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 Resumen

Los trastornos del oído, en especial la sordera, constituyen un tema de vital 

importancia que ha evolucionado espectacularmente en los últimos años. Se han 

podido conocer sus causas y, como consecuencia, evitar y tratar sus secuelas. En 

esta tesis doctoral se exponen las causas de las lesiones de las células del oído 

interno, se investigan los diferentes mecanismos que permiten prevenir o evitarla y, 

en su caso, corregir las lesiones irreversibles que produce esta gran discapacidad. 

Así mismo se recogen los aspectos históricos, farmacológicos y quirúrgicos que se 

han producido en los últimos años.

En la introducción de la tesis se tratan algunos aspectos farmacológicos tales como 

la ototoxicidad causada por los fármacos o las terapias de la regeneración de las 

células ciliadas del oído interno mediante factores regeneradores, también llamados 

factores de crecimiento (GF). Se incluyen además los aspectos quirúrgicos  

novedoso y exitoso del tratamiento de la sordera profunda mediante el implante 

coclear y de los diferentes tipos de implantes de oído medio, tales como los de 

cadena osicular y los de conducción ósea.

La segunda parte está dedicada a los resultados de los estudios del autor donde se 

revisan los aspectos farmacológicos que suponen la administración de los antivirales 

en el tratamiento de la sordera súbita, así como el uso del implante coclear, el 

avance más importante en otología de todos los tiempos, que permite adquirir o 

recuperar la audición de los pacientes sordos profundos, en especial en un colectivo 

de pacientes sindrómicos, tales como los afectados por el síndrome de la dilatación 

del acueducto de vestíbulo y en otras anomalías como las del Síndrome cardio-

otológico de Jervell and Lange- Nielsen, completando la tesis con la  valoración de la 

integración social de los pacientes sordos profundos, 15 años después de su 

implantación coclear demostrando su gran eficacia en el desarrollo social, 

universitario y de integración profesional de estos pacientes con un gran hándicap.
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Summary

Ear disorders, especially deafness, constitute a vitally important issue that has 

evolved dramatically in recent years. It has been become possible to know their 

causes and, as a consequence, avoid and treat their sequels. In this doctoral thesis 

the causes of internal ear cells lesions are shown, the different mechanisms that 

prevent them are investigated, and, if appropriate, possible treatment of irreversible 

lesions related to this great disability is explained. Likewise, the historical, 

pharmacological and surgical aspects that have occurred in recent years are

included.

In introduction of the thesis some pharmacological aspects are covered, such as the 

ototoxicity caused by drugs or regeneration of the ciliated cells of the inner ear 

through the therapy with regenerative factors, also called growth factors (GF). It also 

includes the latest and most successful surgical aspects of the treatment of deep 

deafness through the cochlear implant and the different types of middle ear implants, 

such as ossicular chain and bone conduction implants.

The second part is dedicated to the results the author to complete the 

pharmacological aspects of the topic, such as the administration of antivirals in the 

treatment of sudden deafness, as well as the use of the cochlear implant, which is 

the most important progress in otology of all time. Such progress allows acquiring or 

recovering the hearing of deep deaf patients, especially in a group of syndromic 

patients, like those with the syndrome of dilatation of the vestibule or other anomalies 

such as Jervell and Lange-Nielsen syndrome, to complete this thesis, we  include the 

results of the social integration of profoundly deaf patients 15 years after their 

cochlear implantation, demonstrating its great effectiveness and social, educational 

and professional success of these patients despite such a significant disability.
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1. Introducción

Se define la ototoxicidad como las perturbaciones transitorias o definitivas de la 
función auditiva, vestibular, o de las dos a la vez, inducidas por sustancias de uso 
terapéutico (1).

Son muchos los trabajos de investigación que se han dedicado a este tema 
quedando aún dudas por resolver debido a las complejas consecuencias donde está 
envuelto el daño cócleo-vestibular.

El propósito de esta revisión es presentar las últimas teorías que tratan de explicar 
desde el punto de vista de la farmacocinética-farmacodinamia, biología celular y 
molecular, el mecanismo por el cual actúan los fármacos involucrados.

Lo anteriormente señalado tiene como fin que los últimos adelantos en esta materia, 
permitan una mejor comprensión que nos lleve a una práctica clínica  más segura 
con relación a la ototoxicidad medicamentosa, dando a conocer los cuidados y 
precauciones que se deben tomar antes de administrar un fármaco que se reconoce 
ototóxico, que puede tener graves consecuencias en la calidad de vida de nuestros 
pacientes.

Estamos viviendo en una época donde el mercado farmacéutico, día a día, nos 
ofrecen nuevas opciones terapéuticas que se presentan con múltiples ventajas sobre 
sus antecesores. Sin embargo, esto no ocurre con los amino glucósidos, fármacos 
que se usan desde 1944 (estreptomicina) y que se han mantenido en vigencia en la 
práctica clínica. Pero que, aún hoy, hay muchos aspectos que necesitamos saber de 
ellos debido a que están asociados a graves complicaciones tales como la 
ototoxicidad  que debemos reconocer en forma oportuna (1).

El propósito de ésta revisión es hacer una puesta al día, no sólo para el médico 
especialista sino, también, para los farmacéuticos en los que el uso de los amino 
glucósidos es frecuente, poniendo énfasis en su potencial daño cócleo-vestibular.

1.1 Fármacos

Se han descrito en la literatura una larga lista de fármacos (2) a los que se atribuye 
como reacción adversa algún grado de ototoxicidad, de los cuales vamos a revisar 
en extenso las familias de fármacos que presentan mayor asociación, como son los 
antibióticos aminoglucósidos (AAG)  y diuréticos de asa (Tabla I)
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Tabla I: fármacos más frecuentes causantes de ototoxicidad (10)

Aminoglucósidos. AAG

Estreptomicina
Dihidroestreptomicina 
Minocilina
Gentamicina
Neomicina
Tobramicina
Amikacina
Netilmicina 
Kanamicina 
Sisomicina
Vancomicina
Polimixina B

Polimixina E (Colistina)

Diuréticos

Furosemida Acetazolamida
Ácido Etacrínico
Bumetanida
Piretanida
Torasemida

Aines ( Antiinflamatorios no esteroides)

Indometacina
Naproxeno
Fenoprofeno
Ácido Metanámico
Piroxicam

Derivados de la quina (antimaláricos)

Quinina
Cloroquina
Pirimetamina
Hidrocloroquina

Antineoplásicos

Cisplatino
Mostaza Nitrogenada
Bleomicina
Carboplatino
Dactinomicina
Droloxifeno
Vincristina
Misonidazol
Ciclofosfamida
Ifosfamida
Metotrextato
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1.2 Antibióticos aminoglucósidos

Esta familia merece ser mencionada en primer lugar no tan solo por su importancia 
histórica sino también clínica.

Los aminoglucósidos pueden causar ototoxicidad que, en ocasiones, es irreversible. 
Las alteraciones auditivas son consecuencia de la destrucción de las células 
sensoriales del oído interno, ya sea a nivel de la cóclea o de los órganos 
vestibulares.

En la actualidad, aunque pueden utilizarse en modo de monoterapia, se utilizan, 
fundamentalmente, en combinación con los betalactámicos en infecciones graves.

Los conocimientos sobre los parámetros farmacocinéticos y farmacodinámicos han 
sugerido su uso en monodosis, cuya eficacia ha sido similar a la administración en 
multidosis además de presentar menor toxicidad (3).

Los efectos adversos más comunes de los AAG son la nefrotoxicidad y la 
ototoxicidad, de las cuales es, ésta última, la que menos importancia se le presta, 
principalmente por su desconocimiento, pero sus efectos son muy nefastos para el 
paciente y sus relaciones con los demás.

Fue la tuberculosis la que originó, al final de la Segunda Guerra Mundial, en 1944, el 
uso de la Estreptomicina. Ésta, en un comienzo, se usó en altas dosis en los 
pacientes con tuberculosis, que si bien conseguían sobrevivir, presentaban 
oscilopsias y vértigos rotatorios (2).

Posteriormente aparecieron el resto de integrantes de esta familia farmacológica, 
todos ellos con un grupo amino, lo que les confiere su carácter básico, responsable 
de su actividad anti-bacterias Gram negativas, pero también de sus efectos tóxicos 
sobre el oído interno y el riñón.

Su estructura química se compone de aminoazúcares unidos por enlaces 
glucosídicos a un alcohol cíclico hexagonal con grupos amino (aminociclitol) (3). Su 
estructura no es susceptible de modificación sin perder su actividad antimicrobiana.

Se ha visto que los diferentes AAG presentan, todos, un cierto grado de toxicidad 
coclear y/o vestibular dependiendo del AAG que consideremos.
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Figura 1.  Molécula de la Gentamicina (10)

Figura 2.  Diferentes afectaciones de la toxicidad de los AAG (10)
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Los aminoglucósidos no se absorben por el tracto gastrointestinal, de manera que 
hay que administrarlos por vía intramuscular o endovenosa. Se distribuyen 
libremente en el espacio vascular y de forma relativamente libre en el líquido 
intersticial de la mayoría de los tejidos, debido a su escasa unión a proteínas y alto 
nivel de solubilidad. Atraviesan escasamente las membranas biológicas con la 
excepción de las células tubulares renales y las del oído Interno, que muestran una 
cinética de captación de aminoglucósidos saturable (4).

La administración en forma de aerosol consigue, en la secreción bronquial, mayor 
concentración que la administración parenteral, con menos ototoxicidad y 
nefrotoxicidad (3).Todos los aminoglucósidos son excretados por filtraciónglomerular 
sin alteración metabólica previa.

Los aminoglucósidos muestran un patrón de actividad bactericida que es 
dependiente de la concentración alcanzada y no del tiempo de exposición. Por tanto, 
el objetivo del tratamiento con aminoglucósidos es dar la dosis más alta posible para 
conseguir actividad bactericida, bordeando el límite inferior de su toxicidad.

La acción de los aminoglucósidos comprende una interacción inicial con la superficie 
externa de la membrana celular bacteriana, el transporte a través de la membrana 
interna y, finalmente, la unión a la subunidad 30 S de los ribosomas bacterianos, que 
inhibe la síntesis de las proteínas, conduce finalmente a la muerte del 
microorganismo (5).

Los aminoglucósidos se vienen administrando, clásicamente, mediante la pauta de 
multidosis a los pacientes con una función renal normal, sin embargo, diversos 
estudios han ido demostrando en las dos últimas décadas que también es eficaz la 
pauta de monodosis, utilizando intervalos de 24 horas observándose que las 
monodosis eran iguales de eficaces y tenderían a ser menos nefrotóxicas que las 
pautas en multidosis (5).

1.3 Estudio topográfico de las lesiones

1.3.1. Generalidades.

El uso de la microscopía óptica con contraste de fase, ha mostrado, de manera más 
precisa, la localización de las lesiones de los AAG en el oído interno:

Destrucción selectiva de las células sensoriales, en el órgano de Corti, 
esencialmente de las células ciliadas externas (CCE), cuya función es la auditiva
(5) (Fig. 3).

Y en los órganos vestibulares, concretamente en las células de la mácula 
sacular, en el caso de la gentamicina (5).

Al mismo tiempo la microscopía electrónica de transmisión, complementa lo 
anteriormente señalado con los cambios en la ultraestructura de las células 
sensoriales secundarlas al uso de aminoglucósidos (1).
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Fig. 3. Preparación de microscopía electrónica mostrando las tres hileras de células ciliadas 
internas en una cóclea humana. (5)

1.3.2. Descripción de las lesiones.

La ototoxicidad de los AAG es provocada primariamente por una destrucción 
selectiva de las células sensoriales del oído Interno, ya sea a nivel de la cóclea o de 
los órganos vestibulares. Solo algunos autores reconocen este efecto como 
secundario a alguna una alteración en otras estructuras como en la estría vascular 
(1).

En el modelo de toxicidad coclear, la distribución de las lesiones en el órgano de 
Corti depende del tipo de AAG, de su dosis diaria y del tiempo de administración. No 
obstante lo más frecuente es que la destrucción afecte a las células ciliadas externas 
(CCE) (Fig.4).

Dentro de las CCE, la primera hilera en afectarse es la interna, luego la del medio y 
finalmente la externa. Se ha observado que puede haber una reducción del 70% de 
las CCE sin alteraciones electrofisiológicas, pero que aparecen si se afecta el 30% 
restante.

Este modelo de sordera es distinto a otros como el producido por el ruido, donde el
daño se produce en la hilera interna de las CCE y en las células ciliadas internas 
(CCI) (1).



7

Figura 4.  Estructura del órgano de Corti (1)

El segundo rasgo característico de la ototoxicidad es su localización limitada, al 
principio, en el ápex de la cóclea, donde se encuentran las frecuencias agudas,  y  
en caso de mantenerse la causa patológica, su extensión progresiva es hacia la 
base, donde se encuentran las frecuencias graves. Esta presentación topográfica 
tiene importancia del punto de vista clínico.

En el análisis morfológico de los cilios sensoriales aparece precozmente una 
aglutinación de los cilios seguida de una fusión de los mismos, debido a una 
rarefacción del glucocáliz, que normalmente recubre su superficie y mantiene así  
una distancia entre ellos. Esta alteración no es específica de ototoxicidad pero su 
ubicación es particularmente similar a la distribución de la destrucción de las células 
ciliadas.

También se pueden observar otros en el neuroepitelio del oído interno tales como
cambios de su ultraestructura celular:

Modificaciones mitocondriales a nivel de las crestas ampollares.

Acumulación de lisosomas secundarlos en el polo superior de las CCE. 

El significado de estas lesiones todavía no ha sido dilucidado.

También se observaron cambios de la ultraestructura:

Modificaciones mitocondriales a nivel de las crestas ampollares.

Acumulación de lisosomas secundarlos en el polo superior de las CCE. 

El significado de estas lesiones todavía no ha sido dilucidado.
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1.4. Patogenia

No se conoce con exactitud, existiendo diferentes teorías explicativas, que 
resumimos en la figura 5.

Fig. 5.  Patogenia de la ototoxicidad (10)

1.4.1. Aspectos celulares y moleculares de la acción tóxica de los AAG.

Vamos a analizar los efectos extracelulares sobre los diferentes receptores de 
membrana de las células ciliadas. A pesar de su pequeño tamaño los AAG 
atraviesan muy mal las membranas biológicas por simple difusión debido a sus 
propiedades de base policatiónica. La penetración intracelular se hace a través de  
un transporte activo como es la endocitosis. Debido a su naturaleza policatiónica 
estas moléculas son fuertemente atraídas por receptores de membrana con carga 
opuesta
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1.4.2. Inhibición reversible de la transducción mecano-eléctrica.

El canal de transducción mecano-eléctrico situado en el ápex de cada estéreocilio se 
considera como un poro poco permeable y poco específico que permite el paso de 
diferentes cationes, por ejemplo, K+1, Na+2 ó Ca.+2. El desplazamiento de cada cilio 
durante el estímulo mecánico modificará en un sentido excitador o inhibidor la 
probabilidad de abertura de estos canales de transducción. Los AAG actuarían 
bloqueando la boca del canal de manera reversible. Esto adquiere más importancia  
si se considera que la célula está hiperpolarizada lo que indica que el  campo 
eléctrico de la membrana atrae las moléculas cargadas en la boca del canal.

1.4.3. Bloqueo reversible de los canales de Ca+2.

Los AAG también han sido presentados como los inhibidores potenciales de los 
canales de calcio (Ca+2) de la membrana plasmática de las células ciliadas  
cocleares. Este efecto es el responsable de la acción neuromuscular paralizante de 
algunos de estos antibióticos, ya que estos canales son responsables a nivel 
presináptico de la secreción de acetilcolina. Los AAG inhiben en forma reversible las 
corrientes eléctricas, de modo similar a los canales de transducción mecano-
eléctrica.

1.4.4. Inhibición reversible de los receptores colinérgicos.

Las CCE de la cóclea están inervadas por el sistema eferente colinérgico. La 
activación de este sistema tiene un efecto inhibidor sobre la función coclear, a 
través de receptores nicotínicos. Esta acción puede ser rápida y 
reversiblemente eliminada por una inyección única de gentamicina.

Captación celular. Los efectos inhibidores descritos en los párrafos sobre los 
diferentes receptores de membrana no justifica por si solos la destrucción 
selectiva de las células ciliadas ni CCE en particular.

Estudios de farmacocinética a nivel celular demuestran la captura de AAG 
preferente por las CCE. La acción tóxica irreversible de esta molécula parece, 
pues, ser intracelular. Además se ha propuesto la formación de un metabolito 
citotóxico resultante de la transformación de esta molécula (6). Los AAG se 
acumulan a nivel celular en las estructuras lisosomales y se ha observado 
que su eliminación es un proceso lento.

Se ha postulado que los AAG aumentarían la permeabilidad de la membrana 
celular al magnesio (Mg2+), lo que conduciría a una depleción intracelular de 
este ión, lo cual detendría una serie de reacciones bioquímicas, 
especialmente la fosforilación oxidativa en la cual el Mg2+ es un cofactor y la 
célula perdería su funcionalidad e integridad. Pese a todo lo anteriormente 
dicho, aún no está totalmente clarificado el mecanismo exacto del daño 
celular que lleva a la destrucción final de la célula.
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Teorías genéticas.

A nivel de las células ciliadas cocleares actúan dos genes mitocondriales, el 
tRNA (RNA de transferencia), molécula de RNA que se une a un aminoácido 
específico y lo transporta a un cordón específico del RNA mensajero durante la 
síntesis de proteínas y el 12S rRNA, (ácido ribonucleico ribosómico o ribosomal). 
Ambos han sido asociados con pérdida auditiva no sindrómica. La mutación en 
el gen 7445G (substitución de guanina por adenosina) en el gen tRNA serina, 
puede causar disminución de la audición (11).

El segundo gen mitocondrial implicado en una disminución de la audición es el 
ribosoma pequeño (12s rRNA). La mutación del gen A1555G provoca en los 
pacientes una disminución de la audición debido a ototoxicidad por 
aminoglucósidos. Esta mutación probablemente hace que la estructura de rRNA 
de la mitocondria humana sea más similar al rRNA bacteriano que es el blanco 
de la acción de los aminoglucósidos, generando mayor concentración y por lo 
tanto mayor daño en células susceptibles (13).

Una segunda mutación patogénica, la delección de una timina en posición 961 
(961 del T), ha sido recientemente demostrada que predispone a los pacientes a 
toxicidad por aminoglucósidos y disminución de la audición (6).

La ototoxicidad farmacológica es una importante causa de disminución auditiva. 
En los EE.UU., 10% de las personas con sordera neurosensorial presentan la 
mutación mitocondrial 12s ribosomal (rRNA), incluyendo la sustitución A1555G 
que está asociada a una extrema sensibilidad por AAG. Se estima que la 
prevalencia del gen A 1555G como causa de sordera es de un caso en 20.000 
a 40.000 nacidos.

Al descubrir estos antecedentes se realizó un estudio de prevalencia de la 
mutación de este gen A 1555G en el ADN mitocondrial en una población 
española cuyos pacientes tenían patología auditiva o vestibular debida a la 
ototoxicidad de los AAG. (7). El estudio estimó que del 17% al 33% de los 
pacientes con ototoxicidad por aminoglucósidos son portadores de la 
mutación A1555G2. Lo que demuestra que la mutación genética determina una 
mayor susceptibilidad al efecto ototóxico a dosis bajas de estos antibióticos.

La mutación A1555G en el gen del rRNA 12S del genoma mitocondrial es 
responsable de hipoacusia no sindrómica, así como de un incremento en la 
susceptibilidad a la acción ototóxica de los aminoglucósidos (14).

Parece que la mutación A1555G aumenta la similitud del rRNA 12S humano con 
su homólogo 16S bacteriano, produciendo un incremento en la unión del 
antibiótico. Esta mutación es transmitida por las madres a todos sus 
descendientes, tanto varones como mujeres (7). Años atrás se planteó como 
teoría explicativa por medio de una acumulación selectiva de los AAG tanto a 
nivel de fluidos laberínticos como a nivel tisular, lo que actualmente se ha 
descartado (14).
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1.5. Evolución y clínica

La ototoxicidad se puede subdividir según distintos puntos de vista:

Según la función comprometida en toxicidad coclear o auditiva y toxicidad 
vestibular (4).

Según su evolución en el tiempo y entonces se hablará de aguda (reversible) o 
crónica (irreversible), teniendo como punto de corte 2-3 semanas post-
interrupción del tratamiento (4).

En el caso de la toxicidad coclear se han descrito dos estadios:

Estadío Inicial: el daño se limita a las frecuencias agudas (4.000 a 8.000 Hz.) y no 
afecta a las frecuencias utilizadas en una audición conversacional, aunque el 
paciente puede referir sensación de ruido y embotamiento auditivo. Los cambios 
tóxicos son generalmente reversibles en esta fase.

Estadío avanzado: si la toxicidad continúa ya se afectan las CCI del ápex coclear, y 
se afectan entonces las frecuencias más graves y las de la audición conversacional. 
En esta fase tardía el déficit suele ser permanente o sólo parcialmente reversible.

La toxicidad vestibular suele seguir un curso paralelo a la coclear y se manifiesta por 
vértigo, náuseas y nistagmo, aunque es frecuente que quede encubierta por los 
mecanismos compensatorios visuales y propioceptivos.

La incidencia de pérdida de audición oscila entre 2% y 25%. Este amplio rango 
puede ser debido, en parte, a la ausencia de una exploración auditiva sistematizada 
y a la ausencia de unos criterios uniformes para definir la ototoxicidad. Como la 
mayoría de los pacientes tratados con aminoglucósidos se pierden durante el 
seguimiento y los síntomas pueden ser inespecíficos, se desconoce  si  la 
ototoxicidad es permanente o transitoria.

1.6. Diuréticos de asa

La ototoxicidad es una complicación que se producía, mayormente, con la 
administración del ácido etacrínico, actualmente en desuso, junto a otro diurético 
muy frecuente en la actualidad como es la furosemida. Ambos tienen en común el 
afectar al oído interno y al riñón.

Los diuréticos del asa son un grupo de medicamentos que actúan sobre la porción 
de la nefrona llamada Asa de Henle. En medicina, los diuréticos del asa se usan  
para tratar la hipertensión, el edema causado por insuficiencia cardiaca congestiva o 
la insuficiencia renal.
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Desde el punto de vista histológico el daño se puede observar como:

Edema intersticial.

Dilaceración de las células intermediarias y marginales.

Disminución de volumen de las células intermediarias.

Aumento de volumen de las células marginales (10).

En general las lesiones histológicas se relacionan con efectos electrofisiológicos de 
los diuréticos sobre la estría vascular, que se resumen a nivel endolinfático en:

Inhibición total del transporte activo durante la repolarización.

Disminución de la permeabilidad de membrana, principalmente la del K+.

1.7. Interacción entre diuréticos de asa y aminoglucósidos

Es conocido desde hace mucho tiempo (5) el gran riesgo ototóxico al administrar en 
forma simultánea un AAG y un diurético de ASA. Estudios morfológicos han 
demostrado que la proporción de CCE destruidas por la kanamicina es mayor y por 
ende más importante, incluso con dosis más bajas de este AAG cuando se suma a 
un diurético. (Tabla II.)

El mecanismo de acción de los diuréticos es generar edema en el intersticio celular, 
lo que provoca un aumento de los espacios intercelulares de la estría vascular, que 
corresponde a la estructura coclear responsable de la etiogénia de los gradientes 
iónicos y la formación del potencial endococlear, esto facilita que los AAG poco 
ligados a las proteínas penetren y se propaguen lentamente a la endolinfa.

Tabla II.  Síntomas y signos de la toxicidad coclear y vestibular (1)

Coclear Vestibular

Acufenos o Tinnitus.
Pérdida de las altas frecuencias.
Pérdida de las bajas frecuencias 
(Conversación).
La sordera puede aparecer varias 
semanas después de interrumpir 
el tratamiento.

Cefaleas.
Náuseas, vómitos, pérdida del 
equilibrio en deambulación
(2 semanas).
Pérdida de equilibrio al cerrar
los ojos.
Nistagmos.
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Ambos fármacos ejercen sus efectos ototóxicos de forma diferente. Los diuréticos lo 
hacen en la estría vascular mientras que los AAG lo hacen en las estructuras 
sensoriales (15).

1.8. Factores de riesgo

Los factores de riesgo están divididos en los dependientes del médico y los 
dependientes del paciente.

1.8.1. Factores dependientes del médico

Duración del tratamiento, dosis cotidiana y dosis total

Definidas para cada fármaco deben ser rigurosamente respetadas. La 
captación histológica se caracteriza por su rapidez y saturabilidad.

Por lo tanto dosis importantes facilitarán la aparición de fenómenos de 
toxicidad celular. Es importante destacar que incluso respetando las dosis 
preestablecidas existe riesgo de ototoxicidad.

Modalidad de administración, dosis únicas o múltiples

La modalidad de administración del AAG representa un factor determinante. 
Se prefiere la vía intramuscular en monodosis, pues provoca picos menos 
bruscos que los que se consiguen con la vía endovenosa, que además se 
recomienda administrar mediante perfusión durante 15-30 minutos. Los Peak 
séricos cortos son menos tóxicos que las dosis bajas pero mantenidas, 
además de que la acción bactericida es dosis dependiente y no tiempo 
dependiente. En cambio la forma ideal de administración de los diuréticos de 
asa es en dosis bajas y mantenidas en el tiempo, asociada a medición de 
niveles sanguíneos.

Tratamientos previos con aminoglucósidos

La administración repetitiva de AAG conduce a un efecto acumulativo, 
explicado por su cinética de eliminación laberíntica extremadamente lenta.

Asociación aminoglucósidos  y diurético de ASA

En lo posible debe ser evitada y si se realiza esta asociación tomar la 
prudencia correspondiente y supervisión de la función cócleo-vestibular.
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Supervisión de la función cocleovestibular

El primer signo de toxicidad coclear es la afectación de la percepción de 
sonidos de alta frecuencia, la cual no es perceptible ni por el oído del propio 
sujeto ni por el examen clínico, por lo que la forma más precoz de detectar 
esta alteración auditiva es mediante la audiometría de altas frecuencias.

Lo anteriormente dicho tiene múltiples inconveniente: en primer lugar son 
menos frecuentes de encontrar los audiómetros de altas frecuencias (8000-
20000 Hz), encontrándose mayormente difundidos los audiómetros 
convencionales (125-8000 Hz), a excepción de ciertos centros determinados 
específicos de la especialidad de audiología y otología.

En segundo lugar, es importante disponer de dicho equipo cuando se 
administran los AAG rutinariamente. Por lo anterior, en la práctica diaria se 
debe tener presente la posibilidad de ototoxicidad medicamentosa y 
monitorizar clínicamente a todos nuestros pacientes, con una anamnesis y 
examen físico que sea lo más óptimo posible para un médico no especialista 
en otorrinolaringología (tanto un médico general como un especialista en  
otra área), y a aquellos con mayor riesgo de ototoxicidad apoyar el  
monitoreo clínico con la audiometría.

Con respecto a la monitorización de la función vestibular se recomienda el 
estudio de la respuesta vestíbulo-ocular a los estímulos rotatorios 
sinusoidales calibrados y la posturografía dinámica para detectar una lesión 
funcional (1).

Es importante destacar el gran retraso con que se diagnostica la ototoxicidad 
vestibular, lo cual puede explicarse por varias razones. Entre ellas porque la 
vestibulotoxicidad se desarrolla en procesos avanzados. Los síntomas se 
manifiestan en forma tardía porque, generalmente, los pacientes se 
encuentran en cama durante el tratamiento con estos medicamentos 
ototóxicos.

El médico ignora los síntomas de toxicidad vestibular y se deja engañar por 
la ausencia de síntomas de toxicidad coclear (síntomas auditivos) y el propio 
paciente ignora qué tratamientos ha recibido.

1.8.2. Factores dependientes del paciente

Edad

El niño está especialmente expuesto al riesgo de ototoxicidad. Existen 
múltiples  dificultades  en  el  diagnóstico  precoz en  el  niño,  dado  que   la 
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patología que motivó la indicación del fármaco a menudo impide un análisis 
cocleovestibular inicial.

La frecuente falta de cooperación en el niño hace difícil la realización de los 
test subjetivos. Los test objetivos no siempre permiten detectar lesiones 
leves a moderadas.

Hay que considerar, además, el mayor riesgo existente debido a las 
posologías más altas con respecto a los adultos y puede existir cierta 
predisposición genética a la ototoxicidad.

La gravedad de las afecciones cócleo-vestibulares en el niño no tan sólo 
implican prevenir una sordera sino también las consecuencias de ésta, por 
ejemplo, una rápida degradación del lenguaje, en una etapa de la vida que 
éste se encuentra en desarrollo.

También presentan mayor riesgo los pacientes ancianos por múltiples 
razones: entre ellas el deterioro progresivo de la función laberíntica propio  
de la edad, el cual predispone a consecuencias más severas.

Insuficiencia renal

Los AAG son exclusivamente eliminados por filtración glomerular por 
consiguiente un fallo renal determinaría un aumento en las concentraciones 
plasmáticas, aumentando el riesgo de ototoxicidad.

En la práctica clínica, el médico, antes de iniciar un tratamiento con AAG o 
diuréticos debería constatar el estado de la función renal y mantener un 
monitoreo periódico. En esta situación se debe aclarar que no existe ni dosis 
ni niveles plasmáticos seguros que brinden protección absoluta.

1.8.3. Pacientes con mayor riesgo de ototoxicidad:

A. Niños y ancianos.
B. Pacientes con insuficiencia renal.
C. Paciente con tratamientos prolongados y/o en altas dosis.
D. Pacientes con daño previo en su oído interno.
E. Pacientes con antecedentes de haber recibido ototóxicos previos.
F. Pacientes cuya profesión requiere un equilibrio fino (bailarinas y pilotos).
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1.9. Ototoxidad local

Es frecuente el uso excesivo de gotas óticas que combinan antibióticos, 
antiinflamatorios, antisépticos y disolventes, y es costumbre común entre  los 
médicos usarlas para el tratamiento de las perforaciones del tímpano, con otorrea o 
de las otorreas a través de un tubo de aireación transtimpánico. El argumento para 
esta conducta es que es más importante el riesgo de hipoacusia neurosensorial 
debida a la otitis media que el provocado por el uso de gotas óticas.

Está demostrada la ototoxicidad de amino-glucósidos de uso tópico, sin embargo, 
para que esto ocurra deben alcanzar los neuroreceptores ubicados en el oído 
interno, lo que en la práctica no sucede debido a que:

Para alcanzar el oído interno, las gotas óticas instiladas en el conducto 
auditivo externo, deben alcanzar inicialmente el oído medio, lo que no ocurre 
cuando la membrana timpánica no presenta alguna solución de continuidad. 
En el caso de existir tal hecho, la inflamación de la mucosa, a menudo, 
constituye un impedimento para la difusión del producto.

Una otorrea, purulenta o no, muestra un gradiente de presión positiva del oído 
medio hacia el oído externo que se opone a la penetración de las gotas.

Existen importantes diferencias anatómicas entre el oído medio del animal y el 
del hombre. En este último la ventana redonda está protegida del paso de las 
gotas óticas por un importante reborde óseo.

La técnica de instilación a menudo es incorrecta.

Pese a lo anterior, en el Reino Unido la Agencia Reguladora de Medicamentos y 
Productos Sanitarios (Healthcare Products Regulatory Agency-MHRA) (CSM 1997) 
no recomienda su uso en pacientes con una perforación de la membrana timpánica 
(5).

Por otra parte, los efectos ototóxicos locales de los aminoglucósidos se aprovechan 
en el tratamiento de ciertos casos de enfermedad de Menière unilateral para eliminar 
las crisis de vértigo, destruyendo la función vestibular.
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1.10. Fármacos antineoplásicos

Se trata esencialmente de sustancias que pertenecen a la familia del cisplatino,
aunque otras drogas como la Vincristina también pueden ejercer cierta acción 
ototóxica.

Los principales síntomas que presentan los pacientes son acufenos, hipoacusia y 
otalgia, destacando que este último síntoma es menos frecuente y no está presente 
en clínica de ototoxicidad producida por otros fármacos.

En el caso de la hipoacusia, ésta se presenta en las frecuencias agudas inicialmente 
y suele ser bilateral.

Recientemente se ha presentado un trabajo titulado: ““The protective role of 
Tetramethylpyrazine against cisplatin-induced ototoxicity” (8), en el que se estudia el 
papel protector de la Tetrametilpirazina (TMP) contra la toxicidad inducida del 
Cisplatino, en ratas.

La Tetrametilpirazina o Ligustrazina es un compuesto antiinflamatorio aislado de la 
comida fermentada con natto (8). El natto es un derivado de la soja, resultado de la 
fermentación de la semilla de soja y es un alimento milenario procedente de Japón, 
muy nutritivo y de fácil digestión. La tetrametilpirazina  demostró in  vivo una
actividad nootrópica en ratas (9).

Este estudio randomizado con ratas tipo Sprague-Dawley (n = 40) incluye 4 grupos 
con diferente administración del producto:

Grupo 1 (n = 10) recibieron diariamente una solución salina de 3 mg/kg, 
durante una semana.

Grupo 2 (n = 10) recibieron una dosis única intraperitoneal (i. p) de 15 mg/kg 
de cisplatino.

Grupo 3 (n = 10) recibieron (i. p.) de 140 mg/kg de TMP diariamente durante 7 
días con una dosis única (i. p.) de 15 mg/kg cisplatino en el 4 día.

Grupo 4 (n = 10) recibieron (i. p.) solamente, 140 mg/kg TMP diariamente 
durante 7 días.

Se estudió la audición mediante potenciales evocados del tronco cerebral (PEATC) y 
mediante   productos de   distorsión   de   las  otoemisiones   acústicas espontáneas
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(DPOAE), bajo anestesia general, de los animales del ensayo clínico (40 ratas, 80 
oídos) antes y después de la administración del tóxico. 

 
Una vez realizada la medición se analizaron las cócleas de los animales y se 
examinaron mediante estudio histológico e immuno-histoquímico. 

 
En el grupo 2, los DPOAE y los PEATC estaban significativamente alterados 
después de la administración de la droga, mientras que en los otros tres grupos no 
había diferencias pre y post tratamiento en los test auditivos. 

 
El estudio histológico de las estructuras del oído interno, células ciliadas externas 
(CCE), estría  vascularis (SV)  y de la  espira ganglionar     (SG) demostraron estar 
afectadas en el grupo 2 tras la administración del fármaco y no en los otros tres 
grupos. 

 
El estudio demostró que el Tetrametilpirazina (TMP) tiene efecto protector de la 
ototoxicidad del cisplatino. La co-administración de TMP y Cisplatino disminuye su 
ototoxicidad (8). 

 
Este estudio se presentó en el 38th Turkish National Congress of Otolaryngology 
Head and Neck Surgery, 26-30 October 2016, Antalya, Tu. 

 
 

1.11. Consideraciones 
 

 
  Determinados antibióticos, entre los que destacan los aminoglucósidos (AAG), 

tienen un tropismo especial por situarse en el oído interno y dañar las células 
ciliadas externas produciendo su degeneración. También otros 
medicamentos, tales como ciertos diuréticos (ASA), los tratamientos 
antineoplásicos entre otros, actúan del mismo modo. 

 
  La suma de factores de gravedad son los que finalmente van a producir las 

secuelas: la sensibilidad al medicamento, la sumación de las dosis, la 
administración simultánea de otros productos, las cantidades administradas, 
la predisposición, el funcionamiento renal y otras muchas. 

 
  La precaución con su manejo y la monitorización clínica y audiovestibular  

durante su administración son herramientas necesarias y recomendables. 
 
   Se estima que del 17% al 33% de los pacientes con ototoxicidad por 

aminoglucósidos   son  portadores   de   la  mutación   A1555G2.   El estudio 
demuestra que la mutación genética determina una mayor susceptibilidad al 
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efecto ototóxico a dosis bajas de estos antibióticos (5,13). 
 
  En lo posible debe ser evitada la asociación de AAG y diuréticos de ASA, y si 

se realiza la administración conjunta hay que tener la prudencia 
correspondiente y supervisión de la función cocleovestibular. 

 
  Es frecuente el uso excesivo de gotas óticas que combinan antibióticos 

aminoglucósidos, antiinflamatorios, antisépticos y disolventes, para  el 
tratamiento de las otorreas con perforación y de las otorreas a través de un 
tubo de aireación transtimpánico, lo cual puede producir una ototoxicidad de 
acción tópica. 

  Hay pacientes con mayor riesgo de ototoxicidad. 
 
  Debemos destacar el interés clínico del estudio sobre el papel protector de la 

Tetrametilpirazina (TMP) contra la toxicidad inducida por el Cisplatino, en 
ratas (9). Este estudio demostró que la Tetrametilpirazina tiene efecto 
protector de la ototoxicidad del cisplatino. La co-administración de TMP y 
cisplatino disminuye su ototoxicidad. 
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1.12. Regeneración de las células ciliadas del oído interno 
mediante la terapia génica con CGF 166

Las células sensoriales del oído interno son críticas, tanto para establecer la función 
auditiva como para la función vestibular, y pueden resultar dañadas o destruidas 
debido al envejecimiento, la infección, los traumatismos, la acción de ciertos 
medicamentos o la exposición al ruido intenso. Aproximadamente el 90% de la 
pérdida auditiva es de tipo neurosensorial.

Experimentos preclínicos han demostrado la regeneración de nuevas células 
sensoriales del oído interno, así como la restauración de la función auditiva y del 
sistema vestibular en animales de experimentación tras el tratamiento con CGF166 
(Celular Growth Factor) desarrollado por Novartis en virtud de un acuerdo mundial  
de licencia y colaboración con GenVec (16), basado en el ensayo multicéntrico: 
CGF166 Atonal Gene Therapy for Hearing Loss & Vestibular Dysfunction Review of 
NIH OBA protocol #1310-1260 Lloyd Klickstein, on behalf of the Novartis/ GenVec/ 
KUMC Team (17).

La hipoacusia es un gran problema de salud pública. El daño más frecuente 
encontrado es la pérdida irreversible de las células ciliadas de la cóclea, con 
preservación de las células de sostén, fenómeno común en mamíferos.

Las terapias existentes no están orientadas a solucionar el problema de fondo. 
Ciertos trabajos muestran que se puede obtener regeneración in vivo de células 
ciliadas y con ello, la mejoría de los umbrales auditivos, mediante la sobreexpresión
de Atoh1 en las células de sostén del órgano de Corti (gen fundamental en  
desarrollo y diferenciación de células ciliadas). Existe evidencia experimental, de que 
la disminución de la expresión de genes con efecto opuesto puede estimular la 
proliferación y luego la transdiferenciación de células de sostén a células ciliadas. La 
investigación en este campo ayudará a entender el desarrollo y funcionamiento del 
oído interno en mamíferos y a que en el futuro se usen terapias de este tipo en 
pacientes sordos (18).

La aplicación de la terapia génica con CGF166 debe ser siempre precedida por la 
evaluación de la seguridad y tolerancia de una infusión intracoclear, es decir, el 
interior del oído interno.

También es preciso valorar la eficacia del CGF166 midiendo los cambios en las 
funciones auditivas  antes y después del tratamiento genómico.

Algunos de los posibles beneficios que se supone que el CGF166 puede 
proporcionar, incluyen:

Mejoría de la audición que se manifiesta por  una mejor inteligibilidad de la palabra

Posibilidad de poder beneficiarse, suficientemente, de un audífono y, así, evitar 
la necesidad de tener que utilizar un implante coclear.
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1.13. Factores de crecimiento

Los factores de crecimiento o GF (Growth Factor) llamados también "factores 
tróficos" son un conjunto de sustancias, la mayoría de naturaleza proteica, que junto 
con las hormonas y los neurotransmisores desempeñan una importante función en la 
comunicación intercelular. No todas las células se replican continuamente. Las 
células que no se replican se encuentran en un G0 (Quiescencia celular). Estas 
células pueden ser quiescentes (inactivas) o senescentes (de envejecimiento o 
deterioro).

La función principal de los factores de crecimiento es la del control externo del ciclo
celular, mediante el abandono de la quiescencia celular (G0) y la entrada de la célula 
en G1 y comenzar a dividirse de nuevo bajo condiciones específicas. El aumento del 
tamaño celular es estimulado al incrementarse la síntesis proteica (19).

El tratamiento que ensaya Klickstein se ha desarrollado gracias al descubrimiento de 
un gen llamado Atoh1 que actúa como un interruptor maestro para activar el 
crecimiento de las células ciliadas del oído interno (Fig. 6).

Fig. 6. El gen ATOH1 activa el desarrollo de las células ciliadas  de la cóclea (Klickstein, 2013.)

El fármaco experimental, conocido como CGF166, se inyecta en el oído interno sin 
exponer al resto del organismo. El gen «viaja» en un virus modificado para que 
resulte inofensivo hasta el interior de la cóclea para forzar el crecimiento de las 
células ciliadas (19).

La  causa principal  de  la  hipoacusia  neurosensorial  está  en  la  alteración  de  
las células ciliadas de la cóclea, las cuales transforman las vibraciones sonoras en 
señales eléctricas que son las que llegan y estimulan al cerebro.
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Todos los mamíferos nacen con un número finito de células ciliadas y, a medida que 
envejecen, comienzan a perderse o a lesionarse por diferentes motivos, entre ellos 
por los ruidos intensos o por acción de los ototóxicos. Cuando estas células no se 
pueden reemplazar  se inicia la pérdida auditiva o sea la hipoacusia.

Sin embargo es un hecho que las aves adultas pueden regenerar sus  células 
ciliadas después de ser lesionadas (Universidad de Washington 1988). Ante este 
hecho la pregunta es ¿por qué los humanos no pueden hacerlo también? «Si se 
lograran regenerar estas células se erradicarían o mejorarían la gran mayoría de las 
sorderas neurosensoriales» (20).

Esa tentadora pregunta inspiró la realización de un estudio en 2014 que aún están 
activo, mediante ensayos con seres humanos afectos de una pérdida auditiva de 
severa a profunda con un prometedor agente biofarmacéutico de dosis única como 
es la terapia génica CGF166. El principio de su acción estaría en que  si  
modificamos los genes de las células ciliadas del ser humano, éstas podrían volver a 
crecer. El CGF166 es un vector de un adenovirus 5 recombinante (Ad5) que  
contiene un ADNc que codifica el factor de transcripción Atonal humano (Hath1).

1.14. Criterios de inclusión de pacientes

Los criterios de inclusión son adultos de 18 a 75 años de edad con pérdida  auditiva 
severa en ambos oídos. Se excluyen los candidatos  que  su  pérdida auditiva es 
causada por trastornos genéticos o malformativos, cirugía previa o traumatismos. 
También se deben excluir los candidatos portadores de implantes cocleares, 
enfermedad de Menière o enfermedades autoinmunes.

Durante el período de cribado, a los participantes se les evaluó a fondo las funciones 
auditivas y vestibular. El estudio tiene una duración mínima de doce meses, 
debiendo realizarse periódicamente exploraciones clínicas que incluyen: Audiometría 
tonal y vocal mediante la práctica de audiometrías de altas frecuencias así como 
exploraciones vestibulares mediante Posturografía Dinámica y Videonistagmografía.

A todos los pacientes seleccionados para este estudio experimental se les introdujo 
en la cóclea el fármaco del estudio, CGF166, que es una terapia génica. Este 
producto es un virus tipo gripe común que se ha tratado debilitándolo por lo que no 
puede multiplicarse pero lleva el gen que se espera que actúe en las células ciliadas 
lesionadas existentes en el oído interno para convertirlas de nuevo en células 
funcionales (16).

Los participantes en este estudio son seguidos clínicamente por un mínimo de 169 
días después de la inyección intracoclear del producto en estudio.

Como ya hemos mencionado previamente en las visitas de seguimiento se incluirán 
pruebas auditivas y vestibulares similares a las pruebas realizadas antes de la 
introducción de este regenerador celular.
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La terapia genética con CGF166 está demostrada su eficacia en varios modelos 
animales in vivo con una regeneración de las células ciliadas duradera. 
Clínicamente se evidenció este efecto al encontrar una mejora parcial en la función 
auditiva tras la administración intralaberíntica del producto.

El índice de toxicidad del producto es muy bajo en los animales de laboratorio 
ensayados, tanto en las ratas como en el mono Rhesus, a dosis clínicas.

La forma de introducir el producto es fácil ya que se realiza a través de una 
platinostomía en la ventana oval. Los investigadores consideran que será necesario 
aplicar el fármaco una sola vez para poner en marcha la regeneración.

Auris Medical, laboratorio suizo, también lleva a cabo un ensayo con  una 
medicación experimental (AM-111) útil en las personas que han sufrido una pérdida 
súbita de la audición. El fármaco no es de administración oral, se introduce en el  
oído y solo es eficaz si se inyecta en una ventana de tiempo muy reducida, a las 48 
horas de que ocurra la pérdida auditiva (18).

En general se piensa que primero será una realidad los medicamentos que puedan 
prevenir la sordera y después llegarán las estrategias de tipo regenerativo de las 
células lesionadas. «Todos estos fármacos aún no son una realidad clínica, pero 
aunque lo fueran, se utilizarían en combinación con los dispositivos electrónicos».

1.15. Otros fármacos que pueden actuar regenerando los daños 
del oído interno

Otra línea de acción más prometedora es la utilización de productos que intenten 
reducir el daño oxidativo que sufre el oído interno (20).

La combinación de citrato de magnesio, extracto de Ginkgo Biloba y melatonina es
un nuevo y potente compuesto antioxidante que favorece la función auditiva y regula 
el ritmo de sueño-vigilia, debido a las acciones de sus componentes, que aumenta 
el riego sanguíneo, mejorando la microcirculación sanguínea del sistema nervioso y 
disminuye el estrés oxidativo, debido a su potente efecto antioxidante, favoreciendo 
así la mejoría de la audición y los acufenos. Además, ayuda a regular el ritmo de 
sueño-vigilia, muy ventajoso para aquellas personas que padecen Tinnitus y
frecuentemente les resulta difícil conciliar el sueño.
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1.16. El efecto de las vitaminas

Se está llevando a cabo un ensayo clínico con un producto que combina vitaminas 
antioxidantes con magnesio. Cuando se combina el poder antioxidante de las 
vitaminas con la capacidad vasodilatadora del magnesio se pierde menos audición, 
según  Juiz JM., coordinador del proyecto (21).

El estudio se basa en exponer a un grupo de jóvenes con una audición normal 
durante cuatro horas seguidas en un ambiente con música muy alta que les llegaba 
directamente a través de sus auriculares. A la mitad del grupo se les administró, 
antes de su exposición al ruido, su tratamiento para proteger el oído interno, y al 
resto un placebo. La prevención funcionó en los que tomaron la medicación.

La Universidad de Illinois (20), dirige otro estudio para comprobar si un aminoácido, 
la metionina, puede preservar el nivel auditivo de los soldados expuestos al daño 
acústico derivado de su exposición al ruido ocasionado al disparar sus rifles.

1.17. Consideraciones

El tratamiento ideal del envejecimiento o destrucción de las células ciliadas 
externas e internas, que son las encargadas de la audición, está en encontrar 
un sistema de regeneración celular mediante las terapias génicas que 
produzcan una multiplicación de estas células funcionales.

La administración de CGF166 en oídos de voluntarios que sufren de 
hipoacusia severa o grave promete posibilidades de éxito (21). «Si se lograra 
regenerar estas células se erradicarían o mejorarían la gran mayoría de las 
sorderas de oído interno».

Hasta que podamos disponer de estas terapias para administrar directamente 
al paciente, por vía oral, deberá transcurrir un cierto tiempo. CGF166 es un 
vector adenovirus 5 recombinante (Ad5) que contiene un ADNc que codifica el 
factor de transcripción Atonal humano (Hath1). Hasta el momento los 
resultados son escasos, pero parece que hay posibilidades de éxito.

La combinación de citrato de magnesio, extracto de  Ginkgo  Biloba  y 
melatonina es un nuevo y potente compuesto antioxidante que favorece la 
función auditiva y regula el ritmo de sueño-vigilia, debido a las acciones de sus 
componentes, aumentando el riego sanguíneo, mejorando la microcirculación 
sanguínea de los nervios y disminuyendo el estrés oxidativo, por su potente 
efecto antioxidante, favoreciendo así la audición.
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1.18. Rehabilitación de  la  sordera  profunda mediante implante 
  coclear

1.18.1  La audición normal

Se produce cuando el sonido se transmite del oído externo, a través del oído medio 
al oído interno. El oído interno, formado por la cóclea, contiene el órgano de la 
audición (órgano de Corti) situado sobre la membrana basilar y se extiende en las 
dos vueltas y media de la espiral de la cóclea (figuras 7 y 8).

Las vibraciones son transformadas en señales eléctricas por las células ciliadas 
internas del órgano de Corti, las cuales estimulan las fibras nerviosas del VIII par y la 
conducen por la vía auditiva central, donde en el córtex cerebral se interpretan como 
sonido.(24, 25)

Fig.7. Imagen virtual del oído interno.                                 Fig.8 Estructura membranosa de la cóclea

La membrana basilar vibra selectivamente a las diferentes frecuencias del sonido, 
por lo que actúa como un filtro sonoro. Las frecuencias altas producen su máxima 
vibración en la rampa basal y las frecuencias bajas lo hacen en la parte apical de la 
cóclea (26).

Este concepto es muy importante para entender que la cóclea es un órgano 
tonotópico, o sea que cada frecuencia se localiza en una parte concreta de la cóclea, 
al modo que lo hacen las teclas de un piano (figura 9)
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Fig.9. Concepto de tonotopicidad de la cóclea. Cada sonido tiene una representación 

espacial en el interior del oído interno, como si fuera el teclado de un piano (26)

El órgano de la audición (Corti) en el oído interno está constituido por las células 
ciliadas (Fig. 10 y 11). Cuando los cilios de las células ciliadas se desplazan de  
atrás a adelante, producen una corriente eléctrica como consecuencia de los  
cambios químicos y físicos en estas células ciliadas (27).

La corriente eléctrica que se produce estimula el nervio auditivo y se desencadena 
un patrón de excitación. Estos estímulos codificados son transmitidos por las vías 
auditivas a los centros cerebrales de la audición, donde se interpretan como sonidos. 
Estas respuestas eléctricas se procesan como Pitch (tono fundamental) y Loudness 
(nivel de ruido).

Fig.10 Corte de la cóclea Fig.11.Órgano de Corti con las células ciliadas
humana mostrando las rampas (Clark G.)
timpánicas media y vestibular
(Netter)
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Para entender la fisiología del oído interno hay que basarse en que el órgano de 
Corti, receptor auditivo, realiza la transducción mecano-eléctrica que convierte la 
onda sonora en un mensaje neural que a través de las fibras nerviosas de la vía 
auditiva, llegará a la corteza cerebral (28)

Con independencia de las características o la complejidad de la onda sonora que le 
alcance, el receptor auditivo analiza la frecuencia (desde 20 a 20.000 Hz) y la 
intensidad (hasta 130 dB.) del sonido, con una discriminación temporal de 1 ms.

Para llevar a cabo estos procesos dispone de sistemas mecánicos y mecano-
eléctricos que realizan su función en un ambiente iónico que es la endolinfa. En este 
sustrato líquido se logra que la onda de presión que llega a la ventana oval se 
extienda a las células sensoriales. Por otro lado, entre la perilinfa y la endolinfa se 
establece un potencial endococlear de gran importancia funcional (29).

La codificación de las frecuencias de sonido se produce normalmente a través de un 
código temporal y otro espacial (figs. 12 y 13).
Los potenciales de acción de las neuronas individuales se activan a tiempo y se 
sincronizan con la onda sonora. El intervalo de tiempo entre los potenciales de  
acción se considera un parámetro importante en la codificación temporal. Sin 
embargo, no todas las neuronas se activan en cada ciclo ni justamente en la misma 
fase, por lo que resulta probable que las neuronas individuales no sean el parámetro 
de codificación principal (30).

Por otro lado, un análisis estadístico de las propiedades de activación de las 
neuronas indica que un grupo se activará de forma sincronizada, de modo que una 
respuesta de grupo puede justificar la codificación temporal de frecuencia.
Con la codificación espacial, el oído interno filtra las frecuencias. Estas conducen a 
ondas que se desplazan a lo largo de la membrana basilar, dando lugar a una 
vibración máxima en el extremo basal de la cóclea con las frecuencias altas y en el 
extremo apical con las frecuencias bajas.

La información temporal se almacena en la membrana vibrante. Las diferentes 
regiones de frecuencia se conectan de forma espacial a todos los centro del cerebro 
para que pueda conservarse una escala de frecuencia, es decir, reconocemos la 
altura tonal de un sonido según la zona de estimulación en el cerebro.
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OA

PA

Fig.12 Codificación temporal de frecuencia. Fig.13. Codificación espacial

Ondas acústicas de 500 Hz (OA) y potenciales de frecuencia (Clark G.) (32)

de acción (PA) (Clark G.)(31)

Hipoacusia neurosensorial (HNS)

En la sordera neurosensorial grave-profunda se produce una pérdida considerable 
de células ciliadas por lo que la audición se deteriora progresivamente. (Figs. 14,15)

Fig.14. Pérdida de células ciliadas Fig.15. Pérdida de las células dendríticas y células

externas e internas (Clark G.) (33) ganglionares (Clark G.) (33)

Se calcula que en España uno de cada 1500 a 2000 nacidos vivos, lo hace con HNS 
o la desarrollan durante la infancia (34).

La mitad de los casos de HNS profunda son debidos a causas genéticas y la otra
mitad son adquiridas. Pero esto en la actualidad está cambiando, ya que las causas 
genéticas podrían aumentar debido a que los matrimonios entre sordos aumentan, 
mientras que las adquiridas disminuyen por mejorar los cuidados en las UCI 
neonatales, las campañas de prevención, la restricción de la prescripción de los 
ototóxicos, las vacunaciones, etc. , en la población infantil.
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Pero a veces es muy difícil distinguir entre una causa genética y una adquirida, pues 
en algún caso puede ser debido a una mutación genética nueva, sin antecedentes 
familiares (Mutación a Novo) (35).

La hipoacusia neurosensorial o de percepción se produce por una lesión  en el 
órgano de Corti (sorderas cocleares, hipoacusias sensoriales o cocleopatías), por 
una lesión de las vías auditivas (sorderas retrococleares) o por una lesión en el 
córtex cerebral auditivo (sorderas corticales o corticopatías (36).

Las HNS cocleares son las más frecuentes. Las estructuras sensoriales del laberinto 
anterior sufren alteraciones por muchas causas, ya sean congénitas o adquiridas. En 
los niños las malformaciones de la cóclea y del VIII par, aunque son de baja 
incidencia, siempre hay que descartarlas mediante la realización de una imagen 
radiológica ya sea por la TAC o RM o ambas a la vez (38).

En el adulto hay que considerar las causas súbitas adquiridas (meningitis, sordera 
súbita, vasculitis, etc.) y las progresivas, tales como el hidrops endolinfático o 
enfermedad de Menière, la otosclerosis coclear, la hipoacusia de causa autoinmune, 
los traumatismos o la consecuencia de la toma de ototóxicos (34,39).

El tratamiento de la hipoacusia neurosensorial bilateral severo-profunda hoy en día 
sólo es posible gracias al implante coclear. Es una alternativa eficaz, sobre todo 
cuando la utilización de las prótesis auditivas convencionales no aporta la suficiente 
ayuda auditiva al paciente (fig.16) (34,39).

Fig. 16. Contacto de los diferentes electrodos del implante coclear con las 
células dendríticas en el interior de la cóclea y creación del estímulo 
eléctrico que llegará al nervio auditivo (39,34)
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El implante coclear es un mecanismo electrónico que permite al  paciente 
hipoacúsico severo-profundo adquirir o recuperar útilmente la audición cuando la 
causa de su sordera está situada en el oído interno, ya sea porque no se ha 
desarrollado totalmente o se ha destruido.

Actúa haciendo las funciones del oído interno y proporciona la información a los 
centros corticales de la audición estimulando directamente el nervio auditivo (fig. 17).

Fig.17.  Las cuatro fases del implante coclear (37)

Los frutos de la investigación iniciados en 1967 en la Universidad de Sídney,
continuados en 1970 en la Universidad de Melbourne y  desarrollados  
industrialmente por la compañía Cochlear Ltd en 1980, culminaron con la aparición 
de un implante coclear multicanal para uso humano capaz de restablecer  la  
audición en la sordera severa o profunda (40).
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1.18.2. Conceptos históricos

En la cultura judaico-cristiana, la sordera era un estigma que separaba a  la  
población sorda de la oyente. El profeta Isaías ya anunciaba "Los ojos de los ciegos 
se abrirán y los oídos de los sordos se desbloquearán". Lucas cita en 7:22: y Jesús 
dijo "los sordos oirán". Esto ocurría hace más de 2000 años, claro que para Dios el 
tiempo no existe (41).

Hasta el siglo XVIII la sordera era una discapacidad sensorial y, a excepción de las 
trompetas auditivas, que ampliaban la audición en unos decibelios, poco más se 
podía hacer.

Estas aparecieron sobre 1860 y se llamaban "ear trumpet", siendo fabricadas en 
Inglaterra por la compañía London Hearing Horns, que ampliaban sobre todo las 
frecuencias graves entre 10-15 dBs. Estos artilugios se vendieron en Francia hasta  
la II Guerra Mundial (fig. 18).

Fig.18. Trompeta auditiva 1860. Franck Valery Frères. Paris. (Colección  Clínica Clarós).

En el caso de los niños la situación era más dramática, pues se les obligaba a vivir 
en instituciones especiales para "sordomudos". El primer esfuerzo exitoso para 
intentar integrarlos se produjo en 1794 cuando Abbé de l'Epée creó la primera 
escuela para sordos en París, a la vez que Heineke lo hacía en Alemania, 
desarrollando el lenguaje de signos que les permitía comunicarse entre ellos.
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A finales del siglo XIX (1890), Volta, en Italia, ensayó la estimulación eléctrica del 
nervio auditivo mediante la corriente de una batería, obteniendo una sensación 
específica muy desagradable en el sistema nervioso.

Durante años se sucedieron estos y otros intentos de encontrar una estimulación 
eléctrica por parte de diferentes investigadores, buscando el lugar más adecuado 
para colocar los electrodos emisores eléctricos.

En el siglo XX, durante los primeros 30 años, a los investigadores les interesó más la 
amplificación del sonido que la estimulación eléctrica en los sordos (42).

Primero se les denominó Hearing Aid (ayuda auditiva), que es mejor que el término 
castellano de audífono, pues es más exacto y expresa mejor lo que hace.

En los años 50 se incorporó el transistor en el audífono, así como un micrófono 
piezoeléctrico, consiguiendo mejores resultados. Nació el llamado "Sonotone" 
(fig.19).

Fig.19. Audífono de 1912 fabricado en Londres por la compañía Ardente (Colección Clarós).

Paralelamente, en 1950-60 volvió a interesar la estimulación eléctrica directa del  
oído interno en los seres humanos. Djourno y Eyries, en Francia, entre otros, 
protagonizaron esta técnica eléctrica. En 1957 lograron que un paciente sordo 
profundo pudiera detectar diferencias en el PITCH (tono) sólo variando los 
incrementos de 100 pulsos/segundos, concluyendo que el paciente era capaz de 
diferenciar y  discriminar los estímulos que se le mandaban (40).
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Maspetiol estimuló la cóclea en un paciente sordo, debido a la administración de 
estreptomicina, con un electrodo situado en el promontorio.

En EE. UU en 1961 House y Urban (Los Ángeles) implantaron un electrodo Mono 
canal en el interior de la escala timpánica de un paciente sordo, consiguiendo 
algunas sensaciones auditivas. Había nacido el principio de los implantes cocleares.

En 1967, en Australia, Clark estudió un mecanismo para desarrollar un electrodo
capaz de estimular el oído interno y que el cerebro fuese capaz de reconocer estos 
estímulos (31).

Esta investigación realizada en animales de experimentación, perseguía como 
objetivo poder observar el efecto de la frecuencia de simulación  eléctrica 
(codificación temporal) en neuronas individuales (potenciales de acción) y en grupos 
de neuronas  del tronco encefálico auditivo (potenciales de campo) (43).

Las principales dudas que se cuestionaron en aquel momento fueron:

1. Dónde colocar los electrodos en el oído interno y el modo de estimulación para 
excitar aisladamente los grupos de fibras del nervio auditivo.

 
       2. Cómo colocar el electrodo en el oído interno para que estuviera cerca de las

      fibras nerviosas de cada una de las frecuencias sonoras.

       3. Cómo diseñar un electrodo para que fuera atraumático y seguro para la 
      estimulación neural.

       4. Dónde insertarlo para que fuese efectivo.

Tras varios años de diseño de diferentes receptores-estimuladores, en 1973  
apareció el primer electrodo de 10 canales, diseñado por Clark, siguiéndole un 
electrodo de 20 canales y progresivamente se han ido ideando nuevos electrodos
más adecuados y atraumáticos para estimular al nervio auditivo (44).

Primero se aconsejaba colocarlo en la pared externa de la cóclea, pero la excitación 
nerviosa era demasiado amplia, así que se optó por colocarlo cerca del modiolo y así 
la estimulación sería más específica para un número menor de células nerviosas 
(figs. 20-21).
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Figura 20 Comparación entrela Colocación Figura 21. Corte histológico deuna cóclea
del porta-electrodos en La paredlateral o humana con un electrodo colocado ensu
medial de la rampa Timpánica de la cóclea (45) interior en la pared interna cerca del modiolo(45)

Simultáneamente, el procesador externo siguió un desarrollo progresivo reduciendo 
su tamaño y mejorando las estrategias de codificación del habla. De los primeros  
que aparecieron de gran tamaño a los actuales, vemos los avances conseguidos de 
la parte externa del implante (figs., 22,23).

Figura 22. Procesador deIC de Figura 23. Procesador de IC. Nucleus de 2015 y
Clarion (1992). Colección Clarós. modelo sin conexiones de 2017.Colección Clarós.

La FDA autorizó las implantaciones cocleares en los pacientes adultos con sorderas 
postlocutivas, pero en el caso de los niños con sordera prelocutiva, la cuestión que 
se planteó era si sus cerebros serían lo suficientemente plásticos para desarrollar las 
conexiones neuronales, de manera que un código eléctrico pudiera permitirles una 
comprensión verbal, tal como se había observado en los adultos sordos  
postlocutivos que anteriormente oían. Los resultados demostraron que la percepción 
verbal era mejor cuanto más joven era el niño implantado, lo que indicaba que se 
podían formar las conexiones apropiadas durante una fase plástica del desarrollo 
cerebral (46).

Como el resultado obtenido en los implantes en pacientes adultos prelocutivos era 
escaso, quedó confirmado que los niños prelocutivos tenían que implantarse cuanto 
más jóvenes mejor, y así se recomendó implantarles antes de los 2 años, para poder 
aprovechar la plasticidad cerebral y neural y alcanzar un resultado muy bueno.
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Figura 24 Inervación de la cóclea del Fig.25.-Preparación de microscopia electrónica
ratón. Ramón y Cajal.1909 (28) mostrando las tres hileras de célulasciliadas

Internas en una cóclea humana (37)

En este proceso innovador del implante coclear han influido mucho factores para 
hacerlo viable, pero entre ellos y, en primer lugar, los estudios de Cajal que en 1909 
describió la anatomía nerviosa del oído interno, mostrando sus múltiples haces 
nerviosos (fig.24). Años más tarde la microscopía electrónica ha permitido el estudio 
exhaustivo de las células ciliadas (fig.25) (26).

En segundo lugar, el concepto de la tonotopicidad de la cóclea, que permite 
estimular aisladamente cada una de las frecuencias auditivas y, en tercer lugar, los 
progresos de la bioingeniería para lograr desarrollar un sistema de codificación y 
decodificación del sonido de forma electrónica. Sin lugar a dudas, el implante coclear 
es el máximo avance alcanzado jamás en la otología y audición.

Inicialmente, Black y Clark (31) realizaron la estimulación monopolar con un 
electrodo en la rampa timpánica y otro en un punto alejado. Posteriormente se vio 
que la corriente se localizaba mucho mejor con una estimulación bipolar entre dos 
electrodos próximos en la rampa timpánica.

Para obtener una codificación espacial adecuada, se demostró que la inserción de 
los electrodos en el interior de la cóclea era mucho mejor. Para ello los electrodos
tenían de estar recubiertos de silicona de uso médico y ser flexibles para no dañar la 
membrana basilar o fracturar la lámina espiral.

La posible transmisión de infecciones del oído medio al oído interno podía 
desencadenar una meningitis, por lo que tras diversos estudios en animales se 
observó que colocando un fragmento de tejido conectivo fibroso que sellara la 
cocleostomía se evitaba esta posibilidad de diseminación infecciosa.

En 1974-75 el porta-electrodos ya estaba listo para su inserción en la cóclea. Ahora 
sólo hacía falta el diseño de una unidad receptora estimuladora que transmitiría al 
electrodo los estímulos a través de la piel mediante ondas de radiofrecuencia.
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Clark contribuyó especialmente al diseño del implante coclear, realizando en 1978 la 
primera implantación de un dispositivo multicanal capaz de transformar las señales 
acústicas en señales eléctricas (32), las cuales se conducen a través de un número 
variable de electrodos integrados en un haz portador llamado portaelectrodos. Se 
introduce en el interior de la cóclea y permite que cada uno de los electrodos
utilizados estimule un grupo de terminaciones nerviosas auditivas en la cóclea del 
paciente. Estos estímulos, adecuadamente codificados utilizando distintas 
estrategias informáticas y electrónicas, alcanzan las áreas cerebrales auditivas, en 
donde, tras un período de adaptación, son reconocidos como sonidos 
convencionales.

En los años 80 el implante y el procesador vocal se fabrican a nivel industrial con 
aprobación de la FDA, por la compañía Cochlear (Australia) (47).

Tras diversas intervenciones en sordos adultos, se realizó en Australia en 1990 la 
primera intervención de un implante coclear multicanal en una niña de dos años y 
medio de edad. Unos años después, la paciente desarrolló un lenguaje normal. Esta 
intervención quirúrgica abrió las expectativas de curación a aquellos niños con 
sordera profunda prelingual, quienes, a partir de ese momento, serían capaces de 
integrarse en la sociedad como los oyentes.

Fig. 26. Último modelo Nucleus ® de electrodo implantable (2015).

Clínica Clarós se inició con la práctica de la cirugía de los implantes cocleares en
diciembre de 1992 en un paciente adulto postlocutivo de 22 años, y desde aquel 
momento y progresivamente hemos ido implantando a niños y adultos hasta llegar a los 
900 implantados en 2017 en España, y otros 360 implantados en otros países en los
que hemos intervenido, alcanzando en la fecha de hoy un total de 1260 pacientes 
implantados, de los cuales aproximadamente el 30% son adultos y el 70 % niños.

La técnica quirúrgica la hemos ido modificando a lo largo de los años y los electrodos
se han ido perfeccionando (fig.26).

La posibilidad de disponer de un laboratorio permanente de disección del hueso 
temporal en las instalaciones de nuestra clínica, destinado a la enseñanza y
entrenamiento de los jóvenes cirujanos del oído, nos ha permitido realizar más de 80 
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cursos de formación, con un total de más de 1600 cirujanos de diversos países, así 
como encontrar mejoras de la técnica quirúrgica convencional (fig. 27).

Fig. 27. Laboratorio de disección del hueso temporal de Clínica Clarós

1.18.3. Selección de candidatos. Indicaciones y criterios.

Para los pacientes adultos con HNSB postlocutiva, los criterios de selección se basan 
en el escaso o insuficiente resultado que obtienen con el uso de un audífono
convencional, que en las mejores condiciones no alcancen el 70% de discriminación de
la palabra.

Una pérdida auditiva de 70-90 dB HL y con menos de un 40 % de respuesta en
reconocimiento en frases en contexto abierto, sin apoyo visual y con adecuado apoyo 
audioprotésico, son elementos claros para ser candidatos al implante coclear.

Indicaciones actuales

Las indicaciones ideales actuales en el tratamiento de la sordera profunda o severa-
profunda en los niños se basan en hacer:

1. La detección de la sordera en el primer mes de vida, mediante los screenings 
neonatales.

2. El diagnóstico de la sordera a los 3 meses de vida, utilizando las pruebas 
neurofisiológicas de PEATC, PEACE, potenciales automatizados. RMN, TAC y el 
estudio genético.
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3. La adaptación de audífonos entre los 3 y 6 meses, y si no hay respuesta auditiva 
la implantación coclear.

4. La implantación coclear a los 12 meses de edad o antes.

La rehabilitación logopédica jugará un papel importante para la percepción del habla 
y el desarrollo del lenguaje  en el niño implantado.

Las indicaciones de los implantes cocleares se basan en los criterios audiológicos, 
radiológicos, psicológicos y neurológicos, entre otros.

Criterios audiológicos

Indicados en los casos de hipoacusia neurosensorial profunda bilateral con una 
pérdida en las frecuencias medias de 90 dB HL, con menos de un 10 % de 
discriminación de frases en lista abierta.

Criterios relacionados con la edad de implantación

En los niños está demostrado que cuanto antes se implanten mejor serán los 
resultados obtenidos. Hay que tener en cuenta que a mayor tiempo de deprivación 
auditiva el resultado de la implantación coclear será menor.

En los niños pequeños se alcanza una mejor percepción y producción del habla que 
en los niños mayores, por ello, los mejores resultados en los niños con sordera 
prelocutiva se consiguen implantando antes de los 6 años. A partir de la edad de 7-8
años y especialmente en los adolescentes, los resultados son pobres.

En los adultos con sordera postlocutiva no hay un límite especial por la edad siempre 
que el estado general lo permita.

Ampliación de indicaciones

Las indicaciones actuales de los implantes cocleares están recomendadas en los 
niños sordos pre-linguales, adultos y niños post-linguales que son los candidatos 
ideales.

Los multidiscapacitados tales como sordo-ciegos les serán útiles para una mejor 
orientación. Los prelocutivos adultos, los hijos sordos de padres sordos y otras 
patologías tales como obstrucción parcial de la cóclea o las malformaciones del oído 
interno, los resultados que se  obtendrán serán menores que en los esperados en  
los candidatos ideales.
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Progresos en los implantes cocleares

En los últimos años han aumentado mucho los casos de implantaciones debido al 
incremento que han tenido los efectuados en los niños, así como las implantaciones 
bilaterales.

Cirugía de los implantes cocleares

La técnica quirúrgica actual es muy segura y permite realizar una incisión cutánea 
pequeña. El uso rutinario de la monitorización intraquirúrgica del nervio facial (NIM) 
garantiza la preservación del nervio, especialmente en los casos de malformaciones 
del hueso temporal.

Los nuevos electrodos y la llamada soft surgery (cirugía delicada) ayudan, en 
muchos casos, a preservar la audición residual. La valoración de las medidas 
objetivas intraoperatorias muestran el buen funcionamiento del implante durante la 
cirugía mediante la NRT (neural telemetry response), telemetría de la respuesta 
neural y el umbral mínimo de excitación. Todo ello servirá como base para poder 
realizar, a las 4 semanas de la cirugía, la programación del procesador del implante.

Con una cirugía más precisa disminuye el tiempo quirúrgico (menos de una hora), el 
impacto psicológico del paciente y sus familias, así como un pronto retorno a la vida 
y actividades diarias. Una sola noche de hospitalización abarata los costes de esta 
cirugía y las complicaciones alcanzan niveles muy bajos. La experiencia del cirujano 
es fundamental, así como del equipo programador y rehabilitador.

Los progresos, tanto en la anestesia pediátrica como en la prevención de las 
infecciones post operatorias con la vacunación contra el neumococo, evitará las 
complicaciones.

La introducción del porta-electrodos, ya sea en su forma tradicional mediante la 
cocleostomía en la rampa timpánica o a través de la ventana redonda, garantizan la 
posición correcta del mismo, respetando las estructuras neurosensoriales de la rampa 
media. Con el electrodo precurvado se logra  colocarlo más cerca del modiolo (fig. 28).
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Figura 28. RX que muestra el implante en el interior de la cóclea (Clínica Clarós)

Mapeo y programación del procesador

El procesador de sonido es un mini ordenador que está vacío y sin información, por lo 
que a las 4 semanas de la cirugía se efectúa la programación con la conexión y
apertura de los diferentes electrodos según la respuesta del paciente, buscando el 
umbral de confort y evitando las estimulaciones que sean desagradables o puedan
llegar a estimular eléctricamente al nervio facial (fig.29).

Fig. 29. Momento de la programación de un paciente implantado de 1 año de edad en Clínica Clarós
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Resultados de los implantes cocleares

Básicamente están basados en los factores del paciente. Después de múltiples 
estudios se puede concluir que no parece existir relación entre la supervivencia de 
las células del ganglio espiral y el resultado obtenido. Tampoco influye, en    general,
la etiología de la sordera. Sí que influye el período de espera entre la adquisición de 
la sordera y la fecha de la implantación. Esto es debido al concepto de memoria 
auditiva que tienen los pacientes postlocutivos, pero que van perdiendo con el paso 
del tiempo (48).

Fig. 30. Gráfica de la integración escolar de los niños de 0 a 6 años y los niveles que alcanzan según 

la edad de implantación del 0 al 7 (48).

En los casos de niños con sordera prelocutiva es fundamental que se realice antes 
de los dos años.

En el estudio de la Universidad de Amberes (Bélgica) en el que participamos con 
nuestra casuística, se pudo demostrar que el 90% de los niños implantados antes de 
los 2 años de edad alcanzaban un nivel auditivo suficiente para su integración en un
colegio normal y de forma inmediata, mientras que los mayores de 4 años sólo un 
30% alcanzaban este nivel, aunque necesitaban un período de 3 años (fig. 30).

Implante bilateral. Beneficios (ICB)

La vía auditiva se cruza al llegar a los núcleos cocleares del tronco cerebral y 
asciende por el haz contralateral en una proporción del 80 % de su estimulación, 
desde el complejo olivar superior pasando por el lemnisco medial, colículo inferior, 
tálamo y córtex cerebral. El 20% de las estimulaciones lo hacen por el haz 
homolateral según los estudios de Cajal. Por ello la audición que estimula el lado 
derecho se percibe en el córtex izquierdo en su mayoría, aunque una pequeña 
cantidad se hace en el córtex derecho. Esto hace que la implantación coclear pueda 
estimular ambos hemisferios en mayor o menor intensidad (fig. 31).
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Fig. 31. Vías auditivas de la estimulación auditiva bilateral (49)

Las ventajas del ICB es que ofrece una audición binaural, evita el efecto sombra de 
la cabeza permitiendo localizar mejor la fuente sonora y mejorar la percepción del 
habla. Con la estereofonía se consigue disminuir la fatiga auditiva del paciente, 
aumentar el aprendizaje y mejorar la audición en un entorno ruidoso.

La localización del sonido es la capacidad de ubicar e identificar la procedencia del 
sonido en el entorno ambiental. Hay dos mecanismos que influyen. La diferencia 
interaural de tiempo, que es la diferencia de tiempo que un sonido emplea en 
alcanzar los dos oídos y la diferencia interaural de intensidades que es la diferencia 
de intensidad que actúa un sonido en cada uno de los oídos.

Implante coclear bilateral: Resultados

Al tener una doble información sonora se produce la sumación bilateral del sonido. 
Esta fusión de los dos sonidos al llegar al cerebro da lugar a una imagen sonora 
única. Cuando la audición en los dos oídos es la normal hay muy poca diferencia, 
pero en pacientes implantados puede ser muy diferente ya que la supervivencia 
neuronal puede ser distinta, así como el tipo de codificación usada en el implante y 
su intensidad.

Prioridad de pacientes para implante coclear bilateral

Las indicaciones que lo aconsejan son varias. La primera es la sordera post-
meningitis por el riesgo potencial de calcificación de la cóclea que limitará la  
inserción del electrodo en un futuro.
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La asociación de ceguera y sordera es otra prioridad para el implante coclear 
bilateral. Actualmente se considera que los niños pequeños son muy buenos 
candidatos, así como los profesionales que tienen gran actividad laboral y directiva.

El futuro de los implantes cocleares

El desarrollo de un electrodo totalmente implantable, en el que se integre el 
micrófono, el procesador del habla y las baterías recargables, es el desafío de las 
compañías fabricantes que permitiría su utilización durante todo el día en todos los 
ambientes y ocasiones, e incluido bajo el agua.

Fig. 32. Administración de neurotrofinas Fig.33 Diseño experimental de una microbomba
para la regeneración celular experimental para liberar factores de crecimiento para la
de la cóclea (41) regeneración celular. (Sherperd RK, Universidad

de Melbourne) (41)

La regeneración del nervio auditivo con los factores de crecimiento puede ser una 
alternativa en un futuro. Los neurotróficos radio-iodo (NT-3) combinados con la 
citoquina neural transforma el factor de crecimiento (TGF-3). La administración de 
las neurotrofinas se haría con las microbombas que liberarían estos vectores virales 
y polímeros con el fin de regenerar las células ciliadas en el oído interno (figs.32-33).

Esta regeneración de las células del ganglio espiral en estudios "in vivo" requiere 
conocer donde van a tener su efecto y cómo va a llegar al lugar adecuado. Los 
estudios muestran que 2,5 horas después de la administración del NT-3, éste se 
concentra en la membrana basilar y en el órgano de Corti, lámina espiral y en las 
células ganglionares (50).

Para saber cómo podemos actuar con las neurotrofinas, primero tenemos que 
conocer si se regeneran las células nerviosas y cuál es el mecanismo de producción.

Finalmente hay la posibilidad de usar factores neurotróficos para restaurar la 
plasticidad cerebral en los centros superiores del cerebro. Si se consiguiera  
restaurar la plasticidad cerebral tal como era al nacer, podríamos obtener mejores 
resultados para desarrollar el lenguaje.

Distancia en mm.
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El factor de crecimiento transformante beta (por sus siglas TGF- ,) es la abreviatura 
de transforming growth factor beta y pertenece a una familia de factores de
crecimiento que incluyen tres isoformas para TGF- (1,2,3) y otros factores variados, 
como la proteína morfogénica ósea (BMP), activinas, inhibinas y la hormona
antimulleriana (41).

Son un tipo de proteínas, denominados citocinas, que están involucradas en 
procesos celulares como la hematopoyesis, proliferación celular, angiogénesis,
diferenciación, migración y apoptosis celular, por  lo  que  es  fundamental  durante  
la embriogénesis y el desarrollo.

La molécula con una función más amplia es la TGF- 1, siendo la que se utiliza como 
factor de referencia. Es una proteína homodimérica, producida por una gran  
variedad de células, como plaquetas, células endoteliales, linfocitos y macrófagos.

Se está trabajando en conseguir un electrodo que además de estimular 
eléctricamente los ganglios nerviosos, pueda liberar los elementos neurotróficos en 
el interior de la cóclea para su regeneración.

Todo ello deja el campo abierto a seguir con el perfeccionamiento de un sistema que 
ya ha revolucionado el mundo del sordo, "el implante coclear". Un verdadero oído 
biónico (41).

1.18.4. Consideraciones

El implante coclear es el avance más importante que nunca se ha logrado para 
el tratamiento de la sordera profunda bilateral, ya sea congénita o adquirida.

En la actualidad es la terapia más indicada para la sordera severo-profunda. Su 
margen de seguridad es muy alto y los resultados dependen de las indicaciones, 
la edad de implantación, la rehabilitación y el ambiente en el que el paciente  
está influenciado, si es oralista o no.

Influyen muchos factores pero en especial que la cirugía esté bien reglada y que 
la rehabilitación se realice por expertos.

En el caso de los niños, la edad de implantación juega un papel importante, 
siendo la mejora en los menores a los tres años de edad.

"Un niño sordo profundo implantado menor de 2 años desarrolla el lenguaje igual 
que un niño normo-oyente".
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2. Objetivos y justificación

2.1. Objetivos 

Siguiendo las líneas de investigación del Grupo de Farmacia y Tecnología 
Farmacéutica de la Universidad de Barcelona, la tesis que se presenta se centra en 
el estudio general de los diferentes estados de la evolución del tratamiento 
farmacológico y quirúrgico de la sordera en la población de adultos y niños.

En la etiología de la hipoacusia intervienen múltiples factores tales como los efectos 
tóxicos de los medicamentos, las enfermedades degenerativas o las malformaciones 
de oído interno desembocando todas ellas en un proceso que genera una 
discapacidad importante para los paciente, en base a ello se pretende estudiar en 
esta tesis varios aspectos que constituyen los objetivos parciales:

La ototoxicidad medicamentosa.
El estado de la regeneración celular con los factores de crecimiento.
El implante coclear y sus indicaciones y utilidades.
Los implantes de oído medio, experiencia clínica.
Los implantes de conducción ósea y su finalidad.

2.2. Investigación y desarrollo del “Status questionis”.

Teniendo en cuenta el estado actual de las investigaciones en este campo, a través 
de la tesis se intenta dar una respuesta a las cuestiones que se plantean 
habitualmente en los diferentes tipos de sordera:

En una sordera brusca en la que falla el tratamiento convencional con 
corticoides:

-¿Son beneficiosos los tratamientos con los antivirales?
-¿Cuál es el mecanismo de actuación del Valaciclovir?
-¿Cuál es la experiencia clínica y los  resultados  obtenidos  con  estos 

fármacos en la sordera brusca?
-¿Es recomendada su administración asociada a la corticoterapia?

La sordera que se presenta en el síndrome de la dilatación del acueducto 
del vestíbulo:

-¿Cuáles son los síntomas y la evolución de esta sordera?
-¿Se puede beneficiar de un implante coclear?
-¿Cuáles son los resultados obtenidos?
-¿Cuáles son las causas y su relación con otras afectaciones endocrinas u 

oftalmológicas?

El síndrome de Jervell y Lange-Nielsen en que se asocia la hipoacusia 
profunda a una enfermedad cardiaca mortal:

-¿Cuál es la incidencia de este síndrome en nuestra población de sordos?
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-¿Es útil el tratamiento con beta-bloqueantes?
-¿Cuál es el valor de un diagnóstico precoz?
-¿Cómo podemos tratarlo para que estos pacientes puedan evitar la muerte 

súbita y a la vez poder oír?
-¿Cuáles son los genes afectados?

Los sordos profundos bilaterales implantados cocleares:
-¿Es útil el implante coclear para los pacientes sordos profundos?
-¿Cuál es el resultado a largo plazo de los sordos profundos implantados?
-¿Se podrán incorporar socialmente en el mundo laboral, académico y social?
-¿Hay experiencia suficiente y resultados convincentes?

2.3. Justificación del tema escogido.

En España, según distintos informes, sufren algún tipo de sordera más de 2.000.000 
de personas, de los cuales el 45% son menores de 50 años (Agencia de evaluación 
de Tecnologías Sanitarias del Instituto de Salud Carlos III, en 1995).

En los niños la incidencia de la sordera es la siguiente:

Cinco de cada mil niños recién nacidos padece una sordera de  distinto grado.
Uno de cada mil recién nacidos presenta sordera severa o profunda.
Alrededor de dos mil familias, cada año, están afectadas por la presencia de una 
discapacidad auditiva grave en uno de sus hijos.
El 25% de las causas de las sorderas infantiles son idiopáticas.
El 80% de las sorderas infantiles permanentes están presentes en el momento del 
nacimiento.
El 60% de las sorderas infantiles tienen origen genético.
Pero sólo en el 50% de los recién nacidos con sordera moderada o profunda se 
identifican indicadores de riesgo.

En un mundo, cada vez más envejecido, casi la mitad de su población supera los 75 
años y  tiene algún problema de audición.

Los diferentes aspectos para el desarrollo de la tesis están basados en las técnicas 
farmacológicas o quirúrgicas modernas centradas en el ámbito clínico.

A lo largo del desarrollo de esta tesis se pretende demostrar que los tratamientos 
actuales más modernos son efectivos, resolutivos y capaces de dar o devolver la 
audición a los pacientes que han nacido privados de ella o que la han perdido como 
consecuencia de diversos procesos congénitos, degenerativos, infecciosos o 
traumáticos.
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3. Materiales y métodos.

3.1. Pacientes afectos de sordera brusca:

Se llevó a cabo un estudio retrospectivo descriptivo de 5 años de duración  de 2012  
a 2017, en clínica Clarós de Barcelona. Se han recogido datos de los pacientes 
controlados por sordera súbita unilateral sin signos de afectación vestibular ni 
neurológicos asociados, a excepción de acufenos.

El diagnóstico de sordera súbita, se hizo según los exámenes clínicos y paraclínicos 
hechos en la primera consulta y siguiendo los siguientes apartados:

Detalles sobre las circunstancias de aparición de la sordera súbita, sus síntomas, 
los antecedentes otológicos y el estado general del paciente, sobre todo los 
antecedentes vasculares, el historial de ingesta de medicamentos y la búsqueda  
de procesos gripales en los últimos días.

Examen del tímpano y valoración auditiva y vestibular, neurológica y de estado 
general.

Evaluación biológica: mediante realización sistemáticamente del hemograma, 
velocidad de sedimentación, dosificación de la proteína C-reactiva (CPR), índice 
glucémico en ayunas, hemostasis, dosificación de la creatinina y el perfil lipídico.

También se realizó, sistemáticamente, una exploración mediante Resonancia 
magnética craneal  paralelamente a la administración de la corticoterapia.

Así como una audiometría tonal liminal de control entre (mínimo) dos y siete días 
(máximo) para ver el seguimiento de la posible recuperación auditiva. Las curvas 
obtenidas en la audiometría se clasificaron en 5 grupos según el consenso  
admitido para  las  sorderas súbitas (A, B, C, D y E).

El tratamiento con antivirales se inició cuando la curva audiométrica tonal ya no 
mostro ninguna mejora a pesar de la terapia corticoidea inicial. A los 7 días se 
sometió al paciente a una nueva audiometría de control. Si se observaba  una 
mejora de su curva audiométrica, se continuaba con el tratamiento de los antivirales 
y se establecía un nuevo control siete días más tarde hasta la estabilización de la 
curva audiométrica, período en el  que  se  detenía  el tratamiento antiviral. En 
nuestro protocolo, la duración media del tratamiento antiviral fue de 21 días. Las 
dosis de administración de antivirales del tipo Valaciclovir fueron de 1000 mg cada 8 
horas.
Los factores estudiados del paciente fueron: la edad, el aspecto de la curva 
audiométrica tonal al inicio del tratamiento y a las 6 semanas, la pérdida auditiva 
inicial, el intervalo antes del inicio de la corticoterapia, así como la audición antes de 
la toma de los  antivirales y  el tiempo medio de su tratamiento.
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3.2. Pacientes afectos del síndrome de la dilatación del acueducto 
del vestíbulo.

Siguiendo las normas del comité de ética de nuestra institución se llevó a cabo un 
estudio retrospectivo en el que revisamos todos los historiales clínicos de los 
pacientes implantados cocleares en Clínica Clarós de Barcelona en un  periodo 
desde 1992 a 2015 , reteniendo solamente aquellos pacientes con sordera profunda 
bilateral cuya causa era la dilatación del acueducto del vestíbulo.

Se seleccionaron los datos tales como edad, sexo, antecedentes médicos familiares 
y personales, lado operado, modelo de implante coclear, técnica quirúrgica, 
incidentes en el momento de la cirugía, resultados postoperatorios y el seguimiento 
ulterior del paciente después de la intervención.

El acueducto del vestíbulo se considera dilatado cuando su diámetro es mayor a 1.5 
mm. en su punto medio entre su origen en el vestíbulo y su extremo en la fosa 
posterior (opérculo) visible tanto en el TAC y en la RNM (Berrettini, 2005; Madden, 
2003).

Todos los pacientes de nuestra serie fueron intervenidos por autor de esta tesis con 
la misma técnica quirúrgica que se realiza rutinariamente en los otros pacientes sin 
anomalías anatómicas en el oído. Se intervinieron bajo anestesia general con 
intubación oro-traqueal. La única diferencia fue que a los pacientes afectos de 
dilatación del acueducto del vestíbulo (EVA) se les suministró, previa a la cirugía,  
una dosis de Manitol para disminuir la presión endocraneal del líquido 
cefalorraquídeo. Después del afeitado de la región y del marcado quirúrgico de la piel 
y de su limpieza profiláctica se procedió a realizar la incisión quirúrgica como es 
habitual. A continuación se creó un lecho en el hueso temporal para alojar el 
implante según el modelo utilizado y a continuación se realizó una mastoidectomía 
simple hasta completarla con una timpanotomía posterior para visualizar, a través de 
ésta, la cóclea y en especial el promontorio, lugar donde se realizó una  
cocleostomía. Tras la inserción de hialuronato sódico en su interior, se procedió a la 
inserción del electrodo en el interior de la cóclea a través de la cocleostomía de un 
diámetro de 0.7 mm. Se selló la zona con cola de fibrina y un fragmento de fascia 
temporal para mantener totalmente aislada la cóclea del oído medio. Por último se  
fijó el electrodo en el hueso temporal y se cerró la piel en dos planos. Un simple 
vendaje de oído finalizó la intervención.

Tras el control radiográfico para estar convencidos de la correcta posición del 
electrodo en la cóclea se procedió a medir las impedancias del electrodo según la 
técnica del mapeo con el ordenador.

Según las posibilidades económicas del paciente se colocaron uno o dos implantes 
en el mismo paciente. Todos ellos siguieron un control por el centro de implantes 
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cocleares de nuestra institución y a las 6 semanas se procedió a la apertura de  
todos los canales igual  que se realizó en los demás pacientes.

Los resultados auditivos se valoraron mediante la práctica de una audiometría en 
campo libre usando tonos puros y se clasificaron según las diferentes categorías de 
reconocimiento auditivo o “Categories of Auditory Performance” (CAP) (Archbold 
1995) así como la habilidad para integrarse en una escuela convencional y 
desarrollar, allí, su función académica

3.3. Pacientes afectos de sordera y síndrome Jervell Lange-Nielsen:

Realizamos un estudio retrospectivo analítico de los casos de JNL que hemos 
tratados siguiendo las normas del comité de ética de nuestra institución. Para ello 
hemos revisado las historias clínicas de los casos en que hemos diagnosticado este 
proceso desde 1993 hasta el 2016. Destacando la edad, sexo, antecedentes  
médicos personales y familiares, la evolución del paciente, el estudio genético y los 
resultados con el implante coclear.

Los pacientes que hemos intervenido, lo hemos hecho con anestesia general y 
monitorización cardíaca minuciosa, en el pre, per y postoperatorio. Los pacientes se 
han operado con la administración de beta bloqueantes prescritos por el cardiólogo y 
el anestesista. La técnica ha sido la habitual, ya descrita en otros capítulos.
La programación del implante se ha hecho también con monitorización cardíaca para 
evitar un accidente cardíaco.

3.4. Pacientