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RESUMEN

Los pacientes con neuropatía auditiva pre-
sentan por definición disminución de la
comprensión de la palabra. Las otoemisio-
nes acústicas (OEA) son normales, signifi-
cando que las células ciliadas externas
(CCE) funcionan correctamente. Por el
contrario,  los potenciales evocados auditi-
vos del tronco cerebral (PEATC) se regis-
tran planos o alterados.  Aparentemente la
afectación auditiva compromete al nervio
VIII par, aunque algunos pacientes pade-
cen lesiones en las células ciliadas internas
(CCI) y sus sinapsis.  Las audiometrías en
estos pacientes muestran desde mínimas
pérdidas auditivas hasta hipoacusia de gra-
do profundo generalmente bilateral.  Va-
rias son las etiologías implicadas en las
neuropatías auditivas (idiopáticas, genéti-
cas y adquiridas).  El diagnóstico precoz
de esta enfermedad y su tratamiento (logo-
pedia, audífonos o implantes cocleares),
según cada caso, favorece las capacidades
lingüísticas de estos pacientes, cuya evolu-
ción clínica es a veces imprevisible.  

INTRODUCCIÓN

Se están identificando cada vez más pa-
cientes con déficit auditivos fundamental-

mente para la comprensión del lenguaje,
con unos PEATC distorsionados o ausen-
tes y otoemisiones acústicas transitorias
normales. Estos métodos de exploración
electrofisiológica nos permiten evaluar la
funcionalidad de las células ciliadas exter-
nas de la coclea, así como la actividad
eléctrica de la porción periférica del VIII
par craneal y en su recorrido por el tronco
cerebral.  A estos hallazgos patológicos se
le ha asignado la denominación de neuro-
patía auditiva, aunque dada la variedad de
etiologías que justifican a esta entidad clí-
nica es más apropiado hablar de neuropa-
tías auditivas.

La aportación clínica de las OEA a la au-
diología ha venido a resolver el dilema
diagnóstico de las neuropatías auditivas,
puesto que no es un trastorno auditivo de
reciente aparición. A partir de 1980 se
publicaron los casos de algunos pacientes
con características similares en cuanto a
la ausencia de PEATC y una disminución
en la comprensión de la palabra que no
correspondía con sus audiogramas tona-
les, ya que esos pacientes presentaban dé-
ficit mínimos en su audición, por ello,
fueron publicados como casos paradóji-
cos, disfunción auditiva central, alteracio-
nes en las sincronización neural del VIII
par craneal.  La utilización posterior,  des-

de un punto de vista audiológico de las
OEA, ha sido una herramienta básica
para la exploración de estos casos,  con-
firmando con su presencia que la lesión
no compromete a las células ciliadas ex-
ternas.  La figura 1, muestra los resulta-
dos audiológicos de un paciente con neu-
ropatías auditivas, donde se observa en el
audiograma tonal una hipoacusia de gra-
do moderada,  que no corresponde con la
alteración de los PEATC planos a 90dB.
Las OEA son normales.

La edad de aparición de la neuropatía
auditiva es variable,  desde el nacimien-
to hasta la sexta década de la vida, con
una mayor incidencia en la infancia.  La
etiología que provoca esta enfermedad,
tiene una influencia en la edad en que se
manifiestan las neuropatías auditivas.
Como veremos posteriormente, en  los
niños con antecedentes de sordera gené-
tica por mutación en el gen  OTOF,  que
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Tabla 1. Probables localizaciones
anatómicas en las neuropatías auditivas
(Starr y cols., 1996) 

• Célula ciliada interna

• Sinapsis células ciliadas interna-dendrita

• Ganglio espiral

• Fibras VIII par

• Varias de la anterioresFigura 1: Fenotipo audiológico de la neuropatía auditiva.
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codifica la proteína otoferlina, la perdida
auditiva es de grado profundo y bilateral
desde el nacimiento. En cambio, en otras
etiologías relacionadas con las neuropa-
tías auditivas, como la enfermedad de
Charcot-Marie-Tooth, la pérdida auditi-
va es más tardía. Los porcentajes de apa-
rición entre hombres y mujeres eran si-
milares en las neuropatías auditivas.   

Cualquier alteración del VIII par craneal
hasta el córtex auditivo cerebral puede co-
rresponder a una neuropatía auditiva, aun-
que la definición más específica las sitúa
en regiones más periféricas,  desde las cé-
lulas ciliadas internas y el tronco cerebral.
Arnold Starr y cols. sugieren como proba-
bles localizaciones de la lesión auditiva en
las neuropatías auditivas, las células cilia-
das internas de la cóclea, las sinapsis entre
éstas y las fibras del VIII par, las neuronas
en el ganglio espiral, los axones de las
neuronas ganglionares en su curso hacia el
tronco cerebral o una combinación de las
anteriores (tabla 1).  Se excluyen las célu-
las ciliadas externas  de la cóclea que ge-
neralmente están indemnes, ante la pre-
sencia de las OEA y de los microfónicos
cocleares (MC).  Estos últimos reflejan la
actividad eléctrica de las  CCExt,  mien-
tras que las OEA  son reflejo de la activi-
dad contráctil de las mismas.

