe-
cialmente durante la alimentacién. No es infrecuente que estos
nifios requieran manejo intrahospitalario en unidades de cuidados
intensivos para manejo multidisciplinario.

Se ha descrito un espectro de alteraciones con ausencia de
configuracion externa de la nariz, hipoplasia del maxilar e hiperte-
lorismo. De igual manera, se menciona la ausencia del complejo
vémero-septal. Cuando el complejo esta presente corre adyacente



Figura 7.

Ausencia del proceso vémero-nasal

Propiedad del Hospital Infantil de México Federico Gémez.

al cuerpo de la maxila."™ Puede existir un pseudoprognatismo debi-
do a que existe hipoplasia de tercio medio facial. Este conjunto de
alteraciones repercuten en el lenguaje y por lo general estos nifios
manifiestan voz hipernasal.

Dentro del manejo inicial se debe considerar a la traqueos-
tomia para aquellos casos que requieran mantener una via aérea
segura. El tratamiento correctivo definitivo debe iniciar entre los
6-8 afios de edad y consiste en procedimientos de distraccién ver-
tical que van a permitir ampliar la longitud del tercio medio facial
que favorezcan la correcién quirdrgica definitiva o avances maxila-
res con osteotomias tipo Lefort |. Una vez que se ha aumentado la
longitud maxilar se restablecen los pasajes nasales con ayuda de
injertos libres de piel (Figura 8).

Arrinia unilateral/hemiarrinia/arrinia
parcial

Consiste en la ausencia unilateral de una fosa nasal. Es una en-
tidad extremadamente rara y esporadica.También se encuentra
asociada con una amplia gama de alteraciones 6seas subyacentes
incluyendo ausencia de fosa cribiforme, desviacion septal grave,
malformacion de pared lateral nasal, ausencia de huesos nasales
y disrupcion del hueso lacrimal. Puede existir microoftalmia ipsi-
lateral, que se asocia también con fisuras faciales. Estos nifios
suelen tener un nivel de inteligencia normal (Figura 9).

Probdscide lateral

Se trata de una entidad extremadamente rara. El primer caso fue
descrito por Foster en 1861. Dentro de los antecedentes histéricos
se describe su reseccion completa. Con el avance en las técnicas
quirdrgicas esta forma de tratamiento se ha abandonado en la
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Figura 8.

Displasia craneofacial con hendiduras faciales y arrinia
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Propiedad del Hospital Infantil de México Federico Gémez.

Figura 9.

Arrinia parcial derecha con microoftalmia ipsilateral

Propiedad del Hospital Infantil de México Federico Gémez.
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Figura 10.

Probdscide lateral durante el prequirdrgico (a) y posquirdrgico (b)

Propiedad del Hospital Infantil de México Federico Gémez.

actualidad, ya que la probdscide representa un donador ideal de
tejido para la reconstruccién nasal (Figura 10 Ay B ).

La apariencia de esta malformacién simula un tubo con una
longitud aproximada de 2-3 cm x 1 cm de didmetro. El interior esta
recubierto por epitelio cuboidal y la parte externa por epitelio es-
camoso estratificado.

La incidencia que se reporta a nivel mundial es de 1:100 000
recién nacidos vivos, con cierta predisposicion hacia el sexo mascu-
lino en una relacion 2:1.

La probdscide se desarrolla como consecuencia de la fusién
de los procesos maxilares del lado afectado con los procesos na-
sales contralaterales, aunado a una proliferacion del mesodermo
en los procesos frontonasal y maxilares adyacentes."

Existen varias clasificaciones que permiten su estadifica-
cién clinica. La mas empleada es la modificada por Boo-Chiar
de Sakamoto que incluye en el grupo | a los pacientes con pro-
béscide lateral y nariz normal (9%); grupo Il (23%) aquellos con
alteraciones nasales ipsilaterales; grupo Il (47%) probéscide la-
teral con deformidades nasales ipsilaterales, defectos oculares
o anexiales presentes y grupo IV (21%) comparten las caracte-
risticas del grupo Ill agregando la presencia de labio y paladar
hendido.

Usualmente su configuracién externa esté orientada lateral-
mente y se encuentra limitada por el canto medial.

Esta malformacidn esta asociada con otras anormalidades
craneofaciales, incluyendo deformidades ipsilaterales de la cavi-
dad nasal, hendiduras atipicas, encefalocele. Otra asociacién es
la presencia de coloboma de parpado inferior, en donde adicio-
nalmente se pueden presentar colobomas de iris, retina y parpado
superior, asi como variaciones en aparato nasolacrimal.

Pueden existir alteraciones asociadas en senos paranasales
tales como la falta en el desarrollo de seno maxilar, etmoidal y
frontal ipsilateral.™

El manejo en estos pacientes debe ser individualizado y en
forma multidisciplinaria.

Estenosis de la apertura piriforme

Es una alteracion del desarrollo embrionario del hueso maxilar que
ocurre entre la 5% y 8% semana de la gestacién, que se origina a partir
de un sobrecrecimiento de la apéfisis ascendente de la maxila, lo que
provoca disminucién de la apertura piriforme y el proceso horizontal de
la misma. La apertura piriforme se encuentra limitada lateralmente por
el proceso nasal del maxilar, en la parte inferior por la unién del proceso
horizontal del maxilar, en la parte anterior por la espina nasal anterior y
su limite superior por los huesos nasales. Esta apertura es el punto més
estrecho de la porcién 6sea de la fosa nasal, por lo que una pequefia
disminucién de su &rea supone un gran incremento de la resistencia
al paso del aire. Se considera una forma menor de holoprosencefalia.
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Figura 11.

Reconstruccién tridimensional. Dimensiones de la apertura piriforme.

Propiedad del Hospital Infantil de México Federico Gémez.

Las primeras descripciones de este padecimiento se realiza-
ron en adultos en 1950. El primer reporte de su origen congénito
fue realizado por Brown en 1989.'

La estenosis de la apertura piriforme ha sido uno de los pa-
decimientos en los que mas han variado las técnicas quirtrgicas
utilizadas, incluso se ha postulado un manejo conservador.

Inicialmente se habifa descrito como un padecimiento aislado;
sin embargo, Arlis y Ward en 1992" la incluyeron dentro de los defec-
tos asociados con holoprosencefalia, que consiste en una malforma-
cion cerebral que resulta de un anclaje incompleto del prosencéfalo
dentro de ambos hemisferios cerebrales y con prevalencia estimada
de 1 en 16 000 recién nacidos. Se ha podido documentar que 43%
de los pacientes con estenosis de la apertura piriforme presentan esta
asociacion y en <1% con agenesia de cuerpo calloso y panhipopituita-
rismo." Otras de las asociaciones mas frecuentemente encontradas es
con la presencia de incisivo central hasta en 50 a 63% de los casos.'®

La manifestacion clinica mas frecuente es obstruccién na-
sal. Tratdndose de un proceso obstructivo en etapa neonatal, se
enlista una amplia gama de diagnésticos diferenciales, dentro de
los que destacan desviacion septal, quistes dermoides, encefalo-
cele, hipoplasia nasal, atresia de coanas.

Esta entidad debe ser considerada en cualquier nifio con obs-
truccion nasal bilateral que puede estar asociada o no con alteracio-
nes craneofaciales. La dificultad para introducir una sonda de alimen-
tacién 20 por la nariz en un recién nacido que manifiesta dificultad
respiratoria alerta al clinico a investigar las causas de obstruccion
nasal dentro de las que se incluye la estenosis de la apertura piriforme.

Existe discusion en cuanto al diagnéstico mediante estudios
de imagen. En diversas series se sugiere sospechar este padeci-
miento cuando se encuentra una distancia entre ambos procesos

nasales de la maxila menor a 11 mm.?" Esta medicion se realiza a
nivel de meato inferior en un plano axial. De la misma manera, en
una proyeccién simple anteroposterior en un recién nacido a térmi-
no, una distancia de <8-11 mm indicarfa la presencia de estenosis
de apertura piriforme. Actualmente la tomografia computarizada
constituye el método de eleccién para el diagnéstico de estenosis
de apertura piriforme, aunada a las diversas técnicas de recons-
truccién. Dependiendo de la técnica, en un plano bidimensional el
sitio mas estrecho entre los procesos nasales es de 4.8 mm en los
bebés menores de 3 meses; sin embargo, en un plano tridimen-
sional es de 4.5 mm. Si se comparan ambas ténicas de recons-
truccién, la de tipo tridimensional muestra diversas ventajas, la
primera y mas importante es que muestra una vision completa de
la apertura piriforme e identifica en su totalidad la extensién del
proceso nasal del maxilar y su calidad 6sea (Figura 11).2

Dentro de los estudios de imagen existen otras mediciones
que se han correlacionado con la presencia de la enfermedad. Una
de las mas utilizadas es la medida del dngulo maxilar-nasal que
nos da informacién importante acerca de la cavidad nasal poste-
rior. Esta medicién es relevante para la evaluacion preoperatoria y
si se complementa con las mediciones externas obtendremos un
amplio panorama del pronéstico posoperatorio (Figura 12).

La gama de posibilidades terapéuticas inicia con el manejo
de la dificultad respiratoria durante las primeras horas de vida y
van desde el empleo de esteroides tépicos y mantenimiento de la
via oral hasta el uso de canulas de Guedel, chupén de Mcgovern
ventilacién mecdnica invasiva y traqueotomia.

En la mayoria de los casos descritos en la literatura se men-
ciona al manejo conservador como el tratamiento de eleccion den-
tro de las 3 primeras semanas de vida.
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Figura 12.

Dimensiones de la apertura piriforme

Propiedad del Hospital Infantil de México Federico Gémez.

Dentro de los factores a considerar para el manejo quirdrgi-
co revisten especial importancia la dificultad para la respiracion y
alimentacion y presencia de comorbilidades.?

Dentro del tratamiento quirdrgico existen dos abordajes
principales: transnasal y sublabial (Figura 13).

El acceso transnasal brinda exposicién muy limitada y no
debe ser considerado en neonatos por las dimensiones de la fosa
nasal, ademéas incrementa el riesgo de trauma y lesién de tejidos
blandos adyacentes.

En el abordaje sublabial se expone de manera completa la
totalidad de la apertura piriforme en su porcién inferior.?®

Las complicaciones reportadas con estos abordajes son: fal-
ta de reseccion 6sea y exceso de tejido de granulacion, trauma del
periostio, lesién dental y del conducto nasolacrimal.?

Se han descrito otras técnicas menos invasivas? que no han
podido demostrar éxito palpable por la poca cantidad de pacien-
tes incluidos, tal es el caso de la dilatacion con balén de 7 mmy
mantenimiento con stent durante 12 dias.?” Estos autores reportan
ausencia de reestenosis durante el seguimiento a un afio.

Atresia de coanas
Se define como la ausencia de comunicacién entre la cavidad
nasal posterior y la nasofaringe.” Su primera descripcién fue rea-
lizada por Emmert y Roederer en 1755 y los primeros reportes de
su manejo datan de 1854 con la introduccién de trcares por via
transnasal.?!

La incidencia mundial se estima en 1 en 5000 recién naci-
dos vivos y no existe predileccion de sexo. En las dos terceras

Figura 13.
Abordaje sublabial

Propiedad del Hospital Infantil de México Federico Gémez.

partes de los casos se presenta de forma unilateral y de predo-
minio derecho.

Durante el desarrollo embrionario la cavidad nasal se ex-
tiende posteriormente hacia el proceso palatal y éste se fusiona
para realizar el cierre palatino; la falla en la ruptura posterior de
la membrana bucofaringea o sobrecrecimiento del hueso palatino
puede dar lugar a esta malformacion. El crecimiento 6seo asocia-
do esta dado por sobrecrecimiento de las laminas laterales de los
procesos pterigoideos, el vdmer en su parte medial y el esfenoides
en la parte superior



Existen diversos modelos embrioldgicos asociados con el
desarrollo de la atresia, dentro de ellos se encuentran anormalida-
des en metabolismo de la vitamina A. La vitamina A metaboliza al
acido retinoico mediante la enzima retinaldehido deshidrogenasa;
este a su vez es el encargado de la traduccidn celular a través de
receptores nucleares, generando una sefial que es indispensable
para la homeostasis de numerosos tejidos. Dupe y colaboradores
mostraron a través de modelos en ratones que al suprimirse la for-
macién de &cido retinoico se originaban malformaciones en nariz y
ojo. También se han asociado mdltiples casos con el uso prenatal
de tionamidas (metimazol).

Se estima que hasta 75% de los pacientes con atresia
bilateral cursan con otras anomalias congénitas como sucede en la
asociacion CHARGE (acrénimo de sus siglas en inglés: C coloboma,
H heart defects, A atretic choana, R retardation in growth and
development, G genitourinary defects, E ear anormalities).

Sesabequelamayoriadeloscasosdelsindromede CHARGE
son esporadicos o con tipo de herencia autosémica dominante
habiéndose implicado al gen CHD7. Byeonghyeon y colabo-
radores? examinaron dos pacientes portadores de sindrome
de CHARGE; identificaron dos mutaciones de CHD7, una en el
sitio de empalme (c.2443-2ANG) y otra en el marco de lectura
previamente conocido (c.2504_2508delATCTT). En este estu-
dio se demostré un déficit en el exdn 7 CHD7. Los resulta-
dos de investigaciones anteriores sugieren que la mutacién
€.2443-2ANG afecta la formacién de los tejidos nasales y la
retina neural durante el desarrollo temprano, lo que resulta en
la atresia de coanas y coloboma, respectivamente.

Hablando de los cambios histolégicos observados en la
atresia de coanas, se ha visto que las principales caracteristicas
histolégicas de la mucosa nasal son la distorsién ciliar, aumento
de las glandulas submucosas, reduccién de la densidad de células
caliciformes e infiltracion celular linfocitica,® lo que se traduce
clinicamente como edema y aumento de secreciones mucosas.

Las caracteristicas clinicas de la atresia de coanas incluyen
una cavidad nasal estrecha, obstruccién lateral secundaria a so-
brecrecimiento de los procesos laterales de las ldminas pterigoi-
deas , obstruccién medial secundaria a sobrecrecimiento de vémer
y obstruccion por crecimiento membranoso.

Antiguamente se clasificaba a la atresia de coanas en pura-
mente 6seas, membranosas y mixtas; en la actualidad se sabe que
en todos los casos hay implicacién de los dos factores.®

Las manifestaciones clinicas dependen del compromiso
unilateral/bilateral. Los nifios con atresia unilateral pueden pre-
sentar rinorrea intermitente y obstruccion nasal en etapas tardias
y mantenerse durante meses o incluso afios. En el examen nasal
se podra observar abundante rinorrea hialina de predominio uni-
lateral. En la atresia bilateral el cuadro clinico es més grave y
se manifiesta desde el periodo neonatal con datos de dificultad
respiratoria y cianosis ciclica; este ciclo se rompe con el llanto y
se exacerba durante la alimentacion.®
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En un principio el diagndstico es clinico y se sospecha al introdu-
cir de forma fallida una sonda de aspiracion de 6 French desde la nariz
hacia la nasofaringe durante la reanimacién neonatal.® La confirma-
cién diagndstica se realiza con endoscopia nasal y estudios de imagen,
el més utilizado es la tomograffa axial computarizada (Figura 14).

La tomografia computarizada permite identificar el grosor de
la placa atrésica y sus componentes 0seos.

Se han establecido diversos valores en las medidas de profun-
didad del espacio nasal posterior en diferentes edades pediatricas.
En el recién nacido a término es de 0.67 cm; a los 6 afios de 0.86 y a
los 16 afios de 1.16 cm. En cuanto a la medida del vémer, en los nifios
menores de 8 afios es de 0.23 cm y su ancho no debe exceder 0.34 cm.

Las estrategias quirdrgicas reportadas son infinitas; sin em-
bargo, no se ha podido adoptar una técnica 100% eficaz. En la
actualidad se debe individualizar cada caso y seleccionar la més
adecuada para cada situacion en particular.

La técnica transnasal con dilatadores de Fearon permite ase-
gurar una via aérea permeable e incluye el fresado de la placa atré-
sica. Esta técnica muestra altas tasas de reestenosis y se debe rea-
lizar en combinaci6n con otras técnicas de reseccion endoscopica.

La reseccion transpalatina fue la primera técnica que permitié
una amplia exposicion del sitio quirdrgico. Consiste en realizar una
incision en U invertida sobre el paladar conservando la arteria y el
nervio palatino mayor y de esta manera bajo visién directa se reseca
el vémer y la placa atrésica. Sin embargo, por tratarse de una técni-
ca muy invasiva se incrementan las tasas de morbilidad. Dentro de
las complicaciones destacan sangrado profuso, fistula nasopalatina
y alteraciones en el crecimiento de tercio medio facial.

En la actualidad la técnica de eleccién para el manejo
quirurgico de la atresia de coanas es la reseccién endoscopica.
Mediante el uso de endoscopios pediatricos y cdmaras de alta de-
finicion se reseca la porcion posterior del septum nasal y fresado
de la placa atrésica.

Con el fin de evitar las reestenosis se han utilizado medidas
coadyuvantes que impidan la cicatrizacion de las partes blandas.
Dentro de las mds conocidas estan la aplicacion tépica de mitomi-
cina C que es una sustancia antiproliferativa que inhibe el creci-
miento fibroblastico e impide la formacidn de cicatrices y tejido de
granulacién. No se dispone en la actualidad de datos suficientes
para determinar su utilidad como coadyuvante terapéutico.

El uso de stents o férulas continda siendo motivo de con-
troversia aunque han sido parte del manejo convencional. Existen
autores a favor y en contra de los stents durante el manejo poso-
peratorio. En una revisién sistematica con metandlisis publicada
por Strychowsky®' se concluyé que las tasas de éxito en la repa-
racion de la atresia de coanas bilateral fue similar con y sin el
uso de stents nasales y que su empleo puede estar asociado con
un mayor nimero de complicaciones tales como lesiones en las
alas de la nariz, estenosis vestibular, desgarros de la columela y
obstruccién. Finalmente la toma de decisiones dependerd de la
experiencia del cirujano.
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Figura 14.

Atresia bilateral de coanas

Propiedad del Hospital Infantil de México Federico Gémez.

Consideraciones finales

Uno de los principales mitos entre los otorrinolaringélogos, incluso
en los especialistas pediatricos, es considerar a los neonatos como
respiradores nasales obligados, lo cual implica que el recién nacido
no tiene otra opcién mas que la ventilacién nasal; quiza el término
més apropiado serfa el de respiradores nasales preferenciales.

En la evaluacion inicial de un paciente pediatrico con da-
tos de obstruccion nasal se debe identificar al factor anatémico
alterado y de manera concomitante aquellos que no estén relacio-
nados con factores estructurales principalmente de tipo inflama-
torio, alérgico, infeccioso, contaminacion, enfermedad por reflujo
gastroesofagico, entre otros.

La evaluacion de la alimentacion juega un papel muy impor-
tante en la evaluacion inicial. El recién nacido con obstruccién na-
sal tiene mala tolerancia a la alimentacion de manera continua y
muestra trastornos en la coordinacion. Cuando estas alteraciones
son significativas deberé solicitarse el apoyo del gastroenterélogo
pediatrica y proceder con un manejo multidisciplinario.

La sospecha clinica inicial de obstruccion de la via aérea su-
perior puede ser muy evidente incluso para el clinico que atiende
al neonato durante las maniobras de reanimacién. Las malforma-
ciones nasales pueden ser muy manifiestas como la ausencia de
estructura nasal o arrinia; sin embargo, como lo establecié Ginat,®
son necesarios los estudios de imagen que ayuden a identificar las
anomalias 6seas asociadas y establezcan la probabilidad de llevar
a cabo cirugfas funcionales.

Para el manejo quirdrgico de las arrinias se requiere de
un equipo con experiencia y adecuada valoracion preoperato-
ria. La serie mas grande (51 pacientes) publicada por Tessier en
2009, reveld que el éxito de la cirugia depende de la prepara-
cion previa a la reconstruccion, debido a que existe hipoplasia
de los angulos maxilares y de la piel circundante que servira
en el futuro como injertos, rotacion y formacién de la futura
fosa nasal.

En la actualidad sigue siendo motivo de discusién la edad ideal
para llevar a cabo la correccion quirdgica. Ortiz Monasterio empled una
técnica modificada de Tagliacozzi en pacientes a partir de los 10 a 12
afios de edad. La correccion se realiza una vez establecidos los pasajes
nasales y haber conseguido la funcionalizacién nasal, la cual deberd
iniciarse tempranamente, a partir de los cuatro afios. De acuerdo con
Tessier, los puntos mas importantes son tratar de corregir la porcion
medial del septum nasal y resecar las porciones posteriores atrésicas.

En cuanto a la estenosis de la apertura piriforme, la valora-
cion tomografica juega un papel muy importante en el diagndstico
y evaluacion prequirdrgica y posquirdrgica. De acuerdo con Jigary
colaboradores,® es necesario realizar los cortes tan delgados como
sea posible, que permitan establecer el sobrecrecimiento medial del
proceso nasal del maxilar y el didmetro coanal posterior. Otros de
los aspectos importantes a considerar son la presencia de comorbi-
lidades, ya que como sabemos, pueden presentarse hasta en 60%.%

Un estudio® que incluy6 a 10 pacientes con estenosis de aper-
tura piriforme mostré que 60% no requirieron manejo quirtrgico; de los
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Figura 15.

Desarrollo frontonasal. C: cartilago nasal, D: duramadre, fc: foramen ciego, PN: espacio prenasal, cg: crista galli, fns: sutura frontonasal.

Fuente: Tomado de Rodriguez DP, Orscheln ES, Koch BL. Masses of the Nose, Nasal Cavity and Nasopharynx in Children. Head And Neckimaging2017; 37:1704-

1730.

pacientes sometidos a alguna intervencién dos requirieron traqueosto-
mia debido a que cursaban con anomalias craneofaciales asociadas.®

DEFECTOS CONGENITOS
DE LA LINEA MEDIA
NASOFRONTAL

Dr. Edgar Arturo Mantilla Morales

Introduccion

Los defectos congénitos de la linea media incluyen a los quistes der-
moides, gliomas y encefaloceles. Se trata de lesiones raras y afectan
aproximadamente entre 1:20 000 a 1:40 000 recién nacidos vivos.'

Desarrollo embrioldgico nasal

La nariz se forma a partir de los procesos nasofrontales y dos
placodas nasales que se desarrollan dorsales al estomodeo en la
cuarta semana de gestacion. Proviene, ademas, del ectodermo,
mesodermo y de una capsula cartilaginosa profunda.” Las crestas
neurales forman a los huesos esfenoides y etmoides y al septum
nasal posterior. Las estructuras mesenquimatosas forman la base
del créneo y la nariz que posteriormente se fusionan y osifican. A
las 8 semanas de la gestacion, una fontanela anterior (fonticulus
nasofrontalis) se forma entre los huesos nasales e inferior a los
huesos frontales y que posteriormente se fusiona y forman a la

sutura frontonasal.?® El espacio prenasal, (un espacio transitorio),
estd localizado entre la porcién posterior de los huesos frontales y
nasales y la porcién anterior del cartilago cuadrangular del septum.
Este espacio se extiende desde el foramen cecum (una apertura en
la linea media situada anterior a la crista galli del etmoides), has-
ta la unién osteocartilaginosa. Una proyeccién de duramadre se
extiende a través del foramen cecum y queda en contacto directo
con la regién subcutanea. Esta proyeccion involuciona y oblitera
posteriormente mientras las ap6fisis nasales de los frontales se
desarrollan. Una regresién anormal de estas estructuras puede
resultar en alteraciones congénitas de la linea media, como los
quistes dermoides, encefaloceles y gliomas, estos pueden produ-
cirse entre la 4%y 12* semana de gestacion (Figura 15).2*

Quiste dermoide nasal

Definicion

Los quistes dermoides son lesiones de la linea media poco co-
munes que se pueden presentar como quistes, senos o fistulas,
con potencial para extenderse a la cavidad craneal.® Representan
aproximadamente 50% de todas las lesiones en linea media, 3%
de todos los quistes dermoides y 7 a 12.6% de estas lesiones en
cabeza y cuello. Es una lesién congénita compuesta por epitelio
escamoso estratificado y contiene apéndices dérmicos que in-
cluyen cabello y glandulas sebaceas. En 2014, Hartley et al. es-
tablecieron una clasificacién para estas lesiones con base en la
extension de su contenido.?

a) Superficiales. Son las lesiones mas comunes, permanecen en

tejidos blandos y son facilmente resecables
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Figura 16.

Se observa el punctum en dorso nasal con emergencia de varios cabel-
los a través de este, no se observa lesién quistica (flecha).

Propiedad del Hospital Infantil de México Federico Gémez.

b) Intradseas. Se extienden a los huesos nasales y frontal, y re-
quieren fresado 6seo para lograr una reseccién completa

c) Intracraneales extradurales

d) Intracraneales intradurales

Diagnostico
Estas lesiones suelen apreciarse en las etapas tempranas de la vida
del neonato. Tienen predominio en el sexo masculino en 59% de
los casos. No suelen estar asociadas con algin sindrome especi-
fico y no hay evidencia de alguna alteracién genética.* Los quistes
dermoides nasales tipicamente se presentan como un aumento de
volumen en la linea media, con un poro pequefio a lo largo del dorso
0 en punta nasal, y a través de este puede salir material sebaceo de
forma intermitente.*¢ Pueden emerger uno o varios cabellos a través
de la apertura del seno; se considera que este es un signo patog-
nomanico de los quistes dermoides. La lesion es evidente desde el
nacimiento y van aumentando de tamafio con o sin infecciones re-
currentes. Usualmente, los padres buscan atencién médica debido a
cuestiones cosméticas, infecciones o dolor (Figura 16).°

Estas lesiones pueden extenderse a la cavidad craneal
y todos los pacientes deben ser considerados de alto riesgo de
presentar lesiones con participacion intracraneal hasta no demos-
trar lo contrario. Afortunadamente, la mayoria de los nifios mues-
tran lesiones extradurales y limitadas en la fosa craneal anterior,
adheridos a la duramadre o confinadas entre las capas de la hoz
del cerebro.”®

Figura 17.

Paciente con lesion en dorso nasal y quiste en region nasofrontal
derecha. A. Resonancia magnética donde se observa extension de la le-
sién hacia fosa craneal anterior a nivel del foramen ciego. B. Tomografia
computarizada con ventana para tejidos blandos, se observa gran
defecto 6seo aproximadamente de 12 mm a nivel del agujero ciego.
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Como parte del diagnéstico se debe considerar a la
tomografia computarizada y resonancia magnética (Figura17). Gene-
ralmente nos ayudan a distinguir un quiste dermoide de otros defec-
tos congénitos de la linea media. La extension de los estudios debe
incluir la nariz y la totalidad de la cavidad craneal. Los datos que
deberan buscarse en los estudios de imagen son los siguientes:'’
a) Localizacién/tamafio de la lesion
b) Datos indirectos (Crista galli bifida, foramen cecum ampliado,

alteracion en la Idmina cribiforme)
c¢) Directos (Identificacion del componente craneal de la lesion)
d) Complicaciones secundarias
e) Malformaciones asociadas.

Tratamiento

La escisién quirirgica completa es obligatoria para evitar recu-

rrencias. Pollocken 1983 establecid 4 criterios que se deben cum-

plir en el manejo de estas lesiones:®

1) El abordaje debe permitir el acceso a todos los quistes de Ii-
nea media y facilitar osteotomfas laterales y mediales.

2) La exposicion deberad permitir la reparacion de defectos en la
region cribiforme y control de fistulas de liquido cefalorraquideo

3) Permitir un acceso adecuado para la reparacion del dorso nasal

4) El abordaje debe favorecer una cicatriz estéticamente aceptable.



Figura 18.

Paciente mostrado en iméagenes en figura 15. Abordaje bicoronal con
craneatomia anterior intradural, se observa gran defecto anterior a la
crista galli a nivel de formen ciego.

Propiedad del Hospital Infantil de México Federico Gémez.

Se han descrito maltiples abordajes los cuales incluyen la
incision vertical, incision transversa, rinotomia lateral, incision
paracantal medial, incisién dorsal en “U”, rinoplastia externa,
desguante facial, incisién transglabelar y la incisién bicoronal.
La seleccion de cualquiera de ellos se basa en el tamafio y la
extension de la lesién.”™" Si se extiende intracranealmente,
el abordaje tradicional ha consistido en una incisién bicoro-
nal; sin embargo, en tiempos recientes se han propuesto los
abordajes subcraneal y endoscépico. Estos Gltimos evitan la
morbilidad de la craneotomia frontal (meningitis, hemorragia
intracerebral, hiposmia, epilepsia, dafio a senos sagital y fron-
tal, fistula de LCR, déficits de concentracion y osteomielitis
del hueso frontal)."® Estos abordajes conservadores deben ser
realizados por personal altamente entrenado en cirugia en-
doscépica nasal y de base de craneo.”® El abordaje bicoronal
con craneotomfa anterior permite visualizar el tracto a través
de la base del craneo y facilita la reseccion completa de la
lesion. Ademés, permite el retiro completo de la lesién y la
mayoria de la porcidn intranasal a través de la misma incision,
evitando abordajes tales como la rinotomfa lateral o el aborda-
je sublabial. El tracto remanente debe ser resecado por medio
de una pequefia incisién en la linea media del dorso nasal, la
cual permite una adecuada exposicion y cicatriz practicamente
imperceptible (Figura 18)."

La reseccion incompleta se asocia con tasas de recidiva de
50 a 100% de los casos. En 2017, Phelan et al. describieron la
utilidad del azul de metileno en la remocién de estas lesiones ya
que permite dibujar el trayecto en la porcién nasofrontal e intra-
craneal.”? En 18% de sus pacientes se presentaban iméagenes
sugestivas de extension intracraneal; sin embargo, en 3 de ellos el
uso de esta sustancia descart6 la extension hacia craneo, evitando
asf la realizacion de un abordaje extenso.?
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Conclusiones

Los quistes dermoides de la linea media son lesiones congénitas
poco frecuentes que pueden ser un reto tanto para el otorrinolarin-
gblogo pediatra como para el neuracirujano. Los estudios de ima-
gen son esenciales (TC, RMI) para excluir extensién hacia base de
craneo. Una vez identificada la extensidn. La reseccién completa
es obligatoria, y debe de ser realizada por un otorrinolaringélogo
pediatra con o sin ayuda del neurocirujano pediatra.

Heterotopia neuroglial nasal
(glioma nasal)

Definicion
La heterotopia neuroglial nasal, anteriormente conocida como glio-
ma nasal, son lesiones raras y congénitas de la region craneofacial
compuestas por masas heterotdpicas de tejido neuroglial 2 En rea-
lidad, estas lesiones no son verdaderos tumares. Se trata de una
lesién benigna y de lento crecimiento; sin embargo, por su localiza-
cion en ocasiones pueden producir datos de dificultad respiratoria.”’
Existen varias teorias sobre su desarrollo, la mas aceptada es aquella
que la considera como un encefalocele secuestrado; de hecho, se trata
de tejido cerebral maduro aislado de la cavidad craneal. Se pueden cla-
sificar como extranasales (60%) o intranasales (30%), mientras que las
lesiones mixtas existen en 10%.7 Estas lesiones causan alteraciones
funcionales, tales como deformidad nasal, obstruccién de via aérea,
alteraciones visuales o dificultad para la alimentacion.?%

Este padecimiento representa 5% de todas las malformacio-
nes congénitas de la linea media.”

Diagnostico
La mayorfa de los gliomas nasales son diagnosticados posterior al
nacimiento o durante la etapa de lactancia. La presentacion clinica
de estos tumores depende de su localizacién.? Los gliomas ex-
tranasales se presentan como lesiones no compresibles, ubicados
principalmente en la region glabelar. Frecuentemente tienen una
coloracién azulada y una superficie telangiectésica, lo cual pue-
de confundir el diagnéstico con un hemangioma o alguna lesién
vascular.?*% Los gliomas intranasales y mixtos provienen tipica-
mente desde el septum nasal o la pared lateral nasal cercano al
cornete medio y pueden causar dificultad respiratoria en el neona-
to. Una diferencia importante con los encefaloceles es la ausencia
de variacién en su tamafio con el aumento de la presion intracra-
neal. Estas lesiones no deben cambiar con la compresion de la
vena yugular interna debido a la ausencia de una conexién con el
sistema nervioso central. En contraste, los encefaloceles pueden
cambiar de tamafio con la maniobra de Fustenberg.?5?

El diagnéstico de los gliomas nasales se facilita por la tomo-
grafia computarizada y la resonancia magnética; sin embargo, el
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diagndstico definitivo se realiza usualmente hasta que se reseca
la lesién. La modalidad de imagen preferida es la resonancia magné-
tica debido a su capacidad para evidenciar la extensién intracraneal %
Los gliomas nasales pueden ser detectados en la etapa neonatal con
el apoyo del ultrasonido y la resonancia magnética. El diagnéstico tem-
prano permite planear la reseccion de la lesién en forma temprana. '
La toma de biopsia y la biopsia por aspiracién con aguja fina (BAAF)
estan contraindicadas por el riesgo de meningitis. Sélo 10 a 15% de
estos tumores tienen conexion con la duramadre.®

El diagndstico diferencial de estas lesiones incluye a diversos
padecimientos como quistes dermoides, encefaloceles, teratomas,
y hemangiomas.

Tratamiento

El tratamiento de eleccion para la heterotopia neuroglial nasal es
la escision quirdrgica completa. Se recomienda el retiro completo
de la lesién a una edad temprana para evitar distorsiones facia-
les.%? Se trata de una entidad benigna; sin embargo, su remocién
incompleta resulta hasta en 4 a 10% de recurrencia. Thompson et
al. en 1995 describieron en su trabajo la hipétesis del involucro
dérmico para el desarrollo de recurrencias.® Por tal motivo, reco-
miendan la reseccién de las estructuras dérmicas adyacentes al
tumor para completar la escisién completa. El abordaje se basa en
los principios descritos por Pollock, y depende de la localizacion
y extension e incluyen a la rinotomia lateral, rinoplastia externa,
incision nasal media o abordaje bicoronal.® La eleccién de cual-
quiera de ellos dependeréd en gran medida de la experiencia del ci-
rujano. El abardaje endoscdpico se ha convertido en la opcién més
apropiada en aquellos casos donde no existe extension hacia ca-
vidad intracraneana.®* Este procedimiento permite una reseccion
precisa con dafios minimos al tejido circundante. Ademés, favo-
rece la visualizacion completa de las paredes de la cavidad nasal
en forma precisa con minima invasién hacia tejidos circundantes.
El manejo endoscdpico permite la reseccion completa del tumor
evitando deformidad facial o desarrollo anormal de la nariz y senos
paranasales. Antes de realizar este abordaje, es importante des-
cartar defectos en base de craneo y la extension intracraneal 3433
Es fundamental llevar a cabo un diagndstico preciso para prevenir
complicaciones serias incluyendo las fistulas de liquido cefalorra-
quideo. En caso de extension intracraneal, sera necesaria una cra-
neotomia frontal y manejo multidisciplinario que deberd realizarse
en forma previa a la reseccién del componente externo evitando el
riesgo de infeccion en sistema nervioso central 3%

Conclusiones
Los gliomas nasales son lesiones extremadamente raras con
potencial para extensién intracraneal y que pueden ser un reto

para el cirujano. La evaluacién debe incluir imagenes preoperato-
rias como resonancia magnética y tomografia computarizada de
alta resolucién con cortes finos. El tratamiento deberd incluir la
reseccion quirdrgica completa a través de un abordaje endonasal
y en caso de extension a base de craneo se debera contar con un
equipo multidisciplinario incluyendo neurocirujano, anestesiélogo
pediatra e intensivistas. Se requiere de una vigilancia estrecha
durante el posoperatorio por el riesgo de rinorraquia e infeccion.

Encefalocele

Los encefaloceles son malformaciones congénitas que se presen-
tan como lesiones en linea media. Se caracterizan por la hernia-
cién del contenido craneal a través de un defecto en la base del
craneo y se desarrollan embrioldgicamente a consecuencia de una
falta de cierre del tubo neural. Esta herniacién es resultado del
secuestro de tejido a través del fonticulus frontalis o el foramen
cecum.®® Si esta afectada la base craneal anterior se denominan
encefaloceles nasales. Estas lesiones se dividen en dos catego-
rias de acuerdo con el contenido del saco: los que contienen sélo
meninges (meningocele) y los que contienen meninges y tejido
encefalico (meningoencefalocele). En el Cuadro 1 se muestra la
clasificacion de los encefaloceles.®®

Su incidencia se estima en 1-3 por cada 10 000 nacidos vivos
y la localizacion més comun es el encefalocele occipital. Se des-
conoce su origen y actualmente se le atribuye a causas genéticas,
ambientales y étnicas.?

Diagnaostico
Estas lesiones requieren un abordaje multidisciplinario, incluyen-
do al otorrinolaringdlogo pediatra, neurocirujano pediatra, neuro-
rradi6logo y en ocasiones un equipo experto en reconstruccion,
sobre todo en casos de lesiones grandes y extensas.®® Es impor-
tante disponer de una historia clinica y examen fisico completos.
Durante la evaluacién, se debera establecer la localizacion y ex-
tension de la lesién y describir si la lesién pulsa o no. Un dato
caracteristico en los encefaloceles es el signo de Fustenberg, que
se caracteriza por un aumento de volumen del tumor al comprimir
al mismo tiempo la vena yugular interna, lo cual indica la conexién
intracraneal. Al igual que en otras lesiones de la linea media esta
contraindicada la realizacién de biopsias para evitar infecciones
en sistema nervioso central. 42

En cuanto a los estudios de imagen aln existe controversia
sobre la modalidad de eleccién en la evaluacion de este padeci-
miento. Se recomienda la resonancia magnética en casos donde
la lesién se localice Gnicamente a nivel nasal, ya que este estudio
permite una visualizacion completa de la lesién evitando asf una
exposicion inecesaria a radiacion. Sin embargo, en casos de lesio-



Cuadro 1.

Clasificacion de los encefaloceles segin Suwanwela y Suwanwela
FRONTOETMOIDAL

Nasofrontal
Nasoetmoidal
Nasoorbitario

BASAL Transetmoidal
Transesfenoidal
Esfenoetmoidal
Esfenomaxilar
Frontoesfenoidal/esfeno-orbitario

ENCEFALOCELE Interfrontal

DE LA BOVEDA Fontanela anterior

CRANEAL Interparietal
Fontanela posterior
Temporal
Occipital

nes de gran extensién y tamafio se recomienda complementar la
resonancia magnética con tomografia computarizada de alta reso-
lucién con cortes finos que nos daran informacion sobe el tamafio
y localizacién del defecto dseo.'#2

Tratamiento
En los dltimos afios el manejo endoscépico de estas lesiones ha
ido en aumento y se ha convertido en el procedimiento de elec-
cién para muchos cirujanos. Sin embargo, en pacientes pediatricos
puede constituir un reto por los detalles y dificultades técnicas
inherentes a este grupo etario,* tales como menor tamafio de las
estructuras nasales, orificios de menor calibre que dificultan el
abordaje, y la destreza que se requiere para maniobrar los instru-
mentos endoscdpicos.*“ Ademads, existen también riesgos rela-
cionados con el procedimiento abierto en el esqueleto craneal en
desarrollo. Existe una gran variabilidad en las referencias anaté-
micas en la base del craneo dependiendo de la edad, aumentando
aln mas la dificultad de la cirugfa. Todas estas desventajas pueden
ser contrarrestadas con los instrumentos de navegacion que estan
disponibles en la actualidad y puede decirse que en manos exper-
tas, estos procedimientos pueden resultar en una menor incidencia
de comorbilidades y de estancia intrahospitalaria.®® El tiempo méas
adecuado para realizar la cirugia es controversial; se ha enumerado
una serie de factores a tomar en consideracion como son el peso del
paciente, signos y sintomas presentes, complicaciones potenciales
(meningitis, abscesos). A pesar del beneficio de efectuar el procedi-
miento en forma temprana, no debemos olvidad los riesgos y com-
plicaciones potenciales, entre los cuales se incluyen los anestésicos
y hemodindmicos. Por ende, cada caso debe de ser individualizado.”
Tradicionalmente los abordajes externos, como el bicoronal
y la craneotomia frontal eran los preferidos por neurocirujanos y
cirujanos pldsticos ya que tienen ventajas como dar una exposi-
cién quirdrgica importante, permiten la manipulacién bimanual;
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sin embargo, producen una mayor tasa de complicaciones, pueden
facilitar una cicatrizacién estéticamente poco aceptable, anosmia,
hemorragia intracraneal, edema cerebral, epilepsia, disfuncion del
[6bulo frontal, etc.#’“8 En cambio, el abordaje endonasal endoscé-
pico presenta una menor morbilidad, mejores resultados estéticos,
ademds de una mayor visualizacion lateral y superior del campo
quirdrgico. También facilita la reconstruccién de la base de craneo.
Existen algunas limitaciones para la utilizacién del abordaje en-
doscépico ya que se requiere que el cirujano tenga entrenamiento
y experiencia manejando estas lesiones, impide un abordaje a dos
manos, y requiere de alta experiencia con respecto a la percepcion
de la profundidad durante el procedimiento. Ante estas limitacio-
nes algunos autores prefieren el uso del microscopio durante la
cirugfa. En todo caso, se puede realizar un abordaje combinado
para facilitar la exposicién y manejo de la lesion.*

En caso de requerir un procedimiento extendido a base de
craneo, la reconstruccidn de la base del craneo se puede conseguir
por medio de un colgajo de pericraneo y se puede aumentar el
colgajo con un injerto de mucoperiostio de cornete inferior. Estas
maniobras disminuyen de forma importante el riesgo de desarro-
lar fistulas de liquido cefalorraquideo cuando se utilizan aborda-
jes endoscopicos.®

Conclusiones

Los encefaloceles son lesiones congénitas de la linea media poco
frecuentes y deben ser consideradas en el diagnéstico diferencial
con los quistes dermoides y la heterotopia neuroglial nasal. La
valoracién del paciente incluye historia clinica completa y reso-
nancia magnética. Sin embargo, en ocasiones serd necesario com-
plementar con una tomografia de alta resolucién con cortes finos
para evaluar la extension de los defectos 6seos; ambos estudios
son importantes en la evaluacién de lesiones con extension intra-
craneal. La mayoria de estos padecimientos pueden ser resecados
sin la necesidad de incisiones faciales, sino a través de abordajes
transcraneales y endonasales endoscépicos. Estos abordajes es-
tan limitados a la experiencia del cirujano. Es importante el ma-
nejo temprano y oportuno de estas lesiones a fin de prevenir su
rotura y desarrollo de infeccion.

DESVIACION DEL TABIQUE
NASAL EN EL NEONATO

Dr. Edgar Arturo Mantilla Morales

Introduccion
La obstruccion nasal en el neonato puede ser causada por una va-
riedad de condiciones patoldgicas tales como la atresia de coanas,
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deformidad de los cartilagos laterales nasales, estenosis de la aper-
tura piriforme, desviacion septal, entre otras. La desviacion septal
en este grupo de edad es muy frecuente, alcanza hasta 48-60% de
los casos,' la mayoria de las desviaciones no causan sintomatologia
alguna y no requieren tratamiento. Las deformidades nasales gra-
ves en el recién nacido son menos frecuentes con una incidencia
reportada de 0.5 a 6.3%.2 El neonato es respirador nasal obligado,
por lo que en algunos casos graves se pueden presentar datos de
dificultad respiratoria, cianosis y dificultad para la alimentacién.?

Definicion

El septum nasal juega un papel muy importante en el crecimiento
facial. El defecto en el mismo contribuye al desarrollo de asime-
trias faciales.*

En neonatos los huesos nasales se conectan con el tejido fi-
broso de los huesos frontales y maxilares. Los cartilagos laterales
superiores soportan a estos huesos. El periostio se une firmemente
al pericondrio del cartilago subyacente al borde caudal de los huesos
nasales. Los cartilagos laterales superiores y el septum nasal consti-
tuyen el cartilago septo-dorsal.*® La osificacion del cartilago septal
comienza cerca de la base de craneo anterior, y el vémer se observa
en forma de alas, las cuales representan una delgada capa de hueso.
Estas alas del vémer se conectan con la porcién inferior del mismo.

El cartilago septo-dorsal en los neonatos y los adultos difiere de
forma importante. En los adultos més de 60% del septum esta
constituido por tejido 6seo. Las osificaciones condrales (ldmina
perpendicular) y membranosa (vémer) son las responsables de la
formacion de los componentes 6seos.*® El cartilago septal se co-
necta en su mayoria al borde anterior de la Id&mina perpendicular
del etmoides. La extension de los cartilagos laterales superiores
se observa 5-10 mm inferior a los huesos nasales.®

La tasa de crecimiento del tabique nasal a expensas del vémer
esta al maximo en el recién nacido y disminuye gradualmente has-
ta estabilizarse aproximadamente a los 20 afios. Las dimensiones
de la porcion cartilaginosa demuestran un crecimiento acelerado
hacia los 2 afios de edad.5’ Posteriormente el crecimiento del
resto del septum nasal depende del desarrollo de la lamina per-
pendicular del etmoides por osificacién del cartilago septal en la
unién esfenoetmoidal. Aparentemente, la osificacion esté balan-
ceada por la formacién de nuevo cartilago. La actividad mitdtica y
la expansion de la matriz intercelular contribuye a compensar la
pérdida de cartilago por la osificacion.*®

En el recién nacido, el cartilago septal, que se extiende desde el
esfenoides hasta la columella, demuestra una organizacién mor-

folégica especifica de porciones gruesas y delgadas. El didmetro
transverso puede variar de 0.4-3.5 mm. La porcién mas gruesa del
cartilago se encuentra cerca de la unién con el rostrum del esfe-
noides, con una disminucién en las partes mas anteriores.>” Exis-
ten dos zonas de cartilago que pueden extenderse hacia la porcién
anterior del septum nasal; la parte méas baja corresponde al borde
caudal del septum cartilaginoso, que va desde el esfenoides hasta
la espina nasal anterior, y la parte mas dorsal que parte desde el
esfenoides y que soporta al dorso nasal. La porcién mas delgada
del cartilago se encuentra entre las zonas esfeno-espinal, esfeno-
dorsal y el borde caudal del septum.®

Existen dos tipos de deformidad septal:'®

a) La desviacion septal anterior, donde el cartilago septal se
encuentra dislocado del surco maxilar, mostrando deformidad
nasal externa.

b) El defecto septal combinado, que ocurre debido a las fuerzas
sobre la cabeza fetal durante el nacimiento y que puede no
mostrar deformidad externa.

Se cree que la desviacién septal en el recién nacido se adquiere debi-
do a los diferentes tipos de presiones sobre la cara del feto durante el
embarazo o el parto." Los mecanismos sugeridos por Gray son las dife-
rentes tasas de crecimiento entre el septum nasal y otras estructuras
centrofaciales, ademas del traumatismo nasal como resultado del con-
tacto prolongado con la pared uterina durante el embarazo y el parto.'®
Estas lesiones nasales se entienden debido a las fuerzas compresivas
y rotacionales ejercidas sobre la cabeza fetal durante el paso a través
del canal del parto.” Dicho lo anterior, la nariz, al ser la porcion mas
prominente de la cara por 2-3 cm, esta sujeta a fuerzas extraordinarias
durante el nacimiento. Estas influyen tanto cuantitativa como cualita-
tivamente sobre la premaxila, la maxila y otros componentes nasales.
Las investigaciones han demostrado que el aplastamiento temporal de
la nariz resulta en la dislocacién del tabique nasal al nacimiento y se
relaciona con el tamafio de la pelvis materna sobre la cabeza del neo-
nato (radio cefalopélvico)."'? Las deformidades septales regresan a la
normalidad en pocos dias en la mayoria de los casos; sin embargo, una
desviacion seria lleva a alteraciones fisioldgicas, anatémicas, psicolégi-
cas, cosméticas, asf como disfuncién sistémica.'2 Esto trae como con-
secuencia obstruccion nasal que dificulta la alimentacion y desarrollo
de cdlicos debido a aerofagia, infeccién nasal y roncus. También puede
causar rinosinusitis, epistaxis, disfuncién de la trompa de Eustaquio, asi-
metria facial, desarrollo anormal de los dientes y maloclusion. ™

Diagnaostico

Es muy importante que cualquier deformidad del septum nasal
sea diagnosticada lo mas tempranamente posible, idealmente
después del nacimiento. Debe ser diferenciada del aplastamiento



nasal temporal, el cual se corrige por si solo y no requiere trata-

miento; sin embargo, esta distincién no siempre es posible debido

al tamafio pequefio de las estructuras nasales. En 1992, Bathia et
al., recomendaron los siguientes examenes para la evaluacién de
las deformidades septales en el recién nacido:™

1. Exploracion nasal externa. A todos los neonatos en los que
se sospeche desviacion septal se deberd evaluar: desviacion
del dorso nasal, angulacién de la columella, aplastamiento del
ala nasal, asimetria de las narinas en reposo y en movimiento
durante la inspiracion. El examen fisico revela una punta na-
sal desviada con la columella angulada y las alas nasales con
asimetria y colapso. La punta nasal se colapsa facilmente a la
digitopresion ligera.

2. Examen de estabilidad de la punta nasal. Se logra mediante la
colocacion de la punta del dedo indice del examinador ejercien-
do ligera presion sobre la punta nasal del bebé. En neonatos con
dislocacion cartilaginosa anterior del septum, la punta nasal se
hunde debido a la falta de soporte por el cartilago.

3. Examen con torunda de algodon. Se coloca en la narina del
bebé una delgada fibra de algoddn y se observa su movimiento
con la respiracién. Cualquier restriccién en el movimiento en
cualquier lado puede indicar la posibilidad de una desviacién
septal. Sin embargo, no es un estudio confirmatorio y no se
debe realizar si el paciente se encuentra en llanto o irritabilidad.

4. Fxamen con poste de metal. Se realiza con ayuda de un aba-
telenguas metalico, colocado en ambas fosas nasales. Cual-
quier asimetria en la condensacion del vapor, debe de sefialar
la posibilidad de defecto septal, y posteriormente debe ser
confirmado con estudios definitivos.

5. Examen con otoscopio. Permite evaluar simetria de las nari-
nas, puede detectar desviaciones septales anteriores.

6. Examen con tira de polietileno. Se insertan en ambas cavidades
nasales 2 tiras de polietileno lubricado (2 mm de grueso, 6 mm
de ancho y 12 cm de largo), una de cada lado y a lo largo del
piso de la fosa nasal, siguiendo un sentido paralelo a los corne-
tes inferiores. En pacientes sanos ambos postes deben de des-
plazarse sin problema a través de las fosas nasales, cualquier
dificultad para el paso de los mismos indica un defecto septal.

Todas las evaluaciones anteriormente mencionadas son validas y
cualquiera de ellas que se encuentre disponible se puede realizar;
sin embargo, el diagnéstico se tiene que realizar por medio de he-
rramientas que se encuentran disponibles en la actualidad como
es la rinoscopia anterior y/o rinofibroscopia, la cual ayuda a des-
cartar otras causas de obstruccion nasal tales como la estenosis
de la apertura piriforme, atresia de coanas o rinitis neonatal.™ Sin
embargo, en ocasiones estas maniobras no son faciles de ejecutar
en el recién nacido debido al tamafio de las estructuras, por lo
tanto, puede ser necesario realizar estudios de imagen como la
tomografia computarizada, la cual permite evaluar completamente
el esqueleto nasal, septum nasal y coanas (Figura 19)."®
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Figura 19.

Paciente de 24 dias de nacido enviado por probable atresia de coanas.
Se observa una desviacion en bloque del tabique nasal hacia la
derecha osteocartilaginosa.

Propiedad del Hospital Infantil de México Federico Gémez.

Diagnostico diferencial

La desviacion del septum nasal debe ser diferenciada de otras cau-
sas congénitas de obstruccion nasal, dentro de las cuales se en-
cuentran la atresia de coanas unilateral o bilateral, la cual reviste
enorme importancia debido a que es potencialmente mortal si no se
detecta y se trata dentro de los primeros dias de vida. Otro pade-
cimiento con el cual hay que diferenciar es la estenosis de apertura
piriforme, que, aunque de rara presentacion, puede producir un cua-
dro similar al de la atresia de coanas en casos graves. Por (ltimo,
otro padecimiento poco conocido con el cual hay que hacer un diag-
néstico diferencial es la rinitis neonatal, la cual requiere (inicamente
manejo médico y vigilancia en la mayoria de los casos.2313'8

Tratamiento

Generalmente la desviacién del tabique nasal es bien tolerada
en este grupo de edad con répida progresion hacia la mejorfa,
debido a la plasticidad de los tejidos blandos.” Existen dos
corrientes en cuanto al tipo de tratamiento que hay que seguir
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Figura 20.

Algoritmo para la valoracién y manejo por el
especialista de la desviacién septal en neonatos.

Fuente: Elaborado por el Dr. Edgar Arturo Mantilla Morales

en los casos de obstruccién nasal secundarios a la desviacion
del tabigue nasal en neonatos: el tratamiento conservador vy la
intervencion temprana. Para ello, se deberdn tomar en cuenta
dos aspectos relacionados con las secuelas debido a una falta
de atencion o seguimiento: las repercusiones funcionales y el
aspecto cosmético."”'®

Aquellos que defienden el tratamiento conservador, refieren
que el septum nasal recuperara su posicion a las pocas semanas
de vida extrauterina. Kawalski en su estudio encontrg una disminu-
cién en las desviaciones septales anteriores para los 4 dias de vida,
y recomendd el tratamiento quirdrgico sélo en pacientes mayores
de 4 dias cuyo septum no regresé a la normalidad; sin embargo, en
este estudio no se menciona la gravedad de la obstruccién ni la sin-
tomatologia.” En otros estudios se menciona la colocacién de tubos
endotraqueales en ambas fosas nasales durante 3 semanas para
lograr la ventilacién adecuada; sin embargo, esto requeria de inter-

namiento prolongado para vigilancia de cualquier manifestacién de
isquemia en los tejidos por excesiva presion de los tubos.?0%

Por otra parte, existe la alternativa de realizar intervencion
temprana mediante la reduccion cerrada (nasal y/o septal), en los
casos de dislocacion anterior con excelentes resultados estéticos
y funcionales.”®#2 Los beneficios inmediatos de este procedi-
miento son la mejorfa en la alimentacion y de la ventilacién nasal,
mientras que a largo plazo se evitan problemas tales como la ap-
nea obstructiva del suefio, alteracion del desarrollo centrofacial.
La recomendacion en este procedimiento es realizarla dentro de la
primera y segunda semanas de vida para evitar fibrosis y fijacién
de las estructuras involucradas.?*

Existen estas controversias en cuanto al tratamiento; sin
embargo, los casos en los cuales no cabe la duda de realizar un
tratamiento inmediato es en los pacientes que presentan datos de
dificultad respiratoria, tales como taquipnea, cianosis, retraccién
xifoidea y retroesternal, y sobre todo en aquellos que tienen di-
ficultades para la alimentacion.’®®? En conclusion, no existe un
consenso sobre su manejo, por lo que el autor propone un algorit-
mo para el diagndstico y tratamiento por el especialista, con base
en lo reportado en la literatura (Figura 20).

Conclusiones

Las deformidades del tabique nasal en neonatos son relativamen-
te comunes, y estan presentes aproximadamente en 20% de los
casos. La prevalencia aumenta en madres primiparas, uso de férceps,
cesareas de urgencia y en nifios macrosémicos. La literatura sugiere
que en casos graves es necesario realizar una reduccion cerrada nasal
y/o septal, y que esta reduccién mejora los resultados a largo plazo
en la mayoria de los casos graves. Por lo tanto, es conocido que las
deformidades septales pueden afectar el crecimiento y desarrollo del
maxilar. Estos pacientes tienen que ser valorados por un especialis-
ta en otorrinolaringologia pediatrica, con el objeto de descartar otras
causas de obstruccién que requieran de una valoracion especializada.

RINITIS NEONATAL

Dr. Edgar Arturo Mantilla Morales

Introduccion

La rinitis en el recién nacido es la causa mas frecuente de obs-
truccién nasal en este grupo de edad; sin embargo, se trata de una
entidad poco conocida, pero con importantes repercusiones en la
ventilacién en los primeros dias de vida, dado que el neonato es
un respirador nasal obligado hasta las 4-8 semanas de edad. Es
imprescindible reconocerla de otras causas de obstruccion nasal
congeénita, ya que su manejo suele ser sencillo, y su prondstico
tiende a la mejorfa en la mayorfa de los casos.



Definicion

Apenas descrita a principios de la década de 1990," la rinitis neo-
natal es una enfermedad obstructiva nasal de tipo idiopético que
se presenta desde las primeras horas de vida, en la cual no existe
una alteracion estructural o anatémica reconacible, pero en la que el
edema de la mucosa y el aumento de las secreciones nasales pue-
den ser capaces de producir dificultad respiratoria y problemas para
la alimentacién debido a obstruccién importante.? Se caracteriza,
ademds, por la ausencia de fiebre y de secreciones mucopurulentas.

Etiologia

Hasta el dia de hoy las causas de esta enfermedad son descono-
cidas, y se han atribuido una serie de factores. Al parecer se trata
de un desorden multifactorial donde participan factores alérgicos,
trauméticos, inflamatorios, medicamentosos y vasculares, ademés
del reflujo gastroesofégico.* Incluso hay casos reportados de rini-
tis neonatal secundarios a infeccién por Chlamydia trachomatis.®

Diagnostico

Durkay y Grundfast describieron en 1990 el término "obstruccién

nasal sin atresia de coanas” (por sus siglas en inglés "NOWCA")

que engloba una serie de padecimientos que incluye a la rinitis
neonatal, como causas de obstruccién nasal en la etapa neonatal .*

En su estudio se incluyeron criterios diagndsticos que permiten

sospechar estos padecimientos:

1. Sonidos respiratorios anormales como el roncus o grufiidos al
inspirar descritos por los padres o el médico de primer contacto,
y que empeoran durante la alimentacién.

2. Respiracién oral evidente previo a los dos meses de edad.

3. Evidencia objetiva y subjetiva de compromiso de la via aérea
con datos de dificultad respiratoria. La confirmacién de esta
alteracion por polisomnograffa, oximetria de pulso, gasometria
arterial u observacion directa es esencial para el diagnéstico.

4. Rinorrea presente dentro de la primera semana de vida
extrauterina.

5. Empeoramiento del cuadro respiratorio para las 3 semanas
de edad seguido por resolucién de los sintomas para los seis
meses de edad.

La rinitis neonatal muestra cuadro clinico inespecifico y es fa-
cil confundirla con otras causas de obstruccién nasal congénitas; los
sintomas mdas comunes son |a respiracién ruidosa, que se manifies-
ta a las pocas horas del nacimiento, dificultad respiratoria que em-
peora durante la succion, rinorrea y dificultad para la alimentacién.®

La exploracién del paciente con respiracidn ruidosa co-
mienza con la inspeccion del esqueleto nasal para descartar de-
formidades o asimetria de la columella y del septum nasal.®46
La permeabilidad nasal puede ser evaluada facilmente ocluyendo
la boca y una fosa nasal del bebé con la palma de la mano vy el
dedo indice del examinador, al mismo tiempo escuchando los so-
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nidos de entrada y salida de aire a través de la fosa nasal a evaluar
con ayuda del estetoscopio. Se pueden instilar gotas de solucién
salina en una fosa nasal para observar el burbujeo para documen-
tar la permeabilidad nasal. En todo neonato con obstruccién nasal
importante se debe introducir una sonda de alimentacion de 5 fr,,
ya que esto ayuda al diagnéstico de diversos padecimientos tales
como atresia de coanas y la estenosis de apertura piriforme."* Es
importante realizar una rinoscopia anterior con ayuda de un espé-
culo dtico instalado en el otoscopio, este examen puede revelar la
presencia de moco obstructivo, dreas de estenosis en las fosas na-
sales, o lesiones de linea media, asi como la evaluacién de ambos
cornetes inferiores y el septum nasal anterior.

En casos donde hay imposibilidad para el paso de la sonda
por alguna o ambas fosas nasales, serad necesario solicitar tomo-
grafia computarizada que resulta de mucha utilidad ya que permi-
te detectar alteraciones a nivel de las coanas, apertura piriforme,
cornetes y septum nasal.” En la medida de lo posible se debera
contar con nasoendoscopia flexible o rigida, antes de indicar algin
descongestivo nasal.t

Inicialmente debera descartarse atresia de coanas y otras altera-
ciones estructurales tales como desviacion septal y estenosis de
la apertura piriforme, asi como anomalfas craneofaciales. Gene-
ralmente el paciente se encuentra afebril y sin manifestaciones
sistémicas.

Tratamiento
En la actualidad no existe un consenso sobre su manejo ya que
se dispone de muy pocos estudios que aborden este padecimien-
to." El tratamiento es sintomatico y se procura mantener las fosas
nasales permeables mediante drenaje postural (dectbito ventral)
e instilaciones en goteo de solucion fisioldgica estéril y gotas des-
congestivas tdpicas si fuera necesario. Se debe indicar a la madre
del paciente evitar la succion de las secreciones o en todo caso,
realizarlas con extrema cautela, ya que la maniobra mal realizada
puede empeorar la inflamacién, y por tanto, la sintomatologfa. Se
puede manejar de forma inicial con lavados nasales con solucién
salina al 0.9% y/o gotas de oximetazolina al 0.025%. Sin embargo,
esta (ltima sdlo se recomienda utilizar méximo durante tres dfas
ya que su uso prolongado puede producir un efecto de rebote y
causar rinitis atréfica."* Esté contraindicado el uso de stents o fé-
rulas ya que la mayoria de los pacientes respondera con medidas
sintomaticas.®

El uso de esteroides nasales no estd muy claro en este grupo
de edad; sin embargo, hay estudios con utilizacién de fluticasona
0 mometasona en espray nasal, con cursos de tratamiento que van
desde las 3-4 semanas y resultados satisfactorios. El empleo de
esteroides sistémicos no esta justificado por los efectos secun-
darios que ocasionan.® Antes de tomar la decisién de utilizar cual-
quiera de los tratamientos antes mencionados deberan descartar-
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se alteraciones estructurales como la atresia de coanas, estenosis
de apertura piriforme y la desviacion septal.®®

Conclusiones

La rinitis neonatal idiopatica es la causa mas comun de obstruc-
cién nasal en el recién nacido; sin embargo, la informacién sobre
sumanejo aln es limitada e incluye Gnicamente reportes de casos.
Las medidas propuestas son sencillas y la mayoria de los pacien-
tes mostrardn mejoria en sus sintomas obstructivos dentro de los
primeros dfas del tratamiento.

EVALUACION AUDIOLOGICA
EN EL RECIEN NACIDO

Dr. Salvador Castillo Castillo

Introduccion

Se conoce como hipoacusia a aquella condicion en la que se en-
cuentra incremento en los umbrales de percepcién auditiva. A
pesar de encontrarse catalogada como diagnéstico en la CIE10,
la hipoacusia es en realidad un sintoma que puede deberse a una
gran variedad de causas. Ademas, esté considerada como la de-
ficiencia sensorial mas frecuente en el ser humano, y se ha do-
cumentado que, en 2012, 5.3% de la poblacién mundial padecfa
algun grado de hipoacusia discapacitante.'

De los 360 millones de personas con hipoacusia disca-
pacitante en el mundo, 9% (32 millones) se encuentra en el
grupo de 0 a 14 afios de edad y la mayoria en paises en vias
de desarrollo.

Desde el punto de vista audiol6gico, no basta con detectar
una pérdida auditiva o simplemente medir el grado de la misma,
sino que es fundamental el realizar un diagnéstico topografico (es
decir, determinar el sitio en el que se encuentra la lesion causante
de la hipoacusia: oido externo, ofdo medio, oido interno, nervio
auditivo y via auditiva, por ejemplo) y finalmente un diagndstico
nosolégico que nos dé la oportunidad de establecer un tratamiento
especifico y un prondstico en consecuencia.

En la actualidad contamos con estudios audioldgicos que
nos dan la posibilidad de evaluar cada una de las partes que com-
ponen al sistema auditivo (y no solamente al ofdo), y es importante
el conocer sus alcances y sus limitaciones, con el fin de indicar
aquellos estudios que nos aporten informacién relevante para
diagnosticar y manejar apropiadamente a un paciente.

Deteccion temprana de hipoacusia
A diferencia de otras condiciones que es posible detectar a simple
vista, la hipoacusia es una condicién que no es posible detectar

sino a través de estudios especializados que ademds tienen la
caracteristica invaluable de ser objetivos (es decir, no basados
en la simple observacién de la conducta del paciente, que no nos
proporciona ni la certeza, ni las herramientas para definir diagnds-
ticos topogréaficos y mucho menos nosoldgicos).

La hipoacusia desde el punto de vista de funcionalidad
puede ser discapacitante 0 no discapacitante: llamamos discapa-
citante a aquella pérdida auditiva en la que los umbrales auditivos
promedio en las frecuencias de 500, 1000, 2000 y 4000 Hz se en-
cuentran por arriba de 30 dBHL en pacientes de 14 afios 0 menos y
por arriba de 40 dBHL en pacientes de 15 afios y més.

La discapacidad, cuando hablamos de problemas auditivos
en el paciente pediatrico, va mas alla de la dificultad para escu-
char: de hecho, la pérdida auditiva es causa de la ausencia parcial
o total del lenguaje oral (incapacidad para adquirir la lengua ma-
terna), con todas las consecuencias que esto implica desde los
puntos de vista biolégico, psicolégico y social.

De acuerdo con el Joint Committee on Infant Hearing
(2007), se considera deteccion temprana de hipoacusia a aque-
lla que se realiza antes de los 3 meses de edad, e intervencion
temprana a aquella que se realiza antes de los 6 meses de edad.
Dichas edades resultan clave en la deteccién de hipoacusia y en
el inicio de su tratamiento debido a los tiempos limitados que el
cerebro humano establece para la adquisicién de la lengua ma-
terna en términos de plasticidad cerebral especifica. Sabemos
que la mayor capacidad plastica cerebral en lo que se refiere al
potencial de adquirir el sistema lingiiistico, se da en los primeros
dos afios de vida, y que va disminuyendo gradualmente hasta
desaparecer poco después de los 5 afios. De no proporcionar los
estimulos adecuados en los tiempos adecuados, las ventanas de
tiempo (periodos sensibles) que se encuentran predefinidos en
nuestro cerebro, simplemente se cierran y entonces es imposible
la adquisicion de la habilidad en cuestion (en este caso, la adqui-
sicion del lenguaje oral).?

El punto es: jdesde qué edad es posible detectar hipoacu-
sia en un paciente? En la actualidad contamos con herramientas
que nos permiten realizar diagnésticos precisos incluso desde
el periodo neonatal inmediato: son estudios objetivos que no
requieren la participacion activa del paciente para obtener una
medicion y que estan destinados a la valoracién de pacientes
desde el periodo neonatal hasta que sus condiciones nos permi-
ten obtener registros basados en la observacién o en la colabo-
racion conductual; y con estudios subjetivos, que requieren de la
participacion activa del paciente o cierto grado de neuromadu-
racion para obtener un registro determinado (de tal manera que
si no quiere colaborar o no puede colaborar por razones fisicas,
neuroldgicas, cognitivas etc., no es posible obtener un resultado
confiable).

La correcta indicacién de un tipo u otro de estudios es la
que depende del criterio médico y la que determina la certeza del
diagnéstico final.



Estudios objetivos en el paciente
pediatrico

Tamiz auditivo

Es una prueba réapida, sencilla y minimamente invasiva que nos
ayuda a separar, de un grupo grande de pacientes, a aquellos que
probablemente padezcan una condicion determinada.?

En el caso del tamiz auditivo, puede llevarse a cabo a través
de dos estudios distintos:

1. Emisiones otoacusticas.
2. Potenciales provocados de tallo cerebral automatizados.

Ambos estudios tienen dos modalidades: una de tamiz, que
implica el tener un resultado de dos posibles (PASAR o REFERIR)
y otra modalidad que es de diagnéstico, y que tiene otros fines
que explicaremos mds adelante. En la actualidad, los equipos
portatiles de tamiz automatico se encuentran programados para
obtener cualquiera de las dos posibilidades mencionadas (PASAR
o REFERIR) y son resultados que no estan sujetos a la interpreta-
cion por parte del observador (no existe un resultado “dudoso”, por
ejemplo) (Figura 21).

El tamiz auditivo debe realizarse bajo el concepto de un pro-
grama o un arbol de decisiones perfectamente bien definido, que
garantice que el seguimiento sea el apropiado para cada caso.
El realizar estudios de tamiz sin un plan claro acerca de lo que
se debe hacer en caso de determinados pacientes (aquellos que
no lo aprueben, por ejemplo) en realidad no sélo no ayuda, sino
que entorpece la deteccién temprana de un problema en el que el
tiempo juega un papel fundamental.

' ot |
eﬂhﬁ-‘n |

Figura 21.
Pantalla de equipo de tamiz auditivo (PASA tamiz).

Fuente: Dr. Salvador Castillo Castillo
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Si tomamos en cuenta que la incidencia de hipoacusia es de
1 a 3 de cada 1000 recién nacidos en poblacion abierta’ y de 1 de
cada 50 en pacientes con factores de riesgo (por ejemplo, egresa-
dos de la Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales), queda claro
el por qué deben establecerse dos tipos de programa de deteccién
temprana en cada centro hospitalario:
a) Deteccién temprana universal, en el que debe practicarse tamiz
auditivo por lo menos a 95% de los recién nacidos de un hospital.
b) Deteccién temprana en pacientes de alto riesgo, en el que
debe practicarse no sélo el tamiz auditivo sino un seguimiento
especifico (a través de estudios diagnésticos) a los pacientes
que presenten por lo menos un factor de riesgo auditivo (inclu-
s0 a pesar de que hubiesen aprobado el tamiz).*

El hecho de que aproximadamente la mitad de los recién nacidos
con hipoacusia discapacitante NO cuenten con factores de riesgo
auditivo, también deja claro el por qué no deberia establecerse
un programa que contemple Unicamente a aquellos pacientes con
factores de riesgo, pues se perderfa la posibilidad de diagnosticar
a 50% de pacientes hipoacusicos.

Los estudios usados en el tamiz auditivo

Emisiones otoactsticas. Son sonidos producidos por la actividad
de las células ciliadas externas en la céclea, que pueden ser es-
ponténeas o provocadas por una sefial aclstica disefiada para tal
fin. Su utilidad en audiologia radica en el hecho de que un oido
sano es capaz de producir dichas sefiales acusticas, y un oido le-
sionado pierde o ve disminuida esa capacidad.’

En la clinica utilizamos a las emisiones provocadas y
usamos dos posibles tipos de estimulo para obtener una res-
puesta: los clics, que son estimulos transientes o transitorios
(Emisiones otoacusticas por transientes) o los tonos puros, que
son estimulos continuos y que al enviarse en conjunto (2 tonos
a la vez), provocan que las células ciliadas externas produzcan
una respuesta frecuencial especifica (Emisiones otoacusticas
por productos de distorsién). A pesar de las diferencias entre
su forma de obtencidn e interpretacién, ambos estudios pue-
den ser utilizados indistintamente con fines de tamiz auditivo,
ya que proporcionan las dos opciones comentadas de resultado
(PASAR o REFERIR).®

Es necesario conocer los alcances de dicha prueba, ya que el
tamiz auditivo (sin importar el estudio con el cual se realice) NO es
un estudio diagnéstico, NO mide el umbral de audicién, y NO debe-
mos utilizarlo para iniciar un tratamiento audiolégico. En caso de no
aprobarlo, tampoco nos permite asegurar que existe un problemay
mucho menos avisar a la familia acerca de la presencia de sordera.
El tamiz es solamente el primer paso, y en caso de no aprobarlo es
necesario que el médico audidlogo realice el diagnéstico formal
con toda la baterfa de estudios con los que contamos.®

Potenciales provocados auditivos de tallo cerebral. Consis-
ten en el registro de los potenciales de accién que se producenalo
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largo de la via auditiva desde la porcién distal del nervio auditivo
hasta el coliculo inferior; también son conocidos como potenciales
de latencia temprana o corta debido a que son actividad bioeléctri-
ca que se genera en los primeros 12 milisegundos después de que
se presenta un estimulo acdstico determinado.

lambién tienen dos modalidades: la de tamiz y la de diag-
néstico.

En el caso de la modalidad de tamiz, el equipo automatico
esta disefiado para enviar estimulos transientes (transitorios) lla-
mados clics a una intensidad determinada (habitualmente 35 o 40
dBHL) con el fin de registrar si dicho estimulo provoca actividad
bioeléctrica replicable a nivel de lemnisco lateral y coliculo inferior
(que corresponde a la onda V). Si a dicha intensidad se registra
la presencia de actividad bioeléctrica replicable, se asume que el
paciente es capaz de percibir dicho estimulo y entonces se califica

como PASA. Si por el contrario, a dicha intensidad no es posible
registrar respuesta a nivel de la via auditiva, entonces el resultado
es REFERIR.

A diferencia de la modalidad de diagndstico, en el tamiz a
través de potenciales auditivos no se realiza una busqueda del
umbral de audicién (que corresponde a la intensidad minima en
decibeles que es capaz de producir una respuesta bioeléctrica),
sino que simplemente se utiliza una intensidad tnica de referencia
para determinar si es posible que exista un problema.

Una vez que se cuenta con el resultado, debe seguirse con
el protocolo preestablecido para el seguimiento (un desarrollo més
detallado al respecto puede encontrarse en el capitulo corres-
pondiente a tamiz auditivo y deteccion temprana de hipoacusia)
(Cuadros 2y 3).

Cuadro 2.

Procedimientos en caso de pacientes sin factores de riesgo auditivo de acuerdo con el resultado del tamiz auditivo.
Paciente sin factores . Qué hago?

de riesgo auditivo

PASA Se da de alta con indicaciones de cuidados generales de oido

NO PASA (REFERIR)

Se repite el tamiz al momento, revisando el equipo y cerciorandose de que las

condiciones ambientales y del paciente sean 6ptimas

Si nuevamente se obtiene un REFERIR, se repite estudio antes del primer mes de vida

Si el paciente PASA el segundo estudio durante el primer mes de vida, entonces se
programa para estudio diagnéstico en los primeros dos afios de vida

Si se encuentra nuevamente un REFERIR en el segundo estudio (antes del mes de vida),
entonces el médico audiélogo realiza el protocolo de estudio audioldgico completo para
descartar o en su caso confirmar y medir el grado de pérdida auditiva, con el fin de
realizar un diagnéstico nosoldgico

Fuente: Dr. Salvador Castillo Castillo

Cuadro 3.

Procedimientos en caso de pacientes con factores de riesgo auditivo de acuerdo con el resultado del tamiz auditivo.

Paciente con factores ;Qué hago?
de riesgo auditivo

PASA Se indican cuidados generales de oido, y se realiza estudio audiolégico de diagnéstico en los primeros dos
afios de vida, debido al riesgo de presentar hipoacusia de inicio tardio

NO PASA

(REFERIR) y del paciente sean optimas

Se repite el tamiz al momento, revisando el equipo y cerciorandose de que las condiciones ambientales

Si nuevamente se obtiene un REFERIR, se repite estudio antes del primer mes de vida

Si el paciente PASA entonces se programa para estudio diagnéstico durante los primeros dos afios de vida
Si se encuentra nuevamente un REFERIR en el segundo estudio (antes del mes de vida), entonces el médico
audiclogo realiza el protocolo de estudio audiolégico completo para descartar o en su caso confirmar y medir
el grado de pérdida auditiva, con el fin de realizar un diagnéstico nosoldgico

Fuente: Dr. Salvador Castillo Castillo
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Figura 22.

Registro de potenciales provocados auditivos de tallo cerebral a través de clics con umbral en 20 dBHL.

Fuente: Dr. Salvador Castillo Castillo

Estudios audioldgicos

para el diagndstico temprano
Potenciales provocados auditivos de tallo

cerebral
El estudio diagnéstico de primer contacto es el registro de poten-
ciales provocados auditivos de tallo cerebral (PPATC).® Dicho estu-
dio esta basado en el registro de potenciales de accién a lo largo
del nervio auditivo y de la via auditiva (Cuadro 2). Generadores, a
distintas intensidades, de estimulacién y durante los primeros 10
milisegundos después del estimulo.
Para estimular al sistema auditivo y provocar la respuesta
(no es una respuesta esponténea, sino provocada por el observa-
dor), es posible utilizar dos tipos de estimulo en general:
1. Clics (sonidos producidos por pulsos cuadrados que carecen
de una frecuencia determinada).
2. Tonos burst (sonidos que cuentan con frecuencia especifica y
que permiten medir umbrales en frecuencias parecidas a las
de la audiometria tonal).

El principio basico de este estudio consiste en la presencia
de potenciales de accién en respuesta al estimulo de distintas
intensidades. La referencia principal la da el quinto componente
(onda V), ya que la intensidad méas baja a la cual se presente dicho
componente es el indicativo del umbral de audicion (Figuras 22,
23,24y 25)

La interpretacion del registro depende de la existencia de
5 componentes (I, II, lll, IV y V) generados por distintas estruc-
turas del VIIl par y la via auditiva a nivel de tallo cerebral. Debi-
do a la complejidad de las conexiones entre las vias ipsilateral
y contralateral, el pensar que dichos componentes bioeléctricos
son producidos por estructuras sucesivas, esta muy lejos de con-
siderarse valido; sin embargo, cuando existe compromiso en la
neurotransmisién es importante tener una referencia anatémica
para su interpretacién. Una propuesta de los generadores de los
componentes bioeléctricos seria la siguiente:’

Ondas |y II: originadas en la porcién distal y porcién proxi-
mal del VIII par craneal, respectivamente.

Onda IlI: Originada en el ndcleo coclear

Onda IV: Originada en el complejo olivar superior
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. Presencia

Intensidad

de estimulo de respuesta
(onda V)

80 dBHL Si

70 dBHL Si

60 dBHL Si

50 dBHL Si

40 dBHL Si

30 dBHL Si

20 dBHL No UMBRAL DE AUDICION

Figura 23.

. Presencia

Intensidad

de estimulo de respuesta
(onda V)

80 dBHL Si

70 dBHL Si

60 dBHL Si

50 dBHL Si

40 dBHL Si

30 dBHL No

20 dBHL No UMBRAL DE AUDICION

Figura 24.

Ejemplo de umbral auditivo correspondiente a audicién normal.

Ejemplo de umbral auditivo correspondiente a hipoacusia superficial.

Fuente: Dr. Salvador Castillo Castillo

Fuente: Dr. Salvador Castillo Castillo

Onda V: Porcién ascendente originada en el lemnisco lateral
Onda V: Porcién descendente originada en el coliculo infe-

rior contralateral

Generalmente utilizamos al registro de (PPATC) a través de

clics como estudio de primer contacto,® pero es importante cono-
cer los alcances e indicaciones de este estudio:

Para realizar un estudio de potenciales auditivos de tallo

cerebral, es necesario contar con ciertas condiciones:

El paciente tiene que estar DORMIDO (suefio fisiol6gico o
inducido). La razén es que la actividad bioeléctrica muscular
(parpadeo, deglucién, chupeteo etc.) interfiere y no permite
registrar la actividad bioeléctrica de la via auditiva. Esta es la
razon por la cual NO es confiable un estudio de PPATC realiza-
do con el paciente despierto (aunque esté “tranquilo”).

El estudio tiene que ser realizado por un médico audiélogo,
ya que en nuestro pais los puntos de vista, el entrenamiento
y sobre todo los criterios de interpretacion de otros especia-
listas (neurofisiélogos o especialistas en rehabilitacion) son
radicalmente distintos cuando hablamos de esta prueba.

El lugar (e incluso el horario) en el que se realiza el estudio,
tienen que estar bien planeados en funcién de la comodidad, el
silencio, la tranquilidad e incluso las horas previas de desvelo
que se solicitan a los pacientes para conseguir suefio fisioldgico
(en su caso).

Alcances de dicho estudio

Es un estudio OBJETIVO, lo cual implica que el paciente no
tiene una participacion activa en la obtencion del resultado
(contrario a lo que ocurre con la audiometria tonal, que es un
estudio subjetivo).

El umbral de audicién obtenido a través de PPATC, es un esti-
mado y puede tener ciertas diferencias (normalmente no mas
de 10 dB) respecto de los umbrales obtenidos mediante audio-

. Presencia

Intensidad

de estimulo de respuesta
(onda V)

80 dBHL Si

70 dBHL Si

60 dBHL Si

50 dBHL Si

40 dBHL No

30 dBHL No

20 dBHL No UMBRAL DE AUDICION

Figura 25.

Ejemplo de umbral auditivo correspondiente a hipoacusia media.

Fuente: Dr. Salvador Castillo Castillo

metria tonal; en general es un estudio sumamente preciso en
ese sentido.

Ademés del umbral de audicién, es posible evaluar la eficien-
cia de la via auditiva en materia de neuroconduccion.

El umbral de audicién cuando utilizamos clics como estimu-
lo, se limita a las frecuencias ALTAS (entre 2000 y 4000 Hz)
exclusivamente. NO nos proporciona informacion de umbral auditivo
en frecuencias bajas o medias. Es por lo anterior que no es posible
adaptar un auxiliar auditivo basandose dnicamente en este estudio.
El umbral de audicion, cuando utilizamos tonos burst como es-
timulo, puede abarcar frecuencias bajas, medias y altas. Sin
embargo, y por razones obvias, este estudio lleva mas tiempo
de realizacion que cuando se utilizan clics. Este estudio lo rea-
lizamos cuando existe la sospecha de afectacién en el umbral
auditivo en frecuencias bajas y/o medias, sobre todo si hay
hipoacusia superficial 0 media.



- Este estudio nos proporciona datos que pueden ayudarnos a
localizar problemas en oido externo y/o medio, oido interno,
nervio auditivo y via auditiva a nivel de tallo cerebral (hasta el
coliculo inferior).

- Elregistro de PPATC es un estudio excelente de diagnéstico de
primer contacto, que nos ayuda a definir:

a) Umbral auditivo (en frecuencias altas si se hace con
clics y en frecuencias bajas, medias y altas si se realiza
con tonos burst (potenciales de frecuencia especifica))

b) Neuroconduccion (eficiencia bioeléctrica de la via
auditiva)

c¢) Datos de patrén conductivo (es decir, alteraciones en
oido externo y/o medio que influyen en la audicién).
NOTA: El término “conductivo” en audiologia, se refiere
precisamente a problemas que afecten la conduccién
del sonido a través de oido externo y/o medio; pero
frecuentemente observamos que especialistas en otras
areas, utilizan dicho término para referirse a problemas
en la neuroconduccién. Dado que la interpretacion en
ese sentido nos cambia completamente el diagndstico,
tratamiento y prondstico, es importante tomar en cuenta
estas observaciones (y que sea un médico audiélogo
quien realice el estudio).

d) Lacorrecta interpretacion del estudio puede darnos
algunos datos de la topografia de la lesién: problema
conductivo (oido externo o medio), problema sensorial
(ofdo interno) e incluso problema neural (VIII par).

Algunas limitaciones del registro de PEATC
El paciente tiene que estar dormido durante el estudio (indis-
pensable)

- Serequieren instalaciones con cierto aislamiento acustico (no
es buena idea realizarlos, por ejemplo, en un consultorio cerca
de la consulta externa o urgencias)

- Se requieren instalaciones con cierto aislamiento eléctrico
(por lo menos corriente aterrizada efectivamente, aunque en
algunos sitios es necesario “ faradizar” la habitacion)

- Serequiere preparar al paciente, realizando un frote ligero en
varios puntos de la cabeza con el fin de colocar los electrodos
de registro. En ocasiones esto asusta o incomoda a los pacien-
tes y eso retrasa el que consigan dormirse

- Dado que se requiere suefio, es preferible realizar el estudio
temprano por la mafiana o por la noche si es que se quiere
evitar la sedacion en la medida de lo posible

- La objetividad del estudio puede verse mermada si el observa-
dor en cuestién no cuenta con el entrenamiento y experiencia
adecuados para interpretar correctamente los registros.

La actividad de las células ciliadas externas de la cdclea no sola-
mente tiene como resultado la amplificacién de la sefial acustica
para facilitar su transduccion en sefiales bioeléctricas por las célu-
las ciliadas internas; también resulta en la produccion de sonidos
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conocidos como emisiones otoacusticas (EOA) y que fueron descri-
tos por primera vez en 1979 por David Kemp.®

La secuencia de generacién de las emisiones otoacusticas
podria describirse como sigue:

a) Existe un sonido que ingresa a través del conducto auditivo
externo

b) Dicho sonido provoca vibracion de la membrana basilar

¢) Lavibracion de la membrana basilar provoca motilidad de las
células ciliadas externas

d) Dicha motilidad ocasiona deflexion de los estereacilios de las cé-
|ulas ciliadas externas, lo cual modifica su potencial de membrana

e) Los cambios de voltaje de la membrana provocan acortamien-
to y alargamiento de la propia célula ciliada (lo cual se conoce
como electromotilidad)

f)  El fenémeno de la electromotilidad ocasiona un efecto de re-
troalimentacion, que a su vez incrementa la vibracién de la
membrana basilar

g) Secree que es la electromotilidad la responsable de la gene-
racion de las EOA.

A pesar de que son producidas en nuestro ofdo interno, de-
bido a la escasa energia de la que estan compuestas no es posible
que las percibamos, pero si es posible registrarlas y medirlas con
un equipo disefiado para tal fin.” Cabe mencionar que para que
estén presentes, se requiere:

1. Que las células ciliadas externas se encuentren funcionando
normalmente o cerca de lo normal

2. Que exista un funcionamiento normal del oido externo y tam-
bién del oido medio (ya que dichos sonidos recorren esas es-
tructuras para alcanzar la sonda de prueba que se localiza en
el conducto auditivo externo)

Tomando en cuenta lo anterior, sabemos que la presencia de
EOA nos habla del estado de salud DE UNA PARTE de la cdclea (células
ciliadas externas), oido externo y oido medio; pero NO nos proporcio-
na datos acerca del funcionamiento del nervio auditivo y tampoco de
otras regiones cocleares (las que corresponden a las células ciliadas
internas).

En la clinica existen en general dos tipos de registro de EOA
y estos dependen de la forma en la que se obtienen los registros:

1. EOA esponténeas (utilizadas principalmente en investigacion)
2. EOA provocadas (utilizadas habitualmente en la clinica)

2.1 Por estimulos transientes (clics)

2.2 Por productos de distorsién (frecuencias combinadas)

El procedimiento para realizar el estudio implica el colocar
una sonda en el conducto auditivo externo para obtener el registro.
Dicha sonda cuenta con un emisor de sefial y con un receptor de la
respuesta, y nos proporciona el registro de emisiones otoacusticas
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medibles en dBSPL (no en dBHL, que son las unidades que utilizamos
en audiologia en el estudio audiométrico). Las unidades de registro
deben ser dBSPL pues son extremadamente pequefias en cuanto a
amplitud y dichos dB se refieren a cambios en la presién sonora.

El tamafio de la respuesta acustica implica que el estudio
tenga que llevarse a cabo en condiciones de silencio y con el pa-
ciente lo mds tranquilo posible (de preferencia dormido, si habla-
mos de bebés), ya que el ruido ambiental o las variaciones en el
estimulo debido a poca estabilidad de la sonda en el conducto au-
ditivo del paciente, provocan que los registros no sean confiables.

Emisiones otoacusticas por estimulos transientes (EOAT)
Se utilizan clics para estimular al oido interno, provocando vibra-
cion de la membrana basilar a lo largo de toda la cdclea (los clics
tienen muy poca energia sonora, y al elevar su intensidad con
el fin de optimizar la respuesta, es posible provocar distorsion y
artefacto al rebasar el limite del transductor electroacdstico. Es
por lo anterior que pueden utilizarse tonos burst para el registro
de EOAT, pues tienen la capacidad de estimular a intensidades
superiores sin provocar dicho fenémeno. La respuesta obtenida
es separada por frecuencias estableciendo la amplitud de las
mismas dependiendo del radio sefial-ruido' (es decir, la separa-
cion entre el “piso” de ruido ambiental y la respuesta), ademas

de tomar en cuenta factores como la reproducibilidad de la res-
puesta (Figura 26).

Las respuestas obtenidas pueden interpretarse de manera
global (como ocurre al usar este estudio como tamiz auditivo) o
de manera individual,” lo cual nos ayuda a realizar un diagndstico
topografico (las frecuencias altas son codificadas en la base de la
coclea, en tanto que las frecuencias bajas son codificadas en el
apex) de las células ciliadas externas.

Las frecuencias que podemos analizar mediante este estu-
dio de manera dptima se limitan al rango de 2000 Hz a 4000 Hz, 0"
y su presencia nos indica un umbral méaximo de 45 dBHL en cada
una de las frecuencias examinadas. El criterio en términos de re-
producibilidad habla de un minimo de 70% por frecuencia y de un
minimo de 6 dBHSNR (radio sefial-ruido) para considerarse una
respuesta presente.

Emisiones otoacusticas por productos de distorsion
(EOAPD)

La diferencia principal con las EQAT radica en el estimulo que
utilizamos para obtener su registro; mientras que usamos clics
para provocar las EOAT, utilizamos frecuencias especificas para
provocar las EOAPD: de hecho, se utilizan 2 tonos puros (f1y f2)
presentados simultdneamente para provocar la respuesta pero
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Figura 26.

Registro de emisiones otoacdsticas por estimulos transientes con respuestas normales.

Fuente: Dr. Salvador Castillo Castillo




con ciertos parametros especificos:® se utiliza un radio de 1.2 en
la relacion f2/1, es decir, la f2 es presentada a una frecuencia 1.2
veces mayor de 1.2 Es dicha relacién frecuencial la que produce
las emisiones mas robustas, aunque esto puede variar ligeramen-
te cuando se exploran frecuencias bajas, por ejemplo. Si las fre-
cuencias estan demasiado lejos o demasiado cerca, no sera posi-
ble registrar una respuesta. Ademas, la estimulacion a través de
dichas frecuencias también estd relacionada con la intensidad
de ambas, ya que la respuesta puede variar si ambas frecuencias
son iguales en intensidad o si existe, por ejemplo, mayor intensi-
dad de 2 (que es la frecuencia mas alta).

Al interactuar ambas frecuencias, se produce una tercera
frecuencia (que corresponde al producto de distorsién) y que lejos
de ser aleatoria, puede calcularse con la férmula 2f1-f2.2

Por ejemplo: si presentamos una 1= 2000 Hz y una f2=2400
Hz, entonces 2f1-f2 (Producto de distorsion) = 1600 Hz.

Para la interpretacion de un DPgrama (como se conoce a la
gréfica resultante del registro de EOAPD), se utilizan en general,
dos variables:

1. Elradio sefial/ruido (diferencia entre el piso de ruido y la EOA)
que debe ser caracteristicamente mayor a 6 dBSPL.

2. La amplitud de la respuesta sin tomar en cuenta el radio se-
fial/ruido (una respuesta menor a -10 dBSPL, no puede consi-
derarse normal, aunque exista un radio sefial/ruido adecuado;
esto puede variar con la edad y existen tablas de estandariza-
cién al respecto).

Esto implica que los registros pueden interpretarse de 3 ma-
neras distintas:
a) Respuesta normal (Respuesta repetible con radio sefial ruido
de acuerdo con limites normales)
b) Respuesta presente pero anormal (Respuesta repetible, pero
con amplitud inferior a limites normales).
c¢) Respuesta ausente

El rango de frecuencias examinables a través de EOAPD de forma

Optima, va de 2000 a 4000 Hz (Figura 27)."°

Puntos importantes para el registro:

- Asegurarse de que el conducto auditivo se encuentra libre

- Asegurarse de que no existen problemas de oido medio (pre-
ferentemente a través de timpanometria)

- Utilizar la oliva correcta (por el tamafio) en la sonda

- Asegurarse de que la sonda sella apropiadamente en el con-
ducto auditivo (no deben existir fugas de sefial, y tampoco
debe obstruirse al estar mal colocado en el conducto auditivo)

Alcances del registro de EOA

- Ayudan a evaluar la funcionalidad de las células ciliadas ex-
ternas por regiones

- Pueden reflejar la presencia de dafio especifico o incipiente a
nivel coclear
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Figura 27.

Registro de emisiones otoacdsticas por productos de distorsién con
respuestas normales en el rango de 1000 a 4000 Hz.

Fuente: Dr. Salvador Castillo Castillo

- Pueden usarse para determinar la presencia de lesién coclear
vs. patologia retrococlear

- Constituyen un método objetivo y reproducible y una herramien-
ta invaluable en el diagnéstico audiolégico del recién nacido

Limitaciones del registro de EOA

- No nos hablan directamente del umbral de audicién (no son
una herramienta que mida los umbrales auditivos)

- Esindispensable que el paciente se encuentre muy tranquilo o
dormido, de ser posible

- Debe realizarse en un lugar muy silencioso (existe el riesgo de
interferencia acUstica que invalide el registro)

- Se limita a evaluar a las células ciliadas externas. Cuando la
lesion se relaciona con células ciliadas internas o nervio au-
ditivo, el resultado de esta prueba puede ser absolutamente
normal.

- No es un estudio confiable en presencia de padecimientos de
ofdo externo o de oido medio (derrame de ofdo medio, otitis me-
dia etc.).

Timpanometria

La timpanometria es un estudio objetivo que nos permite evaluar
las propiedades de la membrana timpénica, de la cadena de hue-
secillos y también de la caja timpéanica.

Dicha valoracidn se lleva a cabo a través de un equipo que
utiliza una sonda que se introduce en el conducto auditivo externo
y que tiene 3 componentes:

1. Un micréfono
2. Un audifono
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3. Una bomba para cambiar la presién en el conducto auditivo
externo

La timpanometria estd basada en el principio de que para que el
ofdo medio funcione de manera 6ptima, debe existir la misma can-
tidad de presion en el conducto auditivo que en la caja timpénica.
Durante la prueba, el audifono emite un tono de prueba de 70 dBS-
PL a 226 Hz en el caso de adultos y nifios mayores de 6 meses y
a 1000 Hz en el caso de nifios menores de 6 meses, mientras que
el micréfono registra la cantidad de sonido que regresa a la sonda
de prueba al tiempo que se varia la presion de aire en el conducto
auditivo externo a través de la bomba del equipo. Si regresa una
pequefia cantidad de sonido al micréfono, esto implica que la ma-
yor parte de la energia fue capaz de pasar por el oido medio; y si
por el contrario, regresa una gran cantidad de sonido, esto implica
disfuncién del sistema de conduccion del oido medio.

La timpanometria nos ayuda a estimar la compliancia del oido
medio en general, al cuantificar la cantidad de un tono de baja fre-
cuencia que rebota al alcanzar las estructuras del oido medio. La
compliancia es la facilidad con la que un sistema permite el paso
de cierta energia a través de él, y podria definirse como lo contrario
a la rigidez (el sistema formado por la cadena de huesecillos y el
timpano es un sistema dominado por la rigidez, pero dicha rigidez
alcanza un minimo cuando las presiones en el oido externo y el oido
medio son lo més parecidas posible). La razén de este dominio tiene
que ver con el tamafio de las estructuras, que al ser pequefias no

pueden tener un predominio de masa; lo anterior influye en el com-
portamiento acUstico del sistema, pues al predominar la rigidez, el
sistema responde mejor a las frecuencias altas que a las bajas. Es
este el motivo por el cual utilizamos un tono de prueba de 1000 Hz al
examinar a pacientes de 6 meses o menos."™ Después de esa edad,
se ha visto que el comportamiento de las estructuras en materia de
la relacion masa/rigidez se parece mas al del adulto.

La presion, por otro lado, es uno de los valores que tienen
més relevancia en la clinica y es posible obtenerla a través de este
estudio. La presion de la caja timpénica juega un papel fundamen-
tal en el funcionamiento del oido medio, ya que puede modificar
de manera variable la rigidez del sistema, y clinicamente precede
a patologias de oido medio como la otitis media.

El registro de la timpanometria puede graficarse en un tim-
panograma. Un timpanograma es plasmado en una grafica en don-
de el eje horizontal esta destinado a la presion en dekaPascales
(daPa) con el 0 como referencia, y eje vertical nos da la referencia
para cuantificar la compliancia en mm o en cm?® de aire (en algunos
sistemas se utiliza al Ohm o al mhQ para hacer més evidente la
relacion entre rigidez y resistencia y el concepto de compliancia)
(Figura 28).

En un timpanograma, ademas de la compliancia y la presién,
también es posible evaluar el volumen del conducto auditivo exter-
no, lo cual resulta fundamental para conocer por ejemplo situacio-
nes como la perforacion timpanica (en cuyo caso habra valores por
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Registro de timpanograma normal en ambos oidos.
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Tipos de curva timpanométrica segtn Jerger.

Fuente: Dr. Salvador Castillo Castillo

Cuadro 4.

Tipos de curva timpanométrica y situaciones mas comunes que identifican

Tipo A. Indica compliancia, presion y movilidad normal del timpano y cadena de huesecillos. Se considera un timpanograma normal.
Tipo B. Indica compliancia nula y movilidad nula del timpano y cadena de huesecillos. Normalmente indica la presencia de liquido en
oido medio

Tipo C. Indica compliancia normal y presién negativa en caja timpanica. Generalmente indicativo de disfuncion tubaria

Tipo AS. Indica compliancia disminuida (con movilidad disminuida del timpano y cadena de huesecillos). Frecuentemente encontrada en
etapas iniciales de derrame de oido medio y también en otoesclerosis o en fijacién de cadena

Tipo AD. Indica compliancia aumentada (movilidad aumentada del timpano y cadena de huesecillos). Puede encontrarse cuando existen
zonas amplias de membrana monomérica, o cuando existe disrupcion de cadena

Fuente: Dr. Salvador Castillo Castillo

arriba de lo esperado), y el gradiente, que no es sino un calculo del Los alcances de la timpanometria
area debajo de la curva timpanométrica y que guarda una relacion - Nos brinda un panorama bastante preciso acerca del estado
directa con la compliancia. del sistema que compone al oido medio.

Cuando tomamos todos esos valores, combinéndolos es po- - Através de la presion, podemos conocer el funcionamiento de
sible tener un reflejo de la situacion del oido medio a través de otras estructuras como la Trompa de Eustaquio y la relacion
clasificaciones como la de Jerger (que es la de uso més extendido) de la caja timpanica con la nasofaringe.

(Figura 29). - Enelcaso de nifios mayores y con cierto nivel de colaboracién,

De acuerdo con dicha clasificacion, existen b tipos principa- existen variantes como la prueba de funcion tubaria.
les de curvas timpanométricas para el examen realizado con tono - Puede damos datos concretos de perforacion de la membrana tim-

de prueba de 226 Hz (Cuadro 4): pénica cuando su determinacion por otoscopia resulta complicada.
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- Nos habla de la elasticidad de la membrana timpéanica y de la
movilidad de la cadena de huesecillos

- Puede determinar con bastante precisién y de manera objetiva,
la presencia de liquido en la caja timpdnica.

Limitaciones de la timpanometria

- Hablando de la timpanometria realizada con tono de prueba
de 1000 Hz, NO existe un consenso respecto de los valores
de interpretacion. Se asume que existen principios generales
(trazo plano=membrana inmavil, trazo plano con volumen de
conducto elevado=perforacién timpénica, presién negativa-
=disfuncion tubaria), y existen algunas propuestas' de estan-
darizacién, pero nada definitivo al momento.

El reflejo estapedial es un mecanismo de proteccion del oido in-
terno ante sonidos de intensidad elevada, que se desencadena
normalmente al percibir un estimulo actstico de 6 a 80 dB por
arriba del umbral de audicién en una frecuencia determinada.
Dicho reflejo tiene una latencia aproximada de 10 milisegundos y
provoca una atenuacion de aproximadamente 40 dB de un sonido
de intensidad elevada.

Dicho mecanismo transcurre de la siguiente manera:

1. Presentacién de un estimulo actstico de 60-80 dB por arriba
del umbral.

2. Transmisiény amplificacion a través de oido externo y oido medio.

3. Conversién de estimulo actstico a sefial bioeléctrica en la céclea.
Neurotransmisién de la sefial bioeléctrica a través del nervio
auditivo y la via auditiva a nivel de tallo cerebral.
Llegada de la sefial bioeléctrica a los nicleos cocleares.

6. Transmision de la sefial del ndcleo coclear ventral al complejo
olivar superior ipsilateral.

7. Transmision de la sefial del complejo olivar superior al nicleo
del VIl par craneal ipsilateral y contralateral.

8. Respuesta a través del VIl par hacia el masculo estapedial, cuya
contraccion tensa al timpano, aumenta la rigidez de la cadena de
huesecillos y modifica la posicién del estribo en la ventana oval.

Este reflejo puede registrarse en una gréfica a través del
mismo equipo con el que realizamos la timpanometria, y normal-
mente usamos las frecuencias de 500, 1000, 2000 y 4000 Hz con
estimulos de intensidad creciente para buscar el umbral del reflejo
(intensidad minima de un sonido a la cual se despierta el reflejo
estapedial).

El registro corresponde a una deflexién positiva o negativa
(dependiendo del equipo) que indica la tension del sistema del tim-
pano y cadena de huesecillos, y puede darnos una idea del umbral
de audicion (recordemos que el umbral del reflejo normalmente
se presenta 60 a 80 dB por arriba del umbral auditivo); esto, sin
embargo, debe tomarse como una referencia, pues de ninguna ma-

nera es un registro exacto del umbral de audicién por frecuencia;
de hecho sabemos que un paciente con hipoacusia superficial e
incluso media, podria tener reflejos estapediales a intensidades
elevadas de estimulacién, pero un paciente con hipoacusia severa
no presenta dichas respuestas.

Por otro lado, y debido a la maduracién de las vias neurales
y a las caracteristicas anatémicas del oido medio en pacientes me-
nores de 6 meses, que intervienen en esta respuesta, se sugiere
su realizacion después de los 6 meses de edad (no en neonatos).

En el caso de los estudios con sonda de 226 HZ, se consi-
dera una respuesta presente cuando existe una deflexion tipica-
mente de 0.02 o 0.03 mmho en el registro. Se ha documentado
que dichos criterios no se cumplen en la mayoria de los neonatos
si se usa sonda de dicha frecuencia, pero que practicamente to-
dos los neonatos presentan reflejos estapediales si se utiliza una
sonda de 1000 Hz. Ademas, los equipos de registro de reflejo
estapedial estan calibrados en acopladores de 2 cm?, con el fin
de establecer los valores en dBHL. Esta calibracién no resulta
apropiada para neonatos y subestima los valores del resultado
obtenido (Figura 30)."

Es un registro de la actividad bioeléctrica de la via auditiva en
respuesta a estimulos aclsticos que tienen caracteristicas muy
especiales: se trata de un tono de frecuencia especifica (portador)
pero con la amplitud y la frecuencia moduladas que pueden conse-
guir la sincronizacién de la respuesta bioeléctrica a varios niveles
de la via auditiva.

La caracteristica principal que convierte a este estudio en
imprescindible en la valoracién audiolégica pediatrica es que
nos proporciona los umbrales auditivos para frecuencias bajas,
medias y altas con gran exactitud sobre todo en pérdidas auditi-
vas notables.’® Existen algunas similitudes entre los PPATC y los
PPAEE: La preparacion del paciente es similar, ya que se requie-
re la colocacién de electrodos en diversos sitios de la cabeza
para obtener el registro como respuesta a un estimulo acdstico
enviado a través de audifonos, y el estudio en pacientes pedia-
tricos implica que el paciente se encuentre dormido. Ademas, en
ambos casos es posible realizar el registro estimulando a través
de via 6sea, con el fin de establecer el diagnéstico de pérdida
auditiva conductiva.

Sin embargo, también existen grandes diferencias entre
ambos estudios: para la interpretacion de PPAEE se usa a las
amplitudes y fases de las respuestas en el dominio espectral (de
frecuencias), mientras que para la interpretacion de los PPATC uti-
lizamos la morfologia, las relaciones de amplitud, y sobre todo las
latencias de las respuestas. El registro de los PPAEE depende de
la deteccion de un pico de respuesta a lo largo de un espectro,
mientras que el registro de los PPATC lo hace de la deteccion de un
pico (y su amplitud) a lo largo del tiempo.
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El estimulo es fundamental para la obtencién de la respues-
ta: Los PPAEE son provocados por un estimulo presentado a tasa
elevada de repeticion, mientras que los PPATC son provocados por
sonidos breves presentados a tasa baja de repeticion.

Aunque ambos estudios no requieren la colaboracién acti-
va del paciente, la objetividad es también un factor importante
cuando se habla de la interpretacién de ambos estudios, ya que el

papel del observador es determinante cuando se analiza un regis-
tro de PPATC (se requiere mucho entrenamiento para ubicar cada
uno de los componentes bioeléctricos y sus variantes), y s poco
determinante al analizar el registro de PPAEE (el equipo presenta
los umbrales en un audiograma estimado, incluso con factores
de correccion agregados, por lo que da poco lugar a la influencia
del observador en su interpretacion, ya que utiliza un algoritmo
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matematico basado en probabilidad estadistica para localizar los
umbrales de audicién por frecuencia) (Figura 31).

Los estimulos en los PPATC son clics o tonos burst en
cada oido por separado, mientras que para el estudio de PPAEE
pueden utilizarse sonidos de banda ancha como clics o chirps o
sonidos de frecuencia especifica como los clics filtrados, chirps
limitados en banda, burst de banda estrecha o tonos puros mo-
dulados en frecuencia y amplitud, ademés de que en la actuali-
dad existen protocolos para realizar PPAEE en ambos oidos en
varias frecuencias simultédneamente'” (protocolo MASTER); la
intensidad maxima de la estimulacién por clics por ejemplo, es
de hasta 103 dBHL, mientras que la estimulacién a través de un
equipo de PPAEE puede alcanzar hasta 128 dBHL (dependiendo
de la frecuencia y del equipo en cuestion); eso permite definir
mejor a la pérdida auditiva no sélo en el aspecto frecuencial,
sino de intensidad'® (una de las caracteristicas de los PPAEE es
también que su precision aumenta entre peor es la pérdida au-
ditiva), pero es importante tomar en cuenta que a intensidades
muy elevadas, podria provocarse un registro vestibular que no
puede distinguirse del auditivo.

Cuando realizamos registro de PPAEE, medimos los um-
brales en las frecuencias 500, 1000, 2000 y 4000 Hz (que son las
frecuencias mas importantes en audiologia pues es en ellas en

las que se presentan los sonidos del habla), y las respuestas son
generadas dependiendo de la frecuencia de modulacién: a fre-
cuencias altas, la respuesta correspondera a las estructuras de
tallo cerebral y a frecuencias bajas corresponderd a estructuras
superiores, incluso areas corticales primarias.

Alcances del estudio
Puede proporcionarnos los umbrales de audicién en frecuen-
cias bajas, medias y altas
A mayor pérdida auditiva, mayor exactitud del estudio, de he-
cho, su indicacion basica es en aquellos pacientes con hipoa-
cusia grave y profunda.
Es el mejor estudio para bdsqueda de umbrales en hipoacusia
grave y profunda, y sus resultados son indispensables para la
adaptacioén de un auxiliar auditivo, o incluso para pensar en
otras opciones terapéuticas como el implante coclear.

Limitaciones del estudio
Su precisién en pacientes con audicién normal o hipoacusia
superficial es menor que en hipoacusias de mayor gravedad
Es por lo anterior que NO debe ser usado como estudio de
primer contacto (los rangos de variabilidad de la respuesta en
audicién normal o hipoacusia superficial podrian confundirnos
acerca de la presencia o no de una pérdida auditiva)



- Apesar de que en alguna literatura se maneja como una po-
sibilidad para realizar tamiz auditivo, la definicién basica de
tamiz (“estudio répido, sencillo y no invasivo”), descarta a los
PPAEE como una alternativa, al tratarse de un estudio que
requiere mucho mayor tiempo para su realizacién que otros
usados comdnmente para el tamiz auditivo

- Si el paciente no esta dormido (en el caso de estimulacion
a frecuencias altas de modulacion, que son las usadas en
bebés) o tranquilo (en el caso de estimulacién a frecuencias
bajas de estimulacion, que son las usadas en adultos), el arte-
facto no nos permitird obtener resultados confiables

- Es importante entender que el encontrar los umbrales audi-
tivos es solamente una parte de la valoracién audioldgica. El
simple hecho de detectar y medir un grado de hipoacusia no
nos da el diagnéstico nosoldgico, por ejemplo, no es lo mismo
una hipoacusia media por otitis media serosa, que una hipoa-
cusia media por lesion coclear; el diagnéstico, tratamiento y
pronéstico son totalmente diferentes.

Algunos comentarios

El desarrollo tecnoldgico nos permite contar hoy en dia con instru-
mentos objetivos que nos brindan informacién acerca de las dis-
tintas estructuras que conforman al sistema auditivo. La audicién,
al ser un fenémeno subjetivo, reviste una gran complejidad en lo
relativo a su estudio, sobre todo en el caso del recién nacido.

Sin embargo, las herramientas diagnésticas actuales nos
dan la posibilidad de detectar y diagnosticar de manera oportuna y
precisa los problemas auditivos en los bebés. La hipoacusia puede
detectarse desde el nacimiento, y el objetivo siempre deberé ser,
en el caso de los médicos de primer contacto como los pediatras
o los otorrinolaring6logos, el referir a los pacientes con el médico
especialista en Audiologia para que él realice el tamiz auditivo y
en su caso, el diagndstico e intervencion tempranas, ya que esto
disminuird de manera notable la presencia de secuelas en materia
de audicién y de lenguaje oral.

El diagnéstico temprano de hipoacusia no debe basarse
en pruebas subjetivas como la observacion de las reacciones del
paciente (golpear el escritorio o chasquear los dedos), ya que el
futuro funcional de los pacientes depende de lo que uno haga en
los primeros meses de vida. El objetivo de un estudio audioldgi-
co completo (a cualquier edad) es el de obtener un diagnéstico
nosoldgico (y topogréafico) a partir del cual establecer el manejo
curativo o habilitatorio (segin sea el caso) y evitar las secuelas
funcionales en la medida de lo posible.

Existen otros estudios como la audiometria tonal, la logoau-
diometria, las pruebas en ruido o los exdmenes de procesamiento
auditivo central que no son tratados en este capitulo pues se en-
cuentran indicados en pacientes de mayor edad debido a la cola-
boracién que requieren para su realizacion.
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TAMIZ AUDITIVO NEONATAL
Y DETECCION TEMPRANA
DE HIPOACUSIA

Dr. Salvador Castillo Castillo

Conceptos generales

La Organizacién Mundial de la Salud estima que 2 a 3 de cada
1000 recién nacidos padecen hipoacusia grave o profunda, mien-
tras que 5 a 6 de cada 1000 padecen algin grado de hipoacusia’
(incluyendo hipoacusia moderada o unilateral). Se estima que de
todos los pacientes con hipoacusia prelocutiva, se estima que
aproximadamente 25% cuenta con algin (o algunos) anteceden-
te(s) de riesgo, en otro 25% la hipoacusia es idiopatica, mientras
que 50% se debe a factores genéticos; de estos, 70% estén rela-
cionados a patologfa no sindrémica (85% autosémica recesiva) y
30% con patologfa sindromica. Al tratarse de un problema que no
es notable a simple vista, en ausencia de programas disefiados
para tal fin, su deteccion y diagnéstico nunca son sencillos y prac-
ticamente nunca son tempranos; de hecho, en los paises en donde
no existen programas de deteccién temprana, se ha documentado
que la edad habitual de deteccion de una pérdida auditiva disca-
pacitante fluctta entre los 20 y 30 meses de edad.?

Para poner en perspectiva la relevancia del tamiz auditivo,
podriamos mencionar que en la literatura se reporta que por cada
10 000 nacimientos es posible detectar 1 caso de fenilcetonuria,
2.5 de hipotiroidismo, 5 de espina bifida, 10 de fisura labiopalati-
na, 11 de sindrome de Down y 30 de hipoacusia discapacitante.®

Cuando dicha condicién no es detectada en etapas tempra-
nas, la sospecha de hipoacusia por parte de los padres es el prin-
cipal dato que precede a un diagnéstico tardio. Generalmente lo
padres consultan al médico de primer contacto, que desgraciada-
mente en no pocas ocasiones carece de los conocimientos nece-
sarios para orientar hacia un diagndstico efectivo. Todos los dias
recibimos pacientes para diagnéstico tardio que nos refieren que
acudieron al médico a edades variables (algunos incluso antes de
que sus pequefios cumplieran 6 meses de edad), y recibieron argu-
mentos como: “no se preocupe, su nifio no tiene ningtn problema,
lo que pasa es que es flojito”, “tarde o temprano hablard”, “esta
muy consentido”, “hay que esperar hasta los dos afios para hacer
un estudio de audicién”, “su oido se ve bien, no hace falta hacer
otros estudios”, “hay nifios que hablan después de los 4 afios” y
un largo y lamentable etcétera.

En México, existe un estimado de 10 millones de personas
con algdn grado de hipoacusia (OMS), de las cuales 400 000 pre-
sentan hipoacusia profunda. Sabemos que en nuestro pais cada
afio nacen aproximadamente entre 2000 y 6000 nifios con hipoa-
cusia congénita.*
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Cuadro b.

Contexto de la edad de intervencion y tiempo de privacién de la experiencia auditiva desde el punto de vista electrofisiolégico

Edad de intervencion para hipoacusia

Tiempo de privacion de experiencia auditiva

A los 3 meses de vida extrauterina 26 semanas
A los 6 meses de vida extrauterina 38 semanas
Al afo de edad 66 semanas

A los 2 afios de edad

118 semanas

A los 2 afios y medio de edad

144 semanas

Alos 3 afios de edad

170 semanas

Fuente: Dr. Salvador Castillo Castillo

Tomando en cuenta situaciones como las previamente men-
cionadas, la complejidad del concepto de deteccién temprana de la
hipoacusia radica no sélo en la planeacién, bisqueda de recursos ma-
teriales y humanos y puesta en marcha de un programa que inicie con
el tamiz auditivo: de hecho, un programa de deteccién temprana de
hipoacusia deberfa estar precedido por un sistema de difusién y con-
cientizacion a los médicos de primer contacto y a la poblacién general
acerca de situaciones que pueden ser tan sencillas como la existencia
del médico especialista en Audiologia o la existencia de estudios ob-
jetivos para deteccion y diagndstico de hipoacusia, y tan complejas
como la posibilidad habilitatoria y de lenguaje con todas sus variantes.

;Por qué es importante el concepto

de la deteccion temprana de hipoacusia?

Una pregunta que en algiin momento nos tenemos que plantear
es: ja partir de qué edad empieza a escuchar el ser humano?
Mas alla de cuestiones filoséficas y ateniéndonos a la evidencia
cientifica, ha sido documentada la presencia de sefiales bioe-
léctricas provenientes del oido a nivel del tallo cerebral a partir
de la semana 26 de gestacion.® Dichas sefiales implican el inicio
del procesamiento auditivo central y por tanto, la presencia de
plasticidad cerebral en respuesta a estimulos provenientes del
medio. Nuestro cerebro presenta reorganizaciones constantes, y
no sélo en lo relativo a la neurogénesis: se ha documentado que
a partir del cuarto mes de gestacion, existe una apoptosis neu-
ronal que tendrfa la funcién de eliminar aquellas neuronas que
no estén interconectandose con otras (debido a la falta de esti-
mulos gatillo); esto implica la muerte de la mitad de los 200 000
millones de neuronas que se han formado durante los primeros 4
meses de gestacion;® sin embargo, posteriormente se reinicia la
neurogénesis y la sinaptogénesis.

A pesar de que la mielinizacién y el establecimiento de to-
das las sinapsis y conexiones a nivel central en materia de audi-
cion concluyen hasta los 12 o 13 afios de vida (y por tanto es a esa
edad cuando el funcionamiento auditivo central se considera ab-
solutamente completo), si tomamos en cuenta el parametro de las

26 semanas de gestacion como la edad inicial para fines de expe-
riencia auditiva desde el punto de vista bioeléctrico, resulta que al
detectar a un nifio hipoacusico a los 3 meses de vida extrauterina,
en ese momento nuestro paciente tendrd un retraso auditivo de 26
semanas, es decir: todo ese tiempo estarda perdido en lo relativo a
plasticidad, al neurodesarrollo auditivo, establecimiento de sinap-
sis, y por lo tanto, aprendizaje en ese aspecto sensorial (Cuadro 5).

La plasticidad cerebral puede dividirse en 3 modalidades:
madurativa (desde la etapa prenatal hasta los 4 afios aproxima-
damente), adaptativa (a partir de los 4-5 afios y durante el resto
de la vida) y regenerativa (destinada a restablecer las funciones
perdidas después de una lesion); y es la plasticidad madurativa
a partir de la cual se establece ese periodo durante el cual se
adquiere la lengua materna.

Cuando revisamos las implicaciones de la plasticidad cere-
bral temprana en la correcta adquisicién y desarrollo de ciertas
funciones, encontramos la existencia de dichos periodos criticos
(o periodos sensibles) en el neurodesarrollo: esto implica que la
plasticidad cerebral utiliza ciertas “ventanas” de tiempo en las
que es imprescindible la presencia del estimulo adecuado para
desarrollar una habilidad determinada. Dichos periodos terminan
en algin momento, y al hacerlo, el potencial de desarrollo de una
habilidad concreta (en nuestro caso, inicialmente la discriminacion
de patrones, la discriminacion fonémica y posteriormente la ad-
quisicién de un sistema lingtiistico) disminuye en forma notable:
a mayor edad, mayor dificultad para adquirir lenguaje oral (Figu-
ra 32). Si ha transcurrido el tiempo de plasticidad madurativa, no
importa que exista la estimulacion adecuada (por ejemplo: en los
casos de implantacién coclear tardia), y si nos encontramos en el
tiempo adecuado, pero sin estimulacién adecuada (por ejemplo,
en la deteccion tardia de hipoacusia), el resultado serd exacta-
mente el mismo.

Existe una predisposicién genética-anatémica-fisiolégica
para la plasticidad en distintas areas y por tanto, para distintas fun-
ciones cerebrales; pero dicha predisposicién debe ser alimentada
por los estimulos provenientes del medio, que a final de cuentas
proporcionan el sustrato para la adaptacion cerebral a un entorno



0 a 1 afio de edad = Plasticidad y potencial de lenguaje oral

1 a 2 afios de edad = Plasticidad y potencial de lenguaje oral

2 a 3 afios de edad= Plasticidad y potencial de lenguaje oral

4 a5 afios de edad = Plasticidad y potencial de lenguaje oral

> de 5 afios de edad = Plasticidad y potencial de lenguaje oral

Figura 32.

El potencial en la adquisicion de la lengua materna en funcion de la
edad del nifio sordo.

Fuente: Dr. Salvador Castillo Castillo

determinado: en el caso de las funciones de audicién y lenguaje, di-
chos periodos criticos cobran relevancia si entendemos que cuando
las dreas y estructuras predestinadas al procesamiento de sefiales
auditivas y a la adquisicion de la lengua materna no son estimuladas
desde el Gltimo trimestre del embarazo y durante los primeros afios
de vida (correspondientes a la plasticidad madurativa), se presen-
tan fenémenos como la reorganizacion neural o la plasticidad de
modalidad cruzada (reorganizacién neuronal que implica el cambio
en el tipo de estimulos que procesa un grupo neural determinado,
por ejemplo, neuronas de dreas auditivas que empiezan a procesar
estimulos visuales o tactiles ante la ausencia de estimulos audi-
tivos), que impiden el desarrollo posterior de dichas funciones en
forma completa y tienen repercusiones principalmente en la falta de
modulacién de las areas auditivas primarias:’ de hecho, los proce-
dimientos habilitatorios como la implantacién coclear son efectivos
mientras la corteza auditiva no haya entrado en la fase conocida
como de “eliminacion sindptica”, fenémeno que inicia en las areas
auditivas entre los 2 y 4 afios de vida en el paciente sordo.

Han sido bien documentadas no sélo la disminucién osten-
sible en la habilidad para adquirir una lengua materna en el ser
humano al transcurrir los primeros afios de vida, sino el decaimien-

3 a4 afios de edad = Plasticidad y potencial de lenguaje oral l
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to de la habilidad de discriminacién de fonemas en el paciente
sordo al transcurrir dicha etapa, con la imposibilidad de realizar
ambas funciones de manera completa al iniciar la habilitacién tar-
dia (no sdlo en términos de lenguaje, sino también de audicion).
Dichos fenémenos son los responsables de la incapacidad de los
pacientes mayores de 4-5 afios para desarrollar (cuando se parte
de cero a esas edades), las habilidades cognitivas que preceden a
la discriminacion fonémica y a la adquisicién de la lengua materna
en forma funcional (note el lector que la adquisicion de un sistema
lingiifstico funcional implica la adquisicion de estructuracion basa-
da en la correcta asimilacion de todos los elementos, reglas y va-
riantes de la lengua materna, y no se refiere, como podrian pensar
algunos padres de familia e incluso algunos profesionales, dnica-
mente a la simple adquisicion de Iéxico y repeticion de palabras).

Tomando en cuenta los elementos fisiolégicos previamente
mencionados, y ante la urgencia de iniciar la estimulacién auditi-
va para aprovechar los periodos criticos, se considera deteccion
temprana de hipoacusia a aquella que se lleva a cabo antes de
los primeros 3 meses de vida extrauterina,® por supuesto que éste
concepto serfa inGtil de no estar ligado a otro concepto fundamen-
tal: el concepto de la intervencion temprana, que implica el inicio
de una estrategia habilitatoria audioldgica antes de los primeros
6 meses de vida extrauterina.? Esto implica que la naturaleza se-
cuencial de dichos procedimientos debe ser inmediata: de hecho,
sirve de muy poco diagnosticar un problema auditivo en forma
temprana si no se inicia el proceso habilitatorio inmediatamente,’
pues el mayor potencial de desarrollo basado en la plasticidad ma-
durativa disminuye de manera alarmantemente rapida, siendo en
esa medida, inversamente proporcional a la cantidad de secuelas
permanentes con las que tendrd que vivir el paciente.

Es por lo anterior que cuando se piensa en la posibilidad de es-
tablecer un programa con el tamiz auditivo como herramienta inicial,
deberfamos pensar no en un programa de tamiz auditivo simplemen-
te, sino en un programa de deteccién temprana de hipoacusia, que
implica una visi6n integral que considera elementos antes (como la
difusion e informacion a médicos y poblacion general) y sobre todo
después del tamiz (intervencién temprana multidisciplinaria).

;Qué es el tamiz?

Definimos tamiz (o screening) como un procedimiento que:

1. Es de realizacion répida.

2. Esféacil de aplicar.

3. No es propiamente un estudio diagndstico, sino de aproximacion.

Dicho estudio sirve para separar a aquellos pacientes que
probablemente padezcan una condicién determinada (en el caso
que nos ocupa, hipoacusia discapacitante) de aquellos pacientes
que probablemente no la padezcan.?

Por supuesto que no todas los padecimientos son suscep-
tibles de ser investigadas inicialmente a través de un tamiz; de
hecho, deben cumplir con algunos requisitos basicos:
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a) Contar con una incidencia elevada

b) En caso de no ser frecuente, debe tener repercusiones serias
en la vida del paciente

c¢) Que ladeteccién e intervencién temprana mejoren el pronéstico

d) Que los estudios utilizados posean una sensibilidad y especi-
ficidad suficientes

e) Que laintervencién y medios de tratamiento de la patologia de-
tectada estén disponibles (es decir, que se cuente con los me-
dios fisicos y humanos para atender a los pacientes detectados)

f)  Que el costo/beneficio sea aceptable

g) Que pueda aplicarse al 100% de la poblacién

h) Que el procedimiento no implique riesgo alguno al paciente

El tamiz auditivo puede ser realizado mediante dos estudios
distintos: los potenciales provocados auditivos de tallo cerebral
(PPATC) y las emisiones otoactsticas (EQA) transientes o por pro-
ductos de distorsion. Ambos estudios cuentan con dos modalida-
des distintas: la modalidad de diagnéstico y la modalidad de ta-
miz, que evidentemente son realizados con pardmetros distintos,
cumplen con funciones distintas y tienen indicaciones y formas de
interpretar muy especificas.

El tamiz puede ser utilizado como una herramienta para la
deteccion temprana de hipoacusia, pero esta (ltima no depende
exclusivamente del tamiz auditivo: por ejemplo, si realizamos un
estudio diagndstico (PPATC para bisqueda de umbral) antes de los
3 meses de vida y encontramos algin grado de hipoacusia, esta-
remos realizando deteccién temprana sin necesidad de realizar el
tamiz. ;Por qué entonces no realizar directamente un estudio diag-
néstico y registrar el umbral de audicion? Podriamos dar 3 razones:
1. El principal motivo radica en la disponibilidad de recursos hu-

manos, materiales y de tiempo: en condiciones 6ptimas vy uti-
lizando el estudio de registro de emisiones otoacdsticas por
estimulos transientes, podemos realizar un tamiz aproximada-
mente en 5 segundos por cada oido; mientras que un estudio
diagnéstico de registro de potenciales provocados auditivos de
tallo cerebral, no podria ser realizado en menos de 15 minutos
en condiciones dptimas (y tomando el tiempo desde que el pa-
ciente se encuentra dormido). Si tenemos en cuenta que lo ideal
es realizar una evaluacién universal, es decir, a todos los recién
nacidos de un hospital determinado, el utilizar al registro de
PPATC diagnéstico en un servicio de ginecoobstetricia en donde
nacen 20 o 30 pacientes al dia, resultarfa insostenible.

2. Un estudio de tamiz auditivo puede ser aplicado por personal
paramédico, mientras que un registro de PPATC debe ser rea-
lizado exclusivamente por el médico audiélogo (los colegas
de otras especialidades como neurofisiologia o rehabilitacion
cuentan con un punto de vista y criterios muy diferentes en
cuanto a la interpretacion, como lo comprobamos todos los
dfas en nuestra consulta)

3. El costo de un estudio de tamiz auditivo resulta mucho més
accesible que el costo de un registro diagnéstico de PPATC.

El hecho de que el tamiz auditivo no sea un estudio diag-
ndstico, sino de aproximacion a una condicién posible o probable,
debe tomarse muy en cuenta al momento de informar a la familia
acerca del resultado, evitando sacar conclusiones a partir de dicho
procedimiento y esperando al estudio diagndstico para plantear
un diagndstico, tratamiento y pronéstico a los padres del paciente.

Tomando en cuenta el tipo de poblacién al cual nos enfren-
taremos, podemos dividir al tamiz auditivo neonatal en dos: el
tamiz auditivo universal y el tamiz auditivo en pacientes de alto
riesgo auditivo.

Uno de los requisitos para utilizar un determinado estudio para
realizar tamiz auditivo, implica que éste tenga tanto sensibilidad
como especificidad aceptables, ya que considerando la edad y
condiciones de los pacientes a examinar, ambos estudios (PPATC
y EOA) son susceptibles a variables tan diversas que pueden ir
desde la presencia de patologia conductiva (incluso cuando ésta
es reversible, como el caso de la otitis media serosa) hasta dificul-
tades para obtener una prueba confiable por el nivel de ruido en la
Unidad de Cuidados Intensivos.
Una prueba “perfecta” de tamiz auditivo, implica que todo
aquel paciente con audicion normal pasarfa el tamiz, y todo aquel pa-
ciente con un problema auditivo no pasaria la prueba. Claro que, dado
que no existe una prueba perfecta, en realidad existen 4 posibilidades:
1. Pacientes con hipoacusia que NO PASAN el tamiz
(VERDADERO PQSITIVO: SENSIBILIDAD)

2. Pacientes con audicién normal que PASAN el tamiz
(VERDADERQ NEGATIVO: ESPECIFICIDAD)

3. Pacientes con hipoacusia que PASAN el tamiz
(FALSO NEGATIVO)

4. Pacientes con audicién normal que NO PASAN el tamiz
(FALSO PQSITIVO)

La tasa de falsos positivos es mayor para las EOA que para
los PPATC: se ha documentado una tasa de 4% de falsos positivos
para los PPATC cuando la prueba se realiza en los primeros 3 dias
de vida, mientras que para las EOA se encuentra en un rango de
5a21% al realizarse en el mismo periodo. Dicha diferencia entre
estudios se ha atribuido a la mayor susceptibilidad de la sonda
de EOA ante un conducto auditivo externo con liquido amniético
residual, y se observa consecuentemente mejorfa notable en la
sensibilidad de las EOA al transcurrir los primeros dias de vida. En
este sentido, se considera ideal una tasa de falsos positivos igual
o inferior a 3% y una tasa de falsos negativos de 0%.'

Para un protocolo de deteccion temprana que utilice al tamiz
auditivo como herramienta inicial, es posible utilizar a los PPATC,
a las EOA o incluso a una combinacién de ambos, con lo cual se
incrementan de manera notable tanto la sensibilidad como la es-
pecificidad.? Por supuesto que esta mejoria en la sensibilidad y
especificidad tiene un costo que se paga con el mayor tiempo que



lleva la preparacion del paciente y también con el mayor tiempo de
realizacién de ambos estudios.

Hablando en términos de la modalidad de tamiz automatico
(no de diagnéstico), tanto los PPATC como las EOA tienen dnica-
mente dos resultados posibles: PASS (PASA) o REFER (NO PASA),
por lo que, dada la ausencia de interpretacion por parte del exa-
minador, no deberfa existir complicacién alguna para seguir el pro-
tocolo preestablecido ya sea para el seguimiento o el alta, segin
sea el caso.

Resulta fundamental que tanto el médico audi6logo como
los médicos de primer contacto (en este caso principalmente el
pediatra y el otorrinolaringdlogo), estén conscientes de las dife-
rencias y los alcances de un estudio en modalidad de diagnéstico
y un estudio en modalidad de tamiz. Asumiendo que el lector esta
familiarizado con ambos estudios, nos limitaremos a mencionar
exclusivamente los puntos méas relevantes:

PPATC en modo diagndstico. Se estimula mediante clics
buscando los componentes bioeléctricos I, II, IIl, IV'y V a una in-
tensidad en la que sea factible encontrarlos, (por ejemplo 70 u 80
dBHL) y se busca a intensidades decrecientes la intensidad mini-
ma a la cual persiste el V componente. Dicha intensidad minima
es conocida como umbral auditivo, y se refiere exclusivamente a
frecuencias altas (sonidos agudos).

PPATC en modo de tamiz automatico (de tamiz). Se estimula
mediante clics a intensidad Unica (35 o 40 dBHL), buscando la re-
plicacién de un componente bioeléctrico a una latencia predeter-
minada. Si se encuentra replicacion de dicho componente, se con-
sidera una respuesta valida y el equipo indica un resultado PASA,
si no se encuentra una respuesta replicable a dicha latencia, el
equipo indica un resultado REFER (NO PASA).

Evidentemente, la intencién de la modalidad de tamiz no es
buscar el umbral de audicién, sino (inicamente detectar a los pacien-
tes que padezcan un grado de hipoacusia con umbral superior a 40
dBHL. Efectivamente: los pacientes con hipoacusia superficial pue-
den pasar el tamiz, pero esto no implica un problema como tal, pues
dicho grado de hipoacusia no tendria una consecuencia devastadora
en términos de desarrollo como las hipoacusias mas significativas.

EOA en modo diagndstico. En el caso de las EOA por produc-
tos de distorsién, buscamos la presencia de una diferencia entre
sefial/ruido superior a 5-7 dBSPL (dependiendo de la estandariza-
cién puede ser de hasta 3 dBSPL) en miiltiples frecuencias para
valorar el funcionamiento de las células ciliadas externas. En el
caso de las EOA por estimulos transientes, se busca una reproduc-
tibilidad superior a 70 u 80%.

EOA en modo de tamiz automatico (de tamiz). Dependiendo
del equipo, se busca la presencia de EOA en 3 de 4 frecuencias dni-
camente, con una diferencia de sefial/ruido de 5 dBSPL utilizando
pardmetros como la amplitud de la respuesta para determinar si
existe 0 no la presencia de las emisiones. Sabemos que en general,
las EOA se encuentran presentes cuando los umbrales de audicion
son de minimo 35-40 dB (con integridad funcional del oido medio),
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por lo que, al igual que en el registro de PPATC, los pacientes con
hipoacusia superficial podrian aprobar el estudio sin problemas.

Las diferencias entre ambas modalidades saltan a la vista, y
por tanto, las limitaciones que tiene un estudio de tamiz también
son puestas en evidencia y deberfan ser bien entendidas por el
personal encargado de realizar el procedimiento, con el fin de no
informar de manera errénea a los padres de un bebé que por ejem-
plo, no ha aprobado el tamiz.

Es claro que, para la realizacion de cualquiera de los dos
estudios, son necesarias ciertas condiciones del ambiente, del pa-
ciente, del examinador y del equipo:

Condiciones ambientales. Debe realizarse en un lugar lo més
silencioso posible, sin presencia de ruido continuo o intermitente
(sobre todo en el caso del tamiz mediante EOA). Algunos equipos
de tamiz pueden medir el nivel de ruido ambiental y asi determinar
si el estudio tiene validez o no: para estos equipos se sugiere un
nivel de ruido menor a 20% del registro. La presencia de equipos
de ventilacion o monitores puede interferir con el registro no sélo
en el aspecto acdstico, sino también por la presencia de artefacto
eléctrico en el registro de PPATC.

Condiciones del paciente. En el caso del registro de PPATC,
el paciente debe encontrarse necesariamente dormido, mientras
que para el registro de EOA el paciente puede encontrarse dor-
mido o despierto pero quieto; es necesario evitar también la suc-
cién y por supuesto el llanto, en el caso de las EOA, por el ruido
acustico y en el caso de los PPATC, por el artefacto bioeléctrico.
Cuando se trata de pacientes que se encuentran en tratamiento en
la Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales, sugerimos esperar
hasta la cercanfa del alta médica para realizar el procedimiento:
de nada sirve un resultado aprobatorio del tamiz si el paciente
posteriormente serd sometido, por ejemplo, a la administracién
de ototdxicos, ya que el resultado del tamiz podria retrasar la rea-
lizacién del estudio diagnéstico. Para el registro de PPATC, es in-
dispensable contar con la preparacién adecuada antes de colocar
los electrodos de registro (con impedancias dentro de limites dpti-
mos). En caso de las EOA, un factor a considerar en los neonatos
implica la presencia de liquido y detritus que pueden modificar el
registro y que disminuyen la sensibilidad de la prueba sobre todo
en las primeras horas de vida.

Condiciones del examinador. El personal encargado de llevar
a cabo el registro del tamiz, debe contar con una capacitacion basica
en materia de interpretacion de la prueba. Aunque todos los equipos
de tamiz con cualquiera de los dos estudios (PPATC y EOA) nos pro-
porcionan Unicamente dos posibilidades (PASA o NO PASA), no es
raro encontrar confusién al momento de proporcionar la informacion
a los familiares debido frecuentemente a que el examinador trata de
“interpretar” las graficas que se obtuvieron en el registro automa-
tico. Es importante explicar que un resultado NO PASA, no necesa-
riamente implica que el paciente padece algin grado de hipoacusia,
pero que es necesario realizar un estudio diagnéstico para tener
certeza: jamas se debe informar a los padres que su bebé es sordo
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0 no escucha bien basandose en un registro de tamiz; el examinador
debe limitarse a hablar de la posibilidad de que exista un problemay
que contamos con los medios para confirmarlo o descartarlo.

La técnica de realizacion del registro es un factor que es
conveniente revisar, sobre todo si obtenemos un porcentaje supe-
rior a 4% de estudios no aprobados y se ha descartado un proble-
ma con el equipo.’

Condiciones del equipo. El equipo (cualquiera que éste sea),
debe someterse a calibraciones periédicas especificadas por el fa-
bricante, la sonda debe estar limpia y libre de cerumen o detritus,
las olivas deben ser del tamafio correcto para sellar perfectamente
el conducto auditivo externo, y deben revisarse los pardmetros
de registro de estabilidad del estimulo y de niveles ambientales de
ruido con los que cuentan algunos equipos (no todos). En cuanto
al registro de PPATC, los audifonos deben encontrase calibrados y
los electrodos en buen estado.

Tipos de tamiz auditivo

Llamamos tamiz universal a aquel programa en el que se realiza
dicho procedimiento a un minimo de 95% de pacientes nacidos en
una unidad hospitalaria (idealmente deberfa ser el 100%), tengan
o no factores de riesgo auditivo (Figura 33).

iPor qué deberia realizarse al 100% de pacientes? Como
mencionamos al inicio de este capitulo, practicamente la mitad de
los recién nacidos con hipoacusia discapacitante, no cuentan con
factores de riesgo auditivo, ademéas de que puede considerarse a
la hipoacusia como el defecto congénito mas frecuente comparado
con otras patologfas que estan incluidas en el tamiz metabdlico.

Tales cifras justifican per se la realizacién del tamiz neonatal
universal.

Para realizar el procedimiento, puede utilizarse tanto el registro
de EOA como el registro de PPATC (uno 0 ambos), y se sigue un protoco-
lo bien establecido que considere todas las variables posibles.”

Claro que desafortunadamente siempre existirdn pacientes
que hayan presentado complicaciones perinatales: es por esto que
se sugiere que, dentro de un programa de tamiz auditivo neonatal
universal, exista un protocolo alterno para pacientes de poblacion
general que cuenten con factores de alto riesgo auditivo, e implica
la vigilancia mediante estudio diagndstico hasta los 30 meses de
vida extrauterina (tal y como veremos que sucede en el protocolo
utilizado en pacientes de alto riesgo).

Preferentemente, un centro hospitalario en donde se lleve
a cabo el tamiz auditivo universal, deberia contar con el equipo
para diagnéstico audiolégico completo y la presencia del médico
audiélogo con experiencia en atencién del paciente pediatrico,
ademas de la posibilidad de recursos para la habilitacién de los
pacientes diagnosticados (desde la existencia de terapia de esti-
mulacién temprana de lenguaje a cargo de terapeutas o maestras
de lenguaje con experiencia en el nifio sordo, hasta programas

considerados de alta especialidad como el de implantacién co-
clear) o en su defecto, la cercania de un Centro que cuente con
dichos recursos.

Sobre todo en el caso de pacientes que no cuentan con fac-
tores de riesgo, y que no han aprobado tamiz auditivo, la forma en
como se da a conocer el resultado a los padres del paciente en cues-
tién, toma mucha relevancia: al tratarse de pacientes que frecuen-
temente no cuentan con antecedentes que pudieran preocupar a los
padres, y si no se explican perfectamente los alcances del estudio
y las consecuencias de la probable hipoacusia, corremos el riesgo
de que el paciente no regrese al seguimiento cuando es debido, y
lo haga 2 o 3 afios después cuando es evidente el problema y las
posibilidades habilitatorias han disminuido sensiblemente. Como ya
hemos mencionado, no es apropiado hablar de que el paciente que
no aprobd el tamiz tiene algtin grado de hipoacusia al no tratarse de
un estudio diagndstico, pero es indispensable explicar a los padres
la posibilidad de dicha condicién y sus repercusiones en el desarro-
llo del paciente si no es diagnosticado a tiempo.

Para establecer la necesidad del tamiz auditivo en pacientes de
alto riesgo auditivo, basta comparar las cifras de hipoacusia en
poblacion general (2 a 3 de cada 1000 recién nacidos), con las
cifras de hipoacusia en poblaciones especiales como los pacientes
de la Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales (1-2 de cada 50
pacientes).

Se han identificado factores de alto riesgo audiolégico que
el Joint Committee on Infant Hearing ha citado previamente (afio
2000) por la posible edad de inicio (antes de los 28 dias de vida ex-
trauterina y de los 28 dias a los 2 afios de vida), pero que clasifico
en una lista Gnica en el consenso mas reciente (afio 2007):

- Antecedentes familiares de hipoacusia neurosensorial heredi-
taria de inicio en la infancia

- Prematuridad (menos de 38 SDG)

- Peso bajo al nacer (menos de 1500 g)

- Hiperbilirrubinemia

- Apgar menor de 7 a los 5 minutos

- Estancia en Unidad de Cuidados Intensivos durante 5 dias

- Estancia en Unidad de Cuidados Intensivos de cualquier du-
racién, pero con requerimiento de ventilacién asistida, mem-
brana extracorpdrea, hiperbilirrubinemia con exanguinotrans-
fusién, o administracion de ototoxicos

- Cualquier malformacion en cabeza o cuello

- Hipoxia neonatal

- Necesidad de ventilacién asistida prolongada

- Uso de ototéxicos

- Infecciones congénitas (TORCH)

- Meningitis

- Sindromes asociados con hipoacusia (Waardenburg, Usher,
trisomia 21 etc.)

- Sospecha de hipoacusia por parte de padres o cuidadores
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Figura 33.

Diagrama de flujo para el programa de deteccién temprana de hipoacusia en pacientes de alto riesgo auditivo.

Fuente: Dr. Salvador Castillo Castillo
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- Traumatismo craneoencefélico asociado con pérdida del esta-
do de alerta o a fractura de crdneo

Llamamos tamiz auditivo en pacientes de alto riesgo, a aquel
programa en el que se incluye para tamiz a todos los pacientes que
hayan presentado uno 0 méas de estos factores, por ejemplo, a los
pacientes de la Unidad de Cuidados Intensivos.

La diferencia béasica del tamiz en pacientes de alto riesgo
con respecto al tamiz universal implica el seguimiento mediante
estudios diagndsticos: un paciente de poblacién general sin fac-
tores de riesgo auditivo que pasa el tamiz, es dado de alta inme-
diatamente; mientras que un paciente con uno o mas factores de
riesgo auditivo que pasa el tamiz, requiere vigilancia diagnéstica
(PPATC) por lo menos en una ocasién antes de cumplir 30 meses
de vida extrauterina.

La razén para dar seguimiento a un paciente, aunque haya
aprobado el tamiz auditivo neonatal (Figura 34) es descartar la
posibilidad de hipoacusia de inicio tardio, una condicién que ha
sido detectada principalmente en pacientes que requirieron venti-
lacién asistida o que presentan evidencia de enfermedades como
el citomegalovirus y que inicialmente aprobaron el tamiz.

En el Servicio de Neurofisiologia Otoldgica Pediétrica del
Hospital Infantil de México Federico Gémez, y tomando en cuen-
ta que todos nuestros pacientes tienen algln factor de riesgo au-
ditivo, el protocolo que hemos disefiado implica que el resultado
del tamiz auditivo simplemente nos indica el tiempo en el que
realizaremos el estudio diagndstico, por ejemplo: si el paciente
pasa el tamiz, el estudio diagnéstico se realiza a los 6 meses
de edad, para ser dado de alta si este estudio diagnéstico es
reportado como normal. Por el contrario, si el paciente no pasa
el tamiz, la realizacion del estudio diagndstico (PPATC) se lleva
a cabo antes de los 3 meses de edad corregida (no la edad cro-
noldgica) y se da el seguimiento apropiado con el resto de los
estudios pertinentes (Potenciales auditivos de estado estable o
potenciales provocados auditivos de frecuencia especifica, tim-
panometria con sonda de 1000 Hz, reflejos estapediales y EOA
diagnésticas, ademas de interconsultas a otros servicios como
genética, endocrinologfa o cardiologia) con el fin de diagnosticar
de manera integral y multidisciplinaria.

Hablando del programa de deteccion oportuna en pacien-
tes de riesgo, una herramienta con la que contamos para evitar
que los pacientes abandonen el seguimiento por nuestro Servi-
cio, es la comunicacién estrecha con los Servicios que atienden
periddicamente al paciente (pediatria, neonatologia, genética,
cardiologia, oftalmologia, etc.) y que pueden insistir a los padres
en la necesidad de continuar con su valoracién audiol6gica en
caso de que no se haya llevado a cabo.

Los problemas en la practica diaria
Existen algunas situaciones en relacion con la deteccion de hipoa-
cusia que es importante aclarar pues por si solas pueden llevar al

fracaso al concepto de la deteccion temprana: es bastante comdn
que al encontrar umbrales auditivos correspondientes a hipoacu-
sia profunda en pacientes incluso menores de 6 meses, dicho ha-
llazgo se atribuya a “falta de maduracién de la via auditiva” y que
se sugiera a los pacientes el realizar un nuevo estudio de PPATC
meses después, rompiendo por completo los protocolos sugeridos
en lo relativo a intervencién temprana.

Si bien en el recién nacido es completamente normal en-
contrar umbrales auditivos mediante PPATC en 40 dBHL, y obser-
var que meses después dichos umbrales mejoraron a 20 0 30 dBHL
(situacion relacionada con la mielinizacién de la via auditiva), esto
no ocurre con las hipoacusias graves o profundas; de hecho existe
una sola causa documentada que puede justificar mejoria en los re-
gistros de PPATC de hipoacusia grave o profunda hasta llegar a um-
brales correspondientes a audicién normal simplemente con el paso
del tiempo: dicha causa es el trastorno del espectro de la neuropatia
auditiva en su variante transitoria, que tiene dos caracteristicas:

1. No es comdn

2. la mayoria de los pacientes que la padecen, cuentan con
antecedentes perinatales de importancia, como hiperbilirrubi-
nemia y otros factores perinatales adversos.

De ser cierto el concepto de que es necesario esperar una
supuesta maduracién de la via aun cuando hayamos encontrado
hipoacusia profunda en el registro de PPATC, simplemente no ten-
dria sentido el concepto de deteccién temprana ni intervencién
temprana, pues si nos atenemos a la maduracion de la via audi-
tiva, tendriamos que esperar hasta que concluya la mielinizacién
del VIl par, alrededor de los 2 o 3 afios para contar con umbrales
supuestamente definitivos.

Por otro lado, en caso de sospecha de otros padecimientos
(entre ellos el trastorno en el espectro de la neuropatia auditiva
con sus variantes), contamos con otros estudios como: EOA diag-
nésticas, electrococleografia, potenciales de estado estable, po-
tenciales de frecuencia especifica, reflejos estapediales, etc, con
los que podemos realizar un diagnéstico certero y por supuesto,
también temprano.

Otra situacién con la que nos encontramos en la préctica
diaria en nuestro pais implica que cada vez con mayor frecuencia,
somos testigos del establecimiento de programas de tamiz audi-
tivo por parte de médicos no especialistas en Audiologia que no
cuentan ni con la formacién ni con la informacién indispensable
para simplemente saber qué hacer con un paciente que no aprue-
ba el tamiz 0 qué alcances y limitaciones tiene el estudio. Una
de las reglas bésicas en el establecimiento de un protocolo de
deteccion temprana, implica el contar con los recursos necesarios
(materiales y humanos) no sélo para detectar, sino para dar se-
guimiento a los pacientes que no obtienen un resultado favorable
en el procedimiento inicial o que cuentan con factores de riesgo
auditivo aunque hayan aprobado el tamiz, por lo que todo progra-
ma de deteccién temprana deberfa ser disefiado y llevado a cabo
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Diagrama de flujo para el Programa de deteccion temprana en poblacion abierta (para pacientes sin factores de riesgo auditivo).

Fuente: Dr. Salvador Castillo Castillo

bajo la supervisién del médico audidlogo (quien es, por cierto, el
especialista en todo este asunto).

Conclusiones

En la actualidad, contamos con estudios objetivos sumamente
confiables para detectar y diagnosticar un problema de audicién
del tipo y grado que sea, incluso desde el periodo neonatal. El

tamiz auditivo neonatal es nuestra herramienta de aproximacién
a los pacientes con o sin factores de riesgo auditivo, y resulta un
procedimiento sumamente conveniente tanto para el médico como
para el bebé debido a su rapidez, facilidad de realizacién, confiabi-
lidad, facilidad de interpretacién, ausencia de molestias y reporte
inmediato del resultado a los padres. Dicho procedimiento deberia
ser obligatorio incluso en los hospitales privados, y encontrarse en
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el contexto de atencién y seguimiento integrales para los pacien-
tes con factores de riesgo neuroldgico y auditivo.

Como ocurre con muchas otras dreas de nuestra especiali-
dad, la difusién del tamiz auditivo y el establecimiento de progra-
mas hospitalarios de deteccién temprana de hipoacusia e inter-
vencion habilitatoria temprana por parte del médico audidlogo, es
insuficiente y requiere la participacién activa de nuestro gremio.

El primer paso para evitar recibir nifios a los 2 o 3 afios de
edad para iniciar su diagnéstico y habilitacién, es precisamente la
deteccién temprana mediante el tamiz auditivo neonatal, e ideal-
mente debe ser el primer contacto y también un precedente in-
dispensable de otros programas como el de implantacién coclear.

Sabemos que existen obstéaculos para la deteccién tempra-
na de hipoacusia, pero también para la intervencién temprana en
los pacientes detectados y diagnosticados oportunamente, y que
dichos obstéculos van desde la falta de difusion (desconocimien-
to de la especialidad de Audiologia por parte de los médicos de
primer contacto), hasta el aspecto econémico (la gran mayoria de
los pacientes no cuentan con recursos suficientes para adquirir
auxiliares auditivos de alta potencia en forma inmediata) y facto-
res institucionales (tiempo prolongado para dar citas debido a la
saturacion de los servicios en hospitales publicos, falta de equipo
para diagnéstico, etc.). Es por lo anterior que no existe un pro-
tocolo dnico que se aplique en todos los hospitales del mundo;
cada programa, si bien se basa en un estandar internacional, debe
ser disefiado atendiendo a las necesidades individuales de cada
regién y evidentemente a los recursos con los que se cuente para
dar seguimiento a los pacientes diagnosticados.

ASPECTOS CLINICOS
Y MOLECULARES
DE LA MICROTIA-ATRESIA

Dra. Constanza Garcia Delgado, Dr. Jesus Aguirre Hernandez,
Dra. Gabriela Azucena Arenas Pérez, Dra. Verdnica Fabiola Moran
Barroso, Dra. Alejandra del Pilar Reyes de la Rosa

Introduccion
El desarrollo embrionario del oido es un evento complejo en el cual
intervienen mltiples elementos que deben interactuar en un orden
y en un tiempo definidos para asegurar su integridad tanto estruc-
tural como funcional. Este proceso puede verse afectado por alte-
raciones en el material genético, y por elementos ambientales con
efectos teratogénicos. Ambos factores, genéticos y ambientales,
son todavfa poco conocidos y son materia activa de investigacion.'?
La microtia-atresia es un problema de salud relevante debido
a su frecuencia y a las mdltiples consecuencias que tiene para el

paciente. Entre éstas se encuentran los efectos psicosociales y las
limitaciones para comunicarse e interactuar, puede afectar el desa-
rrollo del lenguaje; también debe tenerse en cuenta el impacto en
el paciente de las diversas cirugias que puedan ser requeridas.*®

La evaluacién clinica del pabellén auricular debe incluir la
revision de la regién preauricular, en particular para la blsqueda in-
tencionada de apéndices, fistulas y fosetas. También debe determi-
narse el tamafio del trago en proporcién con la longitud del pabellén
auricular; la presencia o ausencia del conducto auditivo externo y
si éste es estrecho. Asimismo, deben revisarse las superficies an-
terior y posterior del hélix; la longitud del pabellén auricular, su si-
metria con el contralateral y la implantacién adecuada del pabellén
auricular. Para esto Ultimo, el paciente debe valorarse de perfil, y
trazar una linea horizontal que pase por el canto externo del ojo en
direccién al pabellén auricular; si la linea cruza cerca de la insercién
superior del pabellén auricular se considera que la implantacién es
adecuada. Por el contrario, si dicha linea queda por arriba del pabe-
[16n auricular se considera que la implantacion es baja.®

Otros aspectos a incluir en la evaluacién clinica son el ta-
mafio y la posicion de los pabellones auriculares. Con respecto al
tamafio, puede presentarse macrotia, microtia y anotia. En cuanto
a la implantacién, ésta puede ser baja y/o en retroposicién.” En los
pabellones con retroposicién el eje vertical se encuentra rotado
posteriormente. En relacién con la morfologia del pabellén auricular,
puede presentarse un pabellén auricular plegado por distorsién de
los pliegues de la cruz del antihélix, y criptotia, que es la separa-
cién incompleta del craneo, del aspecto posterior de la parte supe-
rior del hélix. También pueden presentarse pabellones auriculares
acopados, que presentan una protrusién lateral de la auricula con
ausencia de pliegue del hélix e incluye ausencia de la crura inferior
y posterior, asociado con desarrollo exagerado de la concha, con hi-
poplasia del tercio superior de la auricula. Por Gltimo, puede haber
pabellones auriculares prominentes con una auricula que protruye
de forma lateral de la cabeza con un dngulo mayor de 40 grados.’

Al llevar a cabo las valoraciones anteriores es importante
tener en cuenta que el pabellén auricular presenta variaciones
entre individuos. Asimismo, debe determinarse si se trata de una
malformacién aislada o si se identifican otras estructuras afecta-
das que orienten hacia un sindrome definido.*

Definicion de la microtia-atresia

El pabellén auricular puede presentar alteraciones en su forma,
en su longitud, y/o en su anchura. Cuando estas dimensiones
se encuentran por debajo de 2 desviaciones estandar, el pacien-
te presenta micratia (OMIM %600674).” En el caso de que esta
malformacién se acompafie de la disminucién del didmetro del
conducto auditivo externo, se utiliza el término de atresia (OMIM
%251800) (Aguinaga y colaboradores."” En contraste con la mi-
crotia, la macrotia se observa cuando la longitud o la anchura del
pabellén auricular estan por arriba de 2 desviaciones estandar de
la media poblacional ?



La microtia presenta expresion variable. Su espectro feno-
tipico abarca desde la hipoplasia del pabellén auricular, con mi-
nima afectacion estructural, hasta la ausencia completa del oido
(anotia) (Cox y colaboradores.*®

Existen diferentes clasificaciones para la microtia, entre
ellas la de Hunter que establece cuatro grados de acuerdo con la
magnitud de la alteracién: en el grado 1 se presenta la mayoria
de las estructuras, mientras que el grado 4, que es el de mayor
gravedad, corresponde a la anotia (Cuadro 6 y Figura 35 Ay B).

Frecuencia de la microtia-atresia
La prevalencia de la microtia-atresia varfa dependiendo de la po-
blacién estudiada desde 0.83 a 17.4 por 10 000 nacimientos y se
ha reportado que ocurre de manera més frecuente en poblaciones
como la, asidtica y los nativos americanos.® En México la pre-
valencia de microtia-atresia reportada es de 7.37/10 000 nacidos
vivos y muertos, a 1:1500 nacidos vives.'®® Se considera que hay
un riesgo aumentado de 20 a 40% para los varones en compara-
cién con las mujeres.®

La microtia se presenta de manera predominante en forma
unilateral (79 a 93% de los pacientes,® con un predominio del pa-
bellén auricular derecho (60% de los casos).* Més de 80% de los
pacientes puede presentar hipoacusia conductiva del lado afec-
tado. Esto puede deberse a alteraciones acompafiantes como la
atresia del conducto auditivo externo, o defectos en el desarrollo
de la membrana timpanica o de los huesecillos del oido medio.""°
Los pacientes con alteracion unilateral pueden tener audicién nor-
mal del pabellén auricular contralateral.”
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Cuadro 6.

Clasificacion de la microtia (Hunter)

Grado Descripcion

Tamafio de pabellén auricular por debajo de 2
desviaciones estandar

- Se encuentran presentes la mayoria de las
estructuras

Presencia de cartflago
Forma de “S" o signo de interrogacion

No hay presencia de cartilago
Rudimento de tejido blando

4 Ausencia total de pabellén auricular (anotia)

Fuente: Luquetti y colaboradores®

Microtia aislada y microtia sindrémica
Se ha reportado que en 25 a 45% de los pacientes con microtia
atresia esta se presenta de forma aislada, mientras que en el
resto de los pacientes la microtia-atresia se acompafia de otras
manifestaciones clinicas, de las que las méas frecuente son las
alteraciones vertebrales, macrostomia, fisuras faciales, asimetria
facial, alteraciones renales y defectos cardiacos. De esta mane-
ra, la microti-atresia se puede clasificar de acuerdo con su pre-
sentacién en sindrémica o aislada, dependiendo de la presencia
0 ausencia de alteraciones adicionales.* Ejemplos de sindromes
que incluyen microtia-atresia como una de sus caracteristicas se
presentan en el Cuadro 7'y la Figura 36.

Figura 35.

A. Paciente con microtia grado | izquierda. B. Paciente con microtia-atresia grado Il derecha.

Propiedad del Hospital Infantil de México Federico Gémez.
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La existencia de anomalias estructurales adicionales a
la microtia-atresia es sugestiva de un problema de desarrollo
més amplio y en algunos pacientes puede incluso identificar-
se un sindrome, como el sindrome de Treacher-Collins (OMIM
154500), o una malformacién mayor no asociada con la alte-
racion del oido, como en el caso del espectro 6culo-auriculo-
vertebral (OMIM 164210).4® El sindrome éculo-auriculo-verte-
bral se conoce también como sindrome de primero y segundo
arco faringeo o sindrome de Goldenhar. Se caracteriza por
una triada cldsica: microtia, microsomia hemifacial y quistes
dermoides epibulbares.” Se ha sugerido que la microtia aisla-
da, y la microsomia hemifacial con microtia 0 malformaciones
menores del pabellén auricular como apéndices auriculares o
fosetas auriculares pueden ser manifestaciones minimas del
sindrome Oculo-Auriculo-Vertebral (OMIM164210; Suuturia y
colaboradores.'

Cuadro 7

Sindromes asociados con microtia

Con la intencién de descartar una presentacion sindrémi-
ca de la microtia-atresia, debe considerarse una radiografia de
columna completa con proyecciones anteroposterior y lateral ya
que se ha reportado alteraciones presentes en 15 a 65% de los
pacientes con espectro ¢culo-auriculo-vertebral. En 4 a 15% de
los pacientes se han identificado malformaciones genitourinarias
como: agenesia unilateral, uretero doble, ectopia renal, hidrone-
frosis e hidrouréter, por lo que el siguiente estudio de gabinete es
el ultrasonido renal.™

La microtia-atresia aislada puede presentarse de forma es-
poradica o familiar. Se considera que las formas esporadicas de
microtia-atresia tienen una etiologfa multifactorial,*' con aspectos
genéticos y ambientales involucrados en su etiologia. Entre estos (l-
timos estan la diabetes mellitus materna, y el uso de medicamentos
durante el embarazo, como retinoides, talidomida y micofenolato.
Se ha relacionado la altitud mayor a 2 500 metros sobre el nivel del

Sindrome

Aurfculo-condilar
Branquio-6culo-facial

Branquio-6tico

Branquio-oto-renal
Bosley-Salih-Alorainy

CHARGE

Disostosis oro-mandibular tipo Guion-Almeida
Fraser

Kabuki

Klippel-Feil

LADD (Lacrimo-Auriculo Dento-Digital)

LAMM (Hipoacusia congénita, Laberinto Aplasia, Microtia y Microdontia)

Meier-Gorlin

Microsomia hemifacial

(Espectro oculo-auriculo-vertebral o sindrome de 1°y 2° arco faringeo)

Microtia, hipoacusia y paladar hendido
Miller (Disostosis acrofacial pos-axial)
Nager (Disotosis acrofacial tipo 1)
Oculo-auricular

Pallister-Hall

Townes-Brocks

Treacher-Collins

OMIM Gen
#602483 #614669 GNAI3, PLCB4
#113620 TFAP2A
#602588 #608389 EYAT, SIX1
#113650 EYA1
#601536 HOXA1
#214800 CHD7
#610536 EFTUD2

#219000 #617666 #617667  FRAS1, FREM2, GRIP1

#147920 #300867 KMT2D/MLLZ, KDMBA
#118100 GDF6
#149730 FGFR2, FGFR3, FGF10
#610706 FGF3

#224690 #613800 #613803
#613804 #613805 #616835

ORC1, ORC4, ORCe,
CDT1, CDC6, GMNN,

#617063 CDC4sL
#164210
#612290) HOXA2
#263750 DHODH
#154400 SF3B4
#612109 HMX1
#146510 GLI3
#107480 #617466 SALL1, DACT1

#154500 #613717 #248390  TCOF, POLR1D, POLR1C

Luqueti y colaboradores®, Cox y colaboradores’, Gendron y colaboradores™, Alasti y Van Camp'
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Figura 36.

Diferencias anatémicas en el oido del nifio y del adulto. Se muestran 2 huesos temporales. lzquierda: hueso temporal en un recién nacido. Derecha: hueso
temporal de un adulto. Nétese el desarrollo de la mastoides. En el recién nacido se aprecia que la punta esta pobremente desarrollada y la salida del
nervio facial a través del agujero estilomastoideo es muy superficial, o que lo hace vulnerable al trauma o procedimientos quirdrgicos en el oido.

Propiedad del Hospital Infantil de México Federico Gémez.

mar con la presentacion de microtia pero este dato es controversial.*

Aproximadamente 4% de los casos de microtia-atresia ais-
lada son familias con varias personas afectadas, lo que podria de-
berse a factores genéticos, es decir, a la segregacion de mutacio-
nes especificas para cada familia.* En algunos casos familiares la
segregacion corresponderia a la de una enfermedad monogénica o
con patrén de herencia mendeliana.'820

Desarrollo del oido
El desarrollo embrionario del oido se inicia a partir de la cuarta sema-
na de gestacion con la formacién de los arcos branquiales o faringeos
(Anderson y colaboradores,?#% los cuales tienen un nicleo de me-
sénquima que procede de las células de la cresta neural. Los pabe-
llones auriculares se forman a partir del tejido mesenquimatoso del
primero y segundo arcos branquiales, que rodean a la primera hendi-
dura branquial, y de los tubérculos de His."”??Por su parte, el conduc-
to auditivo y la membrana timpénica se derivan del ectodermo de la
hendidura faringea que separa al primero y segundo arcos faringeos.®
Estudios con modelos animales y la identificacién de mutacio-
nes en algunas familias y/o pacientes han permitido identificar algu-
nos de los genes que participan en el desarrollo del pabellén auricu-
lar® Se han identificado genes que participan en diferentes aspectos

del desarrollo del oido, por ejemplo: a) aquellos que participan en
la migracion de las células de la cresta neural hacia la region de la
cabeza y cuello en relacién con los rombémeros (R1-R7) que llegan
a los arcos branquiales, procesos en que participan por ejemplo los
genes Erbb4 (receptor de superficie celular de tipo tirosina cinasa
HER4), Nip (proteina relacionada al ensamblaje proteico del nucleo-
soma)y Sema (semaforina), que inhiben esta migracion, y los genes
Twist y Thx1 (T-box1) requeridos para la migracion de las células de
la cresta neural hacia el primer y segundo arco branquial 2

Una vez que las células de la cresta neural han llegado a los
arcos branquiales, es necesario establecer la identidad espacial,
para lo que se requiere de una red de sefiales extracelulares, o
morfégenos, y moléculas efectoras intracelulares. Las células de
la cresta neural una vez establecidas en los arcos branquiales ex-
presan genes Hox que pertenecen a la superfamilia Homeobox.*
Estos genes se caracterizan por tener un motivo de 180 pares
de bases que codifica para un dominio de unién a DNA llamado
homeodominio. Las proteinas codificadas son factores de trans-
cripcion que participan en el desarrollo embriolégico a través del
control de procesos celulares como proliferacion, diferenciacion,
apoptosis, adhesién celular y migracién. %

Los genes HOX en los seres humanos se clasifican en cuatro
grupos: HOXA (locus 7p15), HOXB (locus 17q21.2), HOXC (locus
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12q13) y HOXD (locus 2g31); cada grupo tiene un ndmero diferen-
te de genes HOX. En modelos murinos el gen HoxaT participa en
la formacién del pabellén auricular. En ratones, la inactivacién de
este gen causa hipoplasia de pabellones auriculares y anormalida-
des del oido medio e interno, mientras que la mutacién compuesta
en Hoxal/Hoxb1 resulta en anotia.® El gen HoxaZ es fundamental
para la definicién de la identidad del segundo arco branquial y, por
lo tanto, para el desarrollo inicial del pabellén auricular. Los rato-
nes knockout HoxaZ presentan microtia importante acompafiada
de duplicacién del conducto auditivo externo.3*

Se han descrito otros genes Homeobox como Sixy Eya cuyas
variantes patogénicas generan cambios del pabellén auricular, por
lo que se postula que tienen un papel relevante en la embriologia de
éste.® Mutaciones en Six7/Six4 dan lugar a ratones con microtia.?’
La genes de la familia £YA son ortdlogos de los genes Eya en Droso-
phila melanagaster (eyes absent). Estudios en Eya1 han demostrado
que participan en el desarrollo del cartilago del pabellén auricular;
ratones knockout Eyal presentan anotia.® A partir del analisis de
individuos con apéndices preauriculares se ha propuesto a genes
como SALLT (OMIM 602218), SIXT (OMIM 601205) y SIX5 (OMIM

600963) como candidatos a participar en esta etapa.” Otros genes
identificados en el desarrollo del oido se presentan en el Cuadro 8.

Aspectos genémicos de la microtia-atresia
La gendémica es el estudio de genes, sus funciones y las técnicas
relacionadas para analizarlos. La principal diferencia entre gené-
mica y genética, es que el objeto de estudio de la genética es
analizar la composicién, funcién y herencia de un solo gen, mien-
tras que la genémica se encarga del estudio de todos los genes y
la relacion entre ellos para identificar la influencia de estos en el
crecimiento y desarrollo de un organismo, asf como en el origen
de padecimientos.®

Como se ha expresado, la microtia-atresia aislada, la ma-
yorfa de las veces, se presenta como una enfermedad compleja,
es decir, causada por las multiples interacciones de variantes en
genes y el medio ambiente,* por lo tanto, debe tener un abordaje
gendémico para comprender méas acerca de su etiologia.

Actualmente existen distintas técnicas para el estudio de los
genes. La secuenciacion automatizada con el método de Sanger es

Cuadro 8.
Genes implicados en el desarrollo del pabellén auricular
Gen Nombre Locus OMIM  Funcién Fenotipo
1 CHUK/IKKT CONSERVED 10924.31  *600664 Migracion del ectodermo
HELIX-LOOP-HELIX y proliferacién celular
UBIQUITOUS (Hu'y colaboradores®)
KINASE/ |-KAPPA-B
KINASE 1
2 EYAT EYES ABSENT 1 8q13.3 *601653  Formacion de cartilago auricular Sindrome Branquio-6tico tipo 1
(OMIM #602588)
Sindrome Branquio-oto-renal
(OMIM #113650)
3 HOXAZ HOMEOBOX A2 7p15.2 *604685  Factor de transcripcion que se Microtia con hipoacusia
expresa en el 2° arco faringeo (OMIM #612290)
(0'Gorman®)
4 PAX3 PAIRED BOX 2q36.1 *606597  Controla la migracion de células Sindrome craneofacial sordera
GENE 3 miogénicas de las somitas mano (OMIM #122880)
(Grifone y colaboradores®) no asociado con microtia
5 SIX1 SINE OCULIS 140231 *601205  Formacion oido externoy activa Sindrome Branquio-6tico tipo 3
HOMEOBOX 1 expresion de PAX3 (OMIM #608389)
(Kawakami y colaboradores®)
6 SIX4 SINE OCULIS 14923.1 *606342  Promueven expresion de PAX3
HOMEOBOX 4 (Kawakami y colaboradores®)
7 TBX1 T-BOX1 22q11.21  *602054 Morfogénesis de los arcos faringeos ~ Sindrome de DiGeorge (OMIM
(Arnold y colaboradores®) #188400)
8 TCOF TREACHER 5gq32-q33  *606847  Génesis ribosomal Sindrome de Treacher-Collins
COLLINS— (Trainor, y colaboradores®) (OMIM #154500)

FRANCESCHETTI 1

Luqueti y colaboradores®, Gendron y colaboradores™, OMIM Online Mendelian Inheritance in Man?.




considerada una tecnologia de primera generacion, en la que se
puede establecer el orden de nucleétidos de una regién especifica
de un gen. Este fue por mucho tiempo el método para el andlisis ge-
nético; sin embargo, debido a la necesidad de secuenciar una mayor
cantidad de material en menor tiempo, y @ menor costo, se desarro-
llaron nuevas tecnologias denominadas secuenciacién de segunda
generacion, que permiten obtener una gran cantidad de informa-
cion en un solo experimento.¥ Si bien cada casa comercial utiliza
un método distinto para llevar a cabo la secuenciacién de segunda
generacion, se comparten ciertos pasos fundamentales: fragmenta-
cién del DNA, amplificacion de ese material genético, secuenciacion
(determinacion del orden de nucledtidos de todo el DNA) y anélisis
de datos. En este (ltimo paso es necesario emplear herramientas
bioinformaticas para determinar qué cambios de nucledtidos son
debidos a la variacién normal entre individuos y cudles son aquellos
que pudieran estar relacionados con la patologia estudiada.®

Los estudios de ligamiento utilizan familias con varios indivi-
duos afectados y analizan cémo se heredan ciertos marcadores ge-
néticos y si se corresponde esta segregacion con la presentacion de
la enfermedad. A partir de calculos estadisticos se obtiene la proba-
bilidad de que un marcador genético y la enfermedad cosegreguen.®
Por otra parte, los estudios de asociacion determinan si una variante
genética se encuentra estadisticamente de forma mas frecuente en
la poblacién afectada que en la poblacién normal.** Una vertiente de
estos (ltimos son los estudios de asociacién de genoma completo
que estudian miles o millones de variantes localizadas a lo largo del
genoma en poblacion sana y afectada.”!

Algunos de los avances recientes en la genética de la mi-
crotia-atresia aislada han surgido a partir de estudios genémicos-
basados en secuenciacién de segunda generacién. Utilizando esta
técnica, Brown y colaboradores analizaron una familia, con siete
individuos afectados con diferentes grados de microtia-atresia ais-
lada, y propusieron que la variante encontrada en el gen HOXA2
pudiera ser responsable del padecimiento en esta familia.?

A través de un estudio de asociacion en el que se revisaron
23 pacientes con microtia-atresia aislada y 28 individuos sanos
se propuso una region del brazo corto del cromosoma 4 (4p15.3—
4p16.2) como candidata para contener algin gen relacionado con
esta patologia. En esta parte del cromosoma 4 se encuentran 9
genes: EVC, EVC2, HMX1, HTRA3, NKX3-2, CC2D2A, CRMPI,
DRD5, y SLCZAY, de los cuales se sugirié continuar con el anélisis
de los genes EVC, EVC2, SLC2A9, NKX3-2y HMX1, debido a su
relacién, previamente descrita en la literatura, con el desarrollo
del cartilago y la formacién de varias estructuras de la cara.

Hasta el momento, nos hemos referido a estudios donde se
proponen genes individuales que pudieran estar relacionados con el
desarrollo embrioldgico del pabellén auricular y que, al estar altera-
dos, pueden dar lugar a microtia-atresia. Sin embargo, debido a los
avances bioinformaticos, en 2017, Lei y colaboradores propusieron
que algunos de los genes asociados con microtia-atresia codifican
para distintos tipos de proteinas que estarian relacionadas a tra-
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vés de una red de interaccién protefna-proteina. Para esto, primero
buscaron genes previamente relacionados con microtia-atresia en
ratones y humanos, obteniendo una lista de 62 genes. Posterior-
mente obtuvieron las redes de interaccion entre las proteinas codi-
ficadas por estos genes y observaron que estos podrian agruparse
en cuatro grupos. El primer grupo incluye genes que desempefian
funciones importantes en el desarrollo embrionario del pabellén au-
ricular, como HOXA1, HOXAZ, EYA1, SIX1, SIX4, PAX6, PAXS, SALLT.
El segundo grupo contiene genes que pertenecen a diferentes vias
de sefializacion como CTNNB1, MAP2K1, MAPK1, MAPK3, TP53.
El tercer grupo de genes comprende factores de crecimiento y sus
receptores, como FGF3, FGF8, FGF10, FGFR1, EGFR. Finalmente, en
el cuarto grupo se ubicaron genes que no pertenecen a ninguno de
los tres grupos anteriores y para los cuales se requieren estudios
adicionales que permitan determinar su pertenencia a alguna red de
interaccion protefna-protefna.2

Debido a los avances tecnolégicos se han dado algunos
pasos relacionado con la etiologfa genética de la microtia-atresia
aislada, pero quedan genes por descubrir. Comprender la genética
de la microtia-atresia proporcionaré herramientas (Gtiles para brin-
dar un asesoramiento genético de precision.

El abordaje de un paciente con microtia debe ser integral,
con una historia clinica detallada que incluya la descripcion de los
antecedentes familiares de microtia y/o hipoacusia, para determi-
nar si se esta frente a un caso de presentacion familiar, que sugie-
ra algun patrén de herencia. También es importante interrogar los
antecedentes prenatales para descartar exposicion a teratégenos
(vitamina A y drogas), o diabetes materna. Los antecedentes pe-
rinatales relevantes son el nimero de gesta, gestacion mdltiple,
peso al nacer y lugar de nacimiento. Los datos anteriores son fac-
tores de riesgo conocidos que se han asociado a la presentacion
de microtia.**%

Lo anterior permitira realizar un abordaje integral del pa-
ciente y su familia y proporcionar asesoramiento genético.®

OTITIS MEDIA NEONATAL

Dr. Carlos de la Torre Gonzélez

Introduccion y epidemiologia
La otitis media (OM) es una enfermedad multifactorial comin en
la infancia. Los nifios estan expuestos a padecerla sobre todo du-
rante los primeros 2 afios de la vida debido a la inmadurez de su
sistema inmunolégico, anatomia de la trompa de Eustaquio y co-
lonizacién nasofaringea temprana con patdgenos bacterianos.! A
pesar de la elevada incidencia de la OM en la poblacién pediatrica
general, existen pocos estudios en la etapa neonatal.?

La OM en neonatos se ha reconocido mediante estudios
clinicos e histopatoldgicos y se ha detectado en bebés fallecidos
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durante las primeras semanas de vida, lo que ha llevado a consi-
derarla como un padecimiento que pudiera ocurrir aun antes del
nacimiento.® La OM aguda en el periodo neonatal puede ser dificil
de diagnosticar. La enfermedad puede ser aislada y localizada o
asociarse a infecciones bacterianas graves (IBG).

La incidencia de OM neonatal (OMN) muestra amplia varia-
cion étnica®® debido en parte a factores raciales, socioeconémicos
y climéticos.

Warren y Stool la reportan en 2.36%.5 McLellan y colabora-
dores estudiaron un grupo de nifios cuyas madres habfan padecido
rotura prematura de membranas y de acuerdo con sus criterios
diagnésticos la incidencia de OM fue de 36%.” Desafortunada-
mente sus hallazgos otoscopicos nunca fueron verificados con
timpanocentesis y algunos quizé fueron de naturaleza transitoria.
Un estudio longitudinal que incluyé nifios desde el nacimiento
hasta el primer afio de vida mostré una frecuencia de 33% de OM
bilateral en aquellos que tuvieron su primer episodio antes de los
2 meses de edad en comparacion con 7% de los nifios que habfan
tenido OM en edades posteriores.* En un estudio realizado en 386
neonatos con fiebre admitidos a una sala de emergencias pedia-
tricas con el objetivo de examinar la utilidad de criterios simples
y rdpidos que permitieran identificar a aquellos con bajo riesgo
de IBG, 9.3% de los recién nacidos febriles con IBG tuvieron oti-
tis media aguda, superando a neumonia (2.3%), celulitis (1.3%),
meningitis bacteriana (0.5%) y gastroenteritis bacteriana (0.5%).
Los criterios de bajo riesgo de IBG fueron: historia clinica sin da-
tos de importancia, buen estado general, ausencia de signos de
infeccion, velocidad de sedimentacion < 30 mm, leucocitos entre
5000-15 000/mm3 y examen general de orina normal.® Estos re-
sultados muestran que ante la sospecha de IBG se deberd buscar
intencionadamente la presencia de otitis media. En otro estudio
que incluyo 68 nifios con OMA confirmada por timpanocentesis
y edades entre 43 +/-17 dias, 25% tuvieron menos de 4 semanas
de edad.? Un estudio similar en 137 nifios menores de 2 meses
con OMA corroborada por timpanocentesis, 24% correspondid a
pacientes menores de 4 semanas.® Se ha observado que los nifios
que padecen OMN muestran durante el seguimiento un curso poco
favorable. Shurin y colaboradores' reportaron mayor incidencia de
OM recurrente (OMr) durante los primeros 6 afios de la vida. Otro
estudio mostré incidencias de 30% a 50% de OMr durante los pri-
meros 2 afios de la vida y 50% relacionada con la necesidad de
tubos de ventilacién transtimpanicos.™

Una investigacion reciente en 84 recién nacidos con OMA
reportd 30% de OMr en comparacién a 10% de un grupo control.
Padecer OM en el periodo neonatal incremente 4 veces el riesgo
de padecer OMr en etapas posteriores de la infancia, indepen-
dientemente de diversos factores como exposicién al humo de
tabaco, nimero de hermanos, OMA en hermanos, alimentacion
al seno materno, asistencia a guarderia o uso de chupdn, por lo
que actualmente se considera que la OMN es un factor de riesgo
significativo para OMr durante la infancia.'?

Fisiopatologia

Los factores predisponentes para OMA en el recién nacido son va-
riables. EI subgrupo de neonatos con situaciones especiales como
inmunodeficiencias, enfermedades neuromusculares, malforma-
ciones craneofaciales, o paladar hendido tienen mayor incidencia
de OMA.™ Se ha reportado que la intubacién nasotragueal por
més de 7 dfas se asocia con hipomovilidad de la membrana timpéa-
nica (MT). De forma similar, la presencia de sonda nasogastrica se
ha considerado como factor asociado con OM por razones pareci-
das a las propuestas para la intubacién nasotraqueal, es decir, a
través de irritacién mecanica del orificio de la trompa de Eustaquio
e inflamacion local. No obstante, estos vinculos contindan siendo
motivo de controversia y no han sido plenamente demostrados.®
Los neonatos prematuros y con bajo peso tienen mayor incidencia
de OMA.™ Algunos autores reportan a la prematurez en asociacion
con episodios Unicos o recurrentes de OMA durante los primeros
18 meses de edad y parece ser un factor de mayor importancia
que el bajo peso en |a patogénesis de la enfermedad en las prime-
ras etapas de la vida." Los factores relacionados con el ambiente
(tabaquismo, contaminacién ambiental, hacinamiento) y la familia
han estado relacionados con el desarrollo de OMA, sin dejar a un
lado la influencia racial, educacion, estacion del afio, uso excesivo
del chupdn, deficiente o nula alimentacion al seno materno, facto-
res genéticos etc.’®'® Asi mismo, se han establecido diversas aso-
ciaciones entre OM y factores fisiol6gicos y patolégicos durante
el periodo perinatal, como edad gestacional, curso del embarazo,
rotura prematura de membranas, nacimiento a través de parto o
cesarea y calidad del liquido amniético.

Este (ltimo aspecto ha sido motivo de algunas investigacio-
nes que sefialan correlacion positiva entre OM, tiempo de rotura
de membranas y caracteristicas del liquido amniético.” Esta aso-
ciacion ha permitido sugerir que la penetracion de liquido amnié-
tico infectado a través de la nasofaringe y trompa de Eustaquio es
el principal mecanismo patogénico de la infeccién del oido medio
y como ejemplo de lo anterior, se sabe que la participacién del
liquido amnidtico contaminado es un mecanismo aceptado de in-
feccion en el recién nacido, como sucede en neonatos con otitis
tuberculosa congénita y madre con infeccion pélvica?? u OM por
Chlamydia trachomatis.

Aspectos histopatoldgicos

Desde hace varios afios se ha sefialado la importancia que tiene
el mesénquima y el liquido amniético con contenido celular. Un
estudio publicado por Eavey® mostrd los hallazgos de observacio-
nes histolégicas de 111 huesos temporales de 56 neonatos. El
mesénquima ocupo mds de 60% del espacio del oido medio en
13 huesos. El mesénquima es tejido conectivo entre el epitelio del
ofdo medio y el hueso subyacente. Puede detectarse por métodos
histoldgicos en el oido medio del recién nacido y no esta claro
cuanto tiempo permanece en ese sitio. Los estudios en huesos



temporales sugieren su reabsorcién y desaparicion a los 13 meses
de vida e incluso varios afios después. Su funcién no se ha aclara-
do por completo, pero es posible que participe en la neumatizacién
0 que intervenga en la génesis del colesteatoma.? Se desconoce
su papel en la audicién y en la apariencia otoscdpica, sobre todo
desde que se dispone de dispositivos de halégeno.

Ademds del mesénquima, se ha descrito la presencia de
liquido amniético de contenido celular en el oido medio de los
recién nacidos mediante estudios en huesos temporales. El oido
medio y la cavidad mastoidea del feto estdn en comunicacion
con el liquido amniético a través de la trompa de Eustaquio. El
ofdo medio y los espacios aéreos del antro mastoideo se van
creando a medida que se reabsorbe el mesénquima; de esta for-
ma el liquido amnidtico junto con sus elementos celulares, como
epitelio de descamacion y pelo, tienen acceso al oido medio. El
paso del liquido amnidtico con contenido celular hacia el ofdo
medio durante el nacimiento puede llevar al desarrollo de un
proceso inflamatorio crénico expresado como tejido de granula-
cién en cantidades variables aun en ausencia de signos de otitis
media. Esta forma de OMN por cuerpo extrafio puede predis-
poner a episodios de OM recurrente.? La otitis media neonatal
por cuerpo extrafio (liquido amnidtico de contenido celular) fue
descrita por Aschoff hace més de 100 afios. Los estudios méas re-
cientes han demostrado cémo este liquido se disemina a varios
compartimientos del oido medio y causa cambios histoldgicos
cuya gravedad esté en relacién con su cantidad. Los elementos
especificos son fagocitados después de los primeros meses de la
vida no sin antes dar origen a la formacién de pélipos y tejido de
granulacién.? El hueso temporal es especialmente susceptible
a la reaccion a cuerpo extrafio, ya que carece de un mecanismo
efectivo de depuracién de particulas. A diferencia de la zona cer-
cana al orificio de la trompa de Eustaquio, no existen cilios en el
antro mastoideo, que es el espacio principal donde se colectan
grandes cantidades de liquido amnidtico de contenido celular.

Un aspecto que ha llamado la atencién por sus efectos irri-
tativos locales y su relacién con la OM es la presencia de me-
conio. El meconio concentra gran cantidad de elementos sélidos
encontrados en el liquido amnidtico que le otorgan la viscosidad
y color semejantes a “sopa de chicharos”. Se ha demostrado que
los nifios nacidos con liquido meconial tienen mayor cantidad de
elementos celulares sélidos en el oido medio en comparacién con
los nacidos con liquido normal. Se especula que estos nifios pue-
den tener predisposicion a padecer otitis media.

Microbiologia

Hace varias décadas se establecié que los microorganismos
causales de otitis media en nifios menores de 2 meses son di-
ferentes a los aislados en nifios mayores. En 1972 Bland aislé
organismos entéricos en 73% de 21 recién nacidos con OMA.%
Sin embargo, los estudios publicados posteriormente, entre
1976 y 1993, mostraron incidencia aproximada de 20% de gér-
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menes entéricos en la etiologia de la OMA en este grupo eta-
rio.®2 Otros estudios con mayor nimero de pacientes mostra-
ron que sélo de 5 a 8% de los derrames del oido medio de nifios
menores de 2 meses de edad con OMA desarrollaban bacterias
diferentes a las encontradas en el nifio mayor. En Israel, Turner
y Leibovitz® realizaron un estudio retrospectivo con 137 nifios
menores de 2 meses y reportaron 122 patdgenos bacterianos
aislados del ofdo medio (80%) Sus aislamientos correspondie-
ron a Streptococcus pneumoniae en 56 muestras (46%), Hae-
mophilus influenzae en 41 (34%), Streptococcus del grupo A en
12 (10%), bacilos entéricos gramnegativos en 9 (7%), Moraxella
catarrhalis en 3 (2%) y Streptococcus faecalisen 1 (1%). Veinte
por ciento de los Streptococcus pneumoniae fueron resistentes
a penicilina. Estas observaciones llevaron a la conclusién de
que la mayoria de los episodios de OMA en nifios menores de 2
meses son causados por gérmenes similares a los aislados en
el nifio mayor y que la resistencia antibiética puede presentarse
desde edades tempranas de la vida.

Otros estudios han reforzado el papel de Streptococcus
pneumoniae en la etiologfa bacteriana de la OMA en neonatos.
Berkun y colaboradores? publicaron los resultados de una cohor-
te con 277 nifios hospitalizados, menores de 61 dias con OMA.
Los patégenos comdnmente aislados por timpanocentesis fueron:
Streptococcus pneumoniae (17.4%), Haemophilus influenzae
(16.6%)y Streptococcus pyogenes(3.5%), Klebsiella pneumoniae
(3.9%), Escherichia coli(2.7%), Pseudomonas aeruginosa (2.3%),
otros gramnegativos (1.9%)

La informacién sobre bacteriologia de la OMA en México es
muy limitada y casi nula en recién nacidos. Recientemente Soto-
Noguerdn y colaboradores® publicaron un estudio retrospectivo de
15 afios con el objetivo de determinar la distribucién de serotipos y
susceptibilidad antimicrobiana de Streptococcus pneumoniae cau-
sante de enfermedad invasiva y no invasiva en nifios menores de
60 dias en hospitales de México. Se incluyeron 126 aislamientos,
de los cuales 17 (13.5%) correspondieron a otitis media y con-
juntivitis. Cuatro de ellos (57%) pertenecieron al grupo de 0 — 7
dias. Aunque el estudio no desglosa el nimero y porcentaje de
asilamientos en nifios menores de 1 mes (19.8% correspondieron
a recién nacidos entre 0y 7 dias y 80.2% entre 8 y 60 dias) revela
la importancia de este germen en la OMA neonatal como habfa
sido demostrado en otras series.

Otoscopia. Cuadro clinico y diagndstico

Existen claras diferencias entre el oido del recién nacido y el nifio
mayor o adulto.

La diferencia mas obvia radica en el tamafio y relaciones
anatémicas (Figura 36). El ofdo es un drgano que se encuentra en
desarrollo activo. Diversos tejidos como el mesénquima se elimi-
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Figura 37.

Para la exploracion correcta del oido del recién nacido, el explorador se coloca a los pies del nifio y dirige el otoscopio o endoscopio (como se muestra
en la figura) de abajo hacia arriba, tirando el I6bulo de la oreja hacia abajo o el pabellén auricular hacia las 3 o las 9 de las manecillas del reloj. Esta
maniobra permite rectificar el conducto auditivo externo el cual sigue un trayecto horizontal en continuidad con la membrana timpénica.

Propiedad del Hospital Infantil de México Federico Gémez.

nan en forma progresiva y las celdillas mastoideas se neumatizan
durante el desarrollo.

El oido del neonato es un érgano poco examinado. En mu-
chas ocasiones es dificil realizar el examen en forma correcta y
en otras se omite por carencia de equipo, destreza o experiencia.

La otoscopia neumatica es el procedimiento minimo para el
diagnéstico. El otoscopio debe ser de buena calidad, con luz de ha-
l6geno y pila recargable. Los espéculos ideales con de 2 mm. Con
los avances tecnolégicos, se dispone desde hace algunos afios de
otoendoscopios y cdmaras de mayor calidad que permiten mejorar
la precision en el diagnéstico. Desafortunadamente el costo de los
equipos limita su empleo generalizado a la mayoria de los clinicos.

La posicién del nifio reviste importancia fundamental. De-
berd estar en supinacion y adecuadamente inmovilizado de tal
forma que el oido a examinar quede hacia arriba o de frente a los
ojos del explorador. El pabellén auricular no se tira hacia arriba y
hacia atrds como sucede en el nifio mayor o el adulto, sino hacia
abajo o a un lado tirando gentilmente el I6bulo de la oreja. El
examinador se coloca a los pies del bebé y dirige el otoscopio o
endoscopio de abajo hacia arriba (Figura 37). Esta maniobra es
necesaria ya que la MT descansa en un plano casi horizontal y
sigue el eje del CAE.

La apariencia del CAE y MT muestra caracteristicas par-
ticulares. Las paredes del CAE son complacientes y tienden a

expandirse y colapsarse ante los cambios de presién durante la
otoscopia neumatica. Durante los primeros dias de vida, el CAE
esta ocupado por vérnix caseoso y es poco habitual apreciar visibi-
lidad espontanea antes del 4° dia. Al final de la primera semana de
vida, la mitad de los ofdos son visibles y estaran limpios en forma
espontanea (Figura 38).

La posicion de la MT es diferente a la del nifio mayor o el
adulto. Describe un trayecto horizontal y da la impresién de es-
tar mas pequefia y retraida. Esta posicién impide muchas veces
delimitar el principio de la MT y la terminacién del CAE. De acuer-
do con Jaffe® la otoscopia neumética permite diferenciar ambas
estructuras al visualizar la inmovilidad del CAE durante los cam-
bios de presion y la presencia de red vascular o hiperemia en la
membrana timpdnica durante el llanto. Durante los primeros dias
de vida, la MT aparece engrosada y opaca (Figura 39). La hipomo-
vilidad se observa hasta en 88% de las MT durante los primeros
3 dias de vida, para hacerse vigorosa a las 10 semanas. Diversos
autores® han confirmado estos hallazgos que identifican la MT
del neonato: opacidad, disminucién del reflejo luminoso e hipomo-
vilidad (Figura 40). Desafortunadamente estos cambios también
pueden apreciarse en recién nacidos sanos y probablemente refle-
jen los cambios fisioldgicos caracteristicos del periodo neonatal.®
Desde un punto de vista practico, las caracteristicas de la MT del
recién nacido normal son:



Figura 38.

Durante los primeros dias de vida, el conducto auditivo externo esta
ocupado por vérnix caseoso el cual desaparece progresivamente en
forma esponténea. Al final de la primera semana se puede apreciar al
conducto auditivo externo con escasos detritus y a través del otosco-
pio o endoscopio es posible ver el inicio de la membrana timpénica
(ver imagen).

Propiedad del Hospital Infantil de México Federico Gémez.

1. Laapdfisis corta del martillo es visible y prominente (Figura 41)

2. Esdificil apreciar el mango del martillo cuando existe marca-
da opacidad. Es posible visualizarlo con la ayuda del endosco-
pio (Figura 42)

3. Eldareadel umbo se identifica como una concavidad en el cen-
tro de la MT

4. Ausencia de traslucidez.

5. Lamovilidad se aprecia mejor en la mitad posterior.

6. Durante la inspiracién se mueve hacia afuera, durante la espi-
racién y llanto lo hace hacia adentro.

II. Cuadro clinico y diagndstico.

La OMA en el neonato puede ser dificil de diagnosticar y
constituir un evento aislado y localizado o estar asociado con in-
fecciones bacterianas graves como sepsis, meningitis, neumonia
y bronquiolitis? Los sintomas clinicos como fiebre, irritabilidad, re-
chazo a la via oral o llanto pueden ser las tnicas manifestaciones
de infeccion del oido medio.® Otros sintomas que pueden observar-
se son rinorrea, tos, disnea y otorrea” e incluso gastrointestinales
como vomito y diarrea.?®

En ocasiones se presentan irritabilidad y convulsiones y en
un pequefio porcentaje de casos el nifio estd asintomatico. A pesar
de estos hallazgos, los sintomas son inespecificos y la enfermedad
puede ser mal diagnosticada o pasar inadvertida. En un estudio
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Figura 39.

Membrana timpanica de un recién nacido de 11 dias de vida. Se aprecia
con opacidad y se visualiza ligeramente el martillo.

Propiedad del Hospital Infantil de México Federico Gémez.

Figura 40.

Caracteristicas distintivas de la membrana timpanica del neonato:
opacidad, disminucién del reflejo luminoso e hipo movilidad.

Propiedad del Hospital Infantil de México Federico Gémez.

realizado por Berkun® los pediatras tuvieron fallas en el diagnosti-
co en mas de la mitad de los pacientes. Esto habla de la dificultad
en el diagnéstico y refuerza la necesidad de contar con un alto
indice de sospecha y necesidad de adiestramiento en otoscopia.
Existe poca informacidn acerca de la utilidad de los exdme-
nes de laboratorio en el diagndstico de la enfermedad. En algunos
estudios se reporta leucocitosis; sin embargo, en mas de 70% de
los bebés con cultivos positivos se muestran cifras normales de
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Figura 41.

Imagen otoendoscdpica del oido de un recién nacido de 1 semana de
vida. Se aprecia la apdfisis corta del martillo visible y prominente. Al
fondo, parte de la pars tensa.

Propiedad del Hospital Infantil de México Federico Gémez.

leucocitos.” Por lo tanto, no existen predictores especificos de
infeccién bacteriana en la mayoria de los neonatos y apoyan la
conducta de iniciar tratamiento antibi6tico empirico aun sin la pre-
sencia de fiebre o leucocitosis.

Tratamiento

Se ha establecido que los recién nacidos con OMA deben iniciar
tratamiento antibiético empirico independientemente de sus con-
diciones generales de salud. Aunque la mayoria de los patégenos
son similares a los reportados en el nifio mayor, las cifras significa-
tivas de bacterias gramnegativas podrian justificar la realizacién
de timpanocentesis en los neonatos hospitalizados y tomadas en
consideracion al momento de elegir el esquema antimicrobiano. A
este respecto, ha sido motivo de controversia durante varias déca-
das la necesidad de efectuar timpanocentesis a todo recién nacido
con sospecha de OMA con el objetivo primordial de aislar un ger-
men y establecer el tratamiento especifico. Para algunos autores™
este procedimiento deberd reservarse en casos de:

Figura 42.

Imagen otoendoscépica del oido en un neonato. Es dificil apreciar el
mango del martillo cuando existe marcada opacidad.
Es posible visualizarlo con la ayuda del endoscopio.

Propiedad del Hospital Infantil de México Federico Gomez.

Recién nacidos de alto riesgo (prematurez, intubacion, hospita-
lizacién en unidades de cuidados intensivos, bajo peso, estado critico)

Fiebre mayor de 38 °C

Falta de respuesta al tratamiento médico

Sospecha de complicaciones

Enfermedad persistente o recurrente.

Los neonatos sanos, de término, sin estos factores, que no
han estado hospitalizados ni lucen sépticos, podran manejarse con
antibiéticos orales en forma ambulatoria y vigilancia estrecha. La
falta de mejoria en 48 horas o progresion de la enfermedad serian
indicaciones para timpanocentesis, protocolo de sepsis y hospi-
talizacion.? En cuanto al manejo antimicrobiano, es importante
considerar que no se han realizado ensayos controlados en este
grupo etario que evalden su seguridad y eficacia. Ante la falta de
respuesta al tratamiento se deberd proceder a la timpanocentesis
para cultivo y sensibilidad y seleccionar el antibi6tico adecuado.
Bradley y Nelson sugieren un esquema tanto empirico como espe-
cifico en casos de germen aislado (Cuadro 9).3



Cuadro 9.

Tratamiento de la otitis media aguda en el recién nacido
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Otitis media No se dispone de estudios controlados en
recién nacidos. Ante fracaso al tratamiento,
timpanocentesis

Ademés de Pneumococcusy Haemaphilus, coliformesy S.
aureus pueden causar otitis media aguda en neonatos

Tratamiento empirico ~ Oxacilina/nafcilina Y cefotaxima
0 gentamicina

Iniciar con tratamiento IV y cambiar a via oral cuando el nifio se
encuentre clinicamente estable. Amoxicilina/clavulanato

E. coli Cefotaxima O gentamicina
(tratamiento de otros

coliformes con base

en susceptibilidad

Iniciar con tratamiento |V y cambiar a via oral cuando el nifio se
encuentre clinicamente estable. Para cepas productoras de §
lactamasas de espectro extendido, utilice meropenem
Amoxicilina/clavulanato si existe susceptibilidad

S. aureus Meticilino susceptible: oxacilina/nafcilina IV.
Meticilino resistente: vancomicina o
clindamicina IV (si existe susceptibilidad)

Iniciar con tratamiento IV y cambiar a via oral cuando el nifio se
encuentre clinicamente estable

Meticilino susceptible:cefalexina VO/10 dias o cloxacilina VO
Meticilino resistente: Linezolid VO o clindamicina VO

Streptococcus Penicilina G o ampicilina IV, IM
GrupoAoB

Iniciar con tratamiento IV y cambiar a via oral cuando el nifio se
encuentre clinicamente estable
Amoxicilina 30-40 mg/kg/dia VO cada 8 horas por 10 dias

Tomada de Bradley JS, Nelson JD. Nelson’s pediatric antimicrobial therapy. 22nd ed. American Academy of Pediatrics; 2016.
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EVALUACION

1. Lugar donde se encuentran los centros del crecimiento del tabique nasal en recién nacidos y lactantes:

a. Lé&mina perpendicular del etmoides
b.  Borde caudal del septum

c.  Region esfenoespinal y esfenodorsal
d. Alas nasales

2. Incidencia de deformidad septal grave en recién nacidos:
a. 1%
b. 10%
C. 6%
d. 50%

3. Tiempo en el que el recién nacido es respirador nasal obligado:

a. 6 meses

b. 3 meses

c. 1semana

d.  4-8 semanas

4. Edad en la que se completa la maduracién del tabique nasal:

a. 6 meses
b. 2 afios

c. 12 afios
d. 20 afios

5. Lugar donde comienza la osificacion del septum nasal:

a.  Unién condro-6sea

b.  Regidn adyacente al esfenoides
c. Borde caudal del cartilago septal
d.  Porcién adyacente a la premaxila

6. Manejo indicado en caso de desviacién septal grave:

a. Septoplastia abierta

b.  Septoplastia con reduccion cerrada
c.  Observacion y vigilancia

d.  Colocacién de stents nasales

7. Manejo indicado en caso de defecto septal leve o moderada, que no produce dificultad respiratoria o alteraciones
en la alimentacion:

a.  Manejo conservador

b. Cirugia

c.  Colocacién de vendajes nasales
d.  Reduccion cerrada
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8. En caso de realizar una reduccion cerrada, jcuél es el tiempo recomendado para realizarla?

a. Dentro de las primeras 48 horas

b.  Dentro de la primera y segunda semana de vida
c. Hasta el primer mes de vida

d.  Posterior a los 6 meses de vida

9. Manejo inicial en el neonato con obstruccién nasal grave:

a. Colocacién de chupén de McGovern
b. Intubacién orotraqueal

c.  Descongestivos nasales

d. Esteroides sistémicos

10.  Encaso de realizar septoplastia jcudl es la zona que hay que evitar durante la misma en el tabique nasal?

a.  Unién condro-6sea y centros de crecimiento
b.  Borde caudal del septum

c. Premaxila

d. Region basal del tabique

11. Causa méas comin de obstruccién nasal en el recién nacido:

a. Atresia de coanas

b.  Estenosis de apertura piriforme
c. Rinitis neonatal

d.  Desviacion septal

12. ;Cuél es la etiologia mas aceptada de la rinitis neonatal?

a.  Autoinmune
b.  Ambiental
c. Idiopéatica
d. Infecciosa

13.  Dentro de la exploracion fisica en el recién nacido con obstruccién nasal, jcudl es el método diagndstico esencial en la valoracion
de estos pacientes y que permite diferenciar distintos tipos de alteracion estructural nasal?

a. Rinoscopia anterior

b. Introduccion de sonda de alimentacion #5 fr en cada fosa nasal
c.  Tomografia computarizada

d.  Nasofibroscopia

14.  Manejo inicial indicado en el paciente con rinitis neonatal:

a. Limpieza gentil de secreciones e instilacién de gotas con solucion salina
b.  Anticongestivos nasales o sistémicos

c. Esteroides nasales

d. Mucoliticos

15.  Encaso de no observar mejoria dentro de las primeras 48-72 horas en el cuadro obstructivo nasal se recomiendan utilizar
los siguientes medicamentos:

a. Descongestivos nasales

b.  Esteroides nasales

c. Esteroides sistémicos

d. Lavados nasales con solucién salina
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El tiempo recomendado para el uso de los esteroides nasales en pacientes con rinitis neonatal es de:

a. 3-4 semanas
b. 1semana
c. 3 meses
d. 6 meses

En el neonato con obstruccion nasal bilateral y datos de dificultad respiratoria, y cuyo examen fisico no es concluyente, se
recomienda realizar el siguiente estudio:

a. Tomograffa computarizada

b.  Resonancia magnética

c. Radiografia lateral y AP simple
d.  Nasofibroscopia

iCuél es el curso natural de la enfermedad?

a.  Mejoria de los sintomas nasales obstructivos dentro de las primeras 4 semanas

b.  Padecimiento que evoluciona réapidamente hacia dificultad respiratoria grave y requiere manejo urgente de la via aérea
c. Padecimiento que requiere manejo quirdrgico urgente

d. Requiere vigilancia estrecha en una unidad de cuidados intensivos neonatales

Tiempo méaximo recomendado para el uso de descongestivos nasales:

a. 3dias

b. 1semana
c. 1mes

d. 6 meses

Complicacién mas comin en caso de abuso de descongestivos nasales:

a. Rinitis atréfica
b.  Anafilaxia

c. Rinitis seca

d. Cefalea

Se considera hipoacusia discapacitante en pacientes de 14 afios y menos a aquella en la que los umbrales de audicidn se encuentra:

a. Pordebajo de 10 dBHL
b. Entre 10y 20 dBHL

c. Porarriba de 30 dBHL
d.  Porarriba de 40 dBHL

A partir de qué edad es posible detectar la hipoacusia?

a. Anpartir de los 3 meses de edad
b.  Desde el nacimiento

c.  Anpartir de los 4 meses de edad
d. Anpartir de los 2 afios de edad

La deteccién temprana universal de hipoacusia, implica que se realice tamiz auditivo:

a.  Porlomenos a 95% de los recién nacidos de un hospital
b.  Porlo menos a 90% de los recién nacidos de un hospital
c.  Porlomenos a85% de los recién nacidos de un hospital
d.  Porlomenos a60% de los recién nacidos de un hospital
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24.  El estudio DIAGNOSTICO que consideramos como de primer contacto para hipoacusia es:

a. Reflejos estapediales

b. Potenciales provocados auditivos de estado estable
c.  Timpanometria

d.  Potenciales provocados auditivos de tallo cerebral

25.  ;Qué son las emisiones otoacdsticas?

a.  Son sefiales eléctricas producidas por la céclea
b.  Son sonidos producidos por la actividad de las células ciliadas internas
c.  Son sefiales eléctricas producidas por el VIII par
d.  Son sonidos producidos por la actividad de las células ciliadas externas

26.  Son un tipo de emisiones otoacUsticas que usamos regularmente:

EOAs transientes
EOAs intermitentes
EOAs estables
EOAs espontaneas

oo oo

27.  El componente bioeléctrico que utilizamos para medir el umbral de audicién en los potenciales provocados auditivos de tallo

cerebral es:

a.  Componente |

b.  Componente Il

c.  Microfénica coclear
d.  Componente V

28.  Enlatimpanometria, el concepto de compliancia se refiere a:

a. Lapresion que se encuentra en la caja timpanica

b. Lavelocidad con la que se despierta el reflejo estapedial

c. Elareabajo la curva timpanométrica

d. Lafacilidad con la que el sistema permite el paso de sonido a través de él

29.  Los reflejos estapediales se presentan:

a. 60a80dB porarriba del umbral de audicion
b. 10 a 20 dB por arriba del umbral de audicién
c. 20a 30 dB por arriba del umbral de audicién
d.  40a 50 dB por arriba del umbral de audicién

30. Los potenciales provocados auditivos de estado estable:

a.  Nos dan informacién especificamente del umbral en frecuencias altas

b.  Nos dan informacién acerca del umbral en frecuencias bajas, medias y altas
c. Nos indican la presencia de derrame en el oido medio

d.  Pueden realizarse con el bebé despierto

31.  Se estima que la edad habitual de deteccién de hipoacusia discapacitante en los lugares en donde no existe un programa de
deteccién temprana de hipoacusia es:

a. Antes de los 6 meses de edad
b. Entre los 12y 18 meses de edad
c. Entrelos 20 y 30 meses de edad
d. Entrelos 6y 12 meses de edad




Libro 1 ¢ Otorrinolaringologia neonatal 1 71

32.  Ennuestro pais, se estima que cada afio nace este nimero de nifios con hipoacusia congénita:

a.  Menos de 1000 nifios

b.  De 1000 a 2000 nifios

c. Entre 10 000y 20 000 nifios
d.  Entre 2000 y 6000 nifios

33. ;A partir de qué semana de gestacién se ha documentado el registro de respuesta bioeléctrica a nivel de tallo cerebral?

a.  Semana 20
b.  Semana 23
c. Semana 40
d.  Semana 26

34.  Se estima que para el cuarto mes de gestacion se han formado:

a. 100 000 neuronas
b. 200000 neuronas
c. 200 000 millones de neuronas
d. 300000 neuronas

35.  Laetapa mas temprana de plasticidad cerebral se conoce como:

a. Madurativa
b. Adaptativa

c. Regenerativa
d. Incipiente

36.  Seconoce como intervencion temprana a aquella que se realiza:

a. Antes del afio de edad

b.  Antes de los 6 meses de edad
c. Antes del afio y medio de edad
d. Antes de los 3 afios de edad

37.  Siun paciente no pasa el tamiz auditivo, entonces podemos:

a. Repetir el tamiz al mes, a los 3 meses y a los 6 meses
b.  Adaptar auxiliares auditivos de alta potencia

c. Esperar un afio antes de dar seguimiento

d. Realizar estudios audioldgicos diagnésticos

38.  Esunestudio que utilizamos para realizar tamiz auditivo neonatal:

a. Timpanometria

b.  Electrococleografia

c. Potenciales auditivos de estado estable
d.  Emisiones otoaclsticas

39.  Siencontramos hipoacusia profunda al realizar un estudio diagndstico de potenciales auditivos en un paciente de 3 meses de edad,
el siguiente paso es:

a. Realizamos otro estudio al afio de edad para dar lugar a la maduracién de la via auditiva

b.  Continuamos con el protocolo realizando potenciales de estado estable, emisiones otoacusticas de diagnéstico
e impedanciometria

c.  Colocamos tubos de ventilacién

d.  Enviamos al paciente a terapia de lenguaje antes de cualquier otra cosa
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40.  Encaso de pacientes con factores de riesgo que pasan el tamiz auditivo, se procede de la siguiente manera:

a. Seda de alta definitiva una vez aprobado el tamiz

b.  Se realiza estudio diagnéstico antes de los 30 meses de vida a pesar de haber aprobado el tamiz
c.  Se realiza timpanometria

d.  Seingresa a terapia de lenguaje de manera inmediata

Esta edicion termind de imprimirse en agosto de 2018
en Surtidora Gréfica ubicada en Oriente 233 No. 297,
Col. Agricola Oriental, Ciudad de México. Hecho en México
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