Otra clasificación más reciente las deno-
mina: a) neuropatías auditivas tipo I (pro-
ximal), cuando la lesión compromete a
las células ganglionares y sus axones.
Son más frecuentes de presentar estas le-
siones las neuropatías auditivas heredita-
rias con neuropatía periférica. Los resul-
tados del implante coclear en estos casos
son dudosos. Por el contrario,  las neuro-
patías auditivas tipo II (distal), la lesión
compromete a las células ciliadas inter-
nas y dendritas terminales,  como ocurre
en las mutaciones por el gen OTOF y
AUNA. Estos pacientes responden posi-
tivamente al implante coclear.

ETIOLOGÍAS IMPLICADAS
EN LAS NEUROPATÍAS

AUDITIVAS

Las etiologías que justifican las neuropa-
tías auditivas son variables, se han clasifi-

cado como neuropatías auditivas idiopáti-
cas cuando no existe una causa aparente de
la manifestación de la enfermedad y son
aproximadamente un 30% de los casos.
Las hereditarias se aproximan a un 40% de
los pacientes y las adquiridas como conse-
cuencia de enfermedades que afectan a la
vía auditiva principalmente,  se detectan en
un 30% de los pacientes. En el grupo de
las neuropatías auditivas determinadas ge-
néticamente, se ha publicado una mayor
casuística de las neuropatías auditivas aso-
ciadas a un proceso hereditario sensitivo
motor, y no como un hallazgo aislado.  En
este sentido,  destacan la enfermedad de
Charcot- Marie-Tooth o neuropatía sensiti-
va motora tipo I,  que se hereda de forma
autosómica dominante.  Otras enfermeda-
des hereditarias son la ataxia de Friedreich,
el síndrome de Ehrlers Danlos o la enfer-
medad de Refsum.  Los resultados de la
autopsia de un paciente con neuropatías
auditivas y neuropatía periférica por muta-
ción del gen MPZ, mostraron lesiones en
el 90% de las células ganglionares y nor-
malidad en las células cocleares. Dentro de
las neuropatías auditivas genéticas que
afectan a la audición como la  única mani-
festación clínica destacan, la mutación
Q829X en el gen OTOF (2p22; DFNB9),
que codifica la otoferlina, proteína que se
expresa en las células ciliadas internas y
las vesículas sinápticas. Estas alteraciones
son las responsables de un 3,5% de las hi-
poacusias prelinguales, de grado profundo
bilateral con carácter autosómico recesivo.
Otra mutación es en el gen Auna,  locali-
zándose en el cromosoma 13q 14-21, y de-
termina anomalías en las células ciliadas
internas, dendritas terminales y sus sinap-
sis,  provocando una sordera de tipo auto-
sómica dominante, afectando a varios
miembros de una misma familia, cuyas
manifestaciones audiológicas son una hi-
poacusia bilateral de grado leve, con apari-
ción en jóvenes adultos y  progresión de la
perdida auditiva hacia grados severos se-
gún avanza la edad del paciente.  Recien-
temente se ha descubierto  una mutación
de un gen que codifica la proteína pejuaki-
na y provoca una hipoacusia severa pro-
funda (en prensa).

Se ha descrito una predisposición a las
neuropatías auditivas debido a causas
adquiridas de origen tóxico, metabólico,

algunas enfermedades infecciosas como
la parotiditis,  las enfermedades de ori-
gen autoinmune, así como su mayor in-
cidencia en los niños prematuros y con
hiperbilirrubinemia.  Cabe también des-
tacar que algunos pacientes con cuadros
febriles intermitentes presentan una sor-
dera transitoria con ausencia de los PE-
ATC durante el período febril y una vez
superado éste, los registros son norma-
les;  este cuadro se denomina neuropatía
auditiva intermitente.

En la historia clínica hay que resaltar si
hay antecedentes hereditarios de neuropa-
tías sensitivomotoras, antecedentes de
prematuridad, hiperbilirrubinemia, sufri-
miento fetal agudo, anoxia perinatal y
cuadros febriles,  estas patologías facilitan
las neuropatías auditivas. La exploración
ORL, neurológica y una resonancia mag-
nética de los oídos y de los ángulos pon-
tocerebelosos,  deben incluirse en la bate-
ría de pruebas diagnósticas para descartar
que la causa de la hipoacusia sea por un
tumor en el VIII par craneal y justifique
unos PEATC alterados. Los pacientes con
neuropatías auditivas no presentan ano-
malías en la resonancia magnética. Los
estudios de genética molecular otológica
deben practicarse para descartar una mu-
tación en el gen  OTOF u otro (tabla 2).

Respecto a la casuística de neuropatías au-
ditivas,  Berlin afirma que 5 de cada 60
hipoacúsicos pueden pertenecer a este
grupo de población,  mientras que Kraus y
cols. consideran que el 14% de los pa-
cientes con PEATC planos corresponden a
esta patología. Según Rance, en su pro-
grama de screening neonatal detectó  una
a tres neuropatías auditivas por cada
10.000 recién nacidos. A partir de un pro-
grama de cribado auditivo neonatal para la

NEUROPATÍA AUDITIVA

Boletín de A.E.L.F.A. - 17

Tabla 2. Diagnóstico de las neuropatías
auditivas 

• Anamnesis

• Exploración ORL

• Exploración neurológica

• Resonancia magnética de oídos-craneal

• Estudio genético

• Pruebas audiológicas

• Pruebas electrofisiológicas auditivas
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detección de la hipoacusia, es factible el
diagnóstico precoz de las neuropatías au-
ditivas. La combinación de ambas prue-
bas: OEA y PEATC permiten la identifi-
cación de estos pacientes.  Nuestra pro-
puesta es comenzar con los PEATC auto-
máticos por su rápida realización como
prueba de cribado; si el recién nacido no
pasa esta prueba, se realiza una OEA. Si
ésta es normal, puede tratarse de un niño
con una neuropatía auditiva (fig. 2), sien-
do necesario confirmar este diagnóstico
en otorrinolaringología para comenzar la
rehabilitación del lenguaje de forma tem-
prana. Sobre 13.503 recién nacidos proce-
dentes del cribado auditivo universal en
nuestro hospital, dos niños presentaron
neuropatías auditivas.  

La configuración audiométrica es hetero-
génea en los pacientes con neuropatías au-
ditivas, como se exponen en la figura 3,
con predominio de la hipoacusia en las
frecuencias graves en un 28% de los pa-
cientes;  hipoacusia en todo el espectro
frecuencial (curva pantonal) en el 43%;
hipoacusia en las frecuencias agudas en
un menor porcentaje de pacientes. El gra-

do de hipoacusia en las series publicadas
oscila entre leve a profunda, pudiendo
presentar fluctuaciones auditivas. Estas hi-
poacusias son predominantemente bilate-
rales y simétricas, aunque también se ob-
servan pérdidas auditivas asimétricas en
un 14% de los casos, y un 4% son unila-
terales. Una de las características de los
pacientes con neuropatía auditiva es una
deficiente  comprensión de la palabra, en
particular en ambientes ruidosos, con por-
centajes de discriminación verbal máxima
inferiores a lo que se esperaría si la hipo-
acusia fuese de asiento puramente coclear.  

El registro de las OEA (fig. 4), así como
los microfónicos cocleares es significati-
vo de una correcta funcionalidad de las
células ciliadas externas de la cóclea, lo
cual contribuye al diagnóstico de una
neuropatías auditivas. No obstante, se ha
descrito que un 9% de los pacientes no
han mostrado OEA durante las evalua-
ciones audiológicas, además,  en el 11%
de los pacientes éstas desaparecen duran-
te la evolución de la enfermedad sin que
haya podido explicarse qué fenómeno in-
cide en esta falta de respuestas.

Debido a la deficiente sincronización
neural del VIII par que se observa  en
las neuropatías auditivas,  los compo-
nentes I a V de los PEATC están au-
sentes en el 70% de lo casos (v. regis-
tro superior de la fig. 5), mientras que
el 30% de los pacientes presentan otras
anomalías;  por ejemplo, solamente se
registra la onda V con un umbral des-
proporcionadamente elevado en rela-
ción con el audiograma conductual, o
desestructurado,  como el registro infe-
rior de la figura 5.   

Los tratamientos de las neuropatías audi-
tivas se muestran en la tabla 3. La reha-
bilitación del lenguaje a través de la pa-
labra complementada (cued-speech), es
un método eficaz de apoyo visual a la
lectura labial mediante una representa-
ción manual fonológica. La precocidad
en la instauración de esta técnica influye
de manera positiva en el lenguaje de es-
tos pacientes, sobre todo si son niños.
Otros enfermos, utilizan la lectura labial
y el lenguaje de signos para comunicar-
se, así como la estimulación vibrotactil.
Los sistemas de frecuencia modulada so-
bre todo en el colegio ayudan a mejorar
la inteligibilidad de la palabra. No exis-

Tabla 3. Tratamientos 

• Palabra complementada

• Lectura labial

• Lenguaje de signos

• Estimulación vibrotactil

• Frecuencia modulada

• Audífonos

• Implante coclear

Figura 3: Cribado auditivo universal para la detección precoz de las neuropatías auditivas.
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ten datos clínicos sobre la eficacia de los
tratamientos farmacológicos en los pa-
cientes con neuropatías auditivas. Cree-
mos que en un futuro próximo, algunos
medicamentos facilitarán la mejoría au-
ditiva actuando sobre su causa de esta
enfermedad. En la actualidad existe con-
troversia sobre la indicación de la adap-
tación protésica; según Berlin, los pa-
cientes con neuropatías auditivas no son
candidatos en general para los audífonos
y debe reservarse su empleo para los pa-
cientes con hipoasusia de origen coclear
con ausencia de las OEA, por lesiones
en las CCext, con normalidad en la acti-
vidad eléctrica del VIII par y, por consi-
guiente, con una eficiente sincronización
neural, lo que se refleja en las latencias
absolutas de los componentes I, III y V.
Por el contrario, los pacientes con neuro-
patías auditivas, las CEExt indemnes (pre-
sencia de OEA), la alteración de los 
PEATC que generalmente no están en
relación con el grado de hipoacusia, ade-
más de la deficiente inteligibilidad de la
palabra contribuye al escaso beneficio

de la adaptación protésica. Sin embargo,
en nuestra casuística, un 33% de los pa-
cientes detectan mejoría en la adquisi-
ción del lenguaje con la adaptación.
Rance publica que un 50% de los pa-
cientes mejoran en la comprensión del
lenguaje con los audífonos. La aplicación
de los implantes cocleares en aquellos
casos con hipoacusia bilateral severa o
profunda debida a una neuropatías audi-
tivas está siendo un tema controvertido.
Sin embargo, en la práctica, la opinión
más generalizada es que el implante co-
clear es eficaz, si la localización de las
neuropatías auditivas es por mutación del
gen OTOF, que afecta a las CCint y sus
dendritas. Otro ejemplo  del beneficio de
la implantación es en los casos de muta-
ción en el gen Auna, que compromete a
las CCint y sus sinapsis. En cambio,
cuando la localización de la lesión es en
las células ganglionares del VIII o  hacia
los nucleos cocleares, los resultados de la
implantación son dudosos. No obstante,
algunos pacientes con lesiones que com-
prometen la parte neural del VIII  par,
han mejorado con el intervalo de confian-
za.  Se especula, que la señal eléctrica a
través del implante coclear puede resin-
cronizar la actividad neural del nervio
auditivo que se supone comprometida en
los pacientes con neuropatías auditivas.  

La evolución audiológica  es variable;
en la bibliografía revisada se demuestra
la existencia de un deterioro auditivo

progresivo en las neuropatías auditivas
asociadas a neuropatías periféricas.
Otros estudios destacan que la audición
se mantiene estable o fluctuante  como
es el caso de los pacientes con episodios
febriles intermitentes. En algunos lactan-
tes hemos observado que la propia inma-
durez de la vía acústica debida a la edad
conlleva a una ausencia de los PEATC y
que progresivamente con la maduración
y el aumento de la mielinización a nivel
del VIII, comienzan a registrarse los di-
ferentes componentes, ondas I, III y V.
El seguimiento audiológico de estos pa-
cientes  permitirá  tener un mejor conoci-
miento de las neuropatías auditivas, cuya
complejidad  clínica es patente.

El enfoque diagnóstico y terapéutico de
los pacientes con neuropatías auditivas
debe realizarse desde un punto de vista
multidisciplinario donde intervienen di-
ferentes profesionales (fig. 6).  Enfatiza-
mos en el cribado  auditivo neonatal
para identificar las neuropatías auditivas
antes del alta hospitalaria en la materni-
dad,  donde están implicados pediatras y
ORL.  Posteriormente, ante la sospecha
de una neuropatías auditivas, si existen
otoemisiones acústicas normales y PE-
ATC alterados, se deriva al paciente a la
fase de diagnóstico para completar el es-
tudio ORL y audiológico. Si se diagnós-
tica la neuropatías auditivas, el enfoque
terapéutico debe ser lo más temprano po-
sible,  y según cada tipo de neuropatías
auditivas y su grado de pérdida auditiva
se puede optar por adaptar audífonos o
un implante coclear. Cualquier paciente
necesitará un tratamiento logopédico.  El
consejo genético a la familia y su ayuda
mediante las asociaciones de discapacita-
dos auditivos es una parte esencial dentro
de este enfoque multidisciplinario.
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Figura 6: PEATC planos o alterados
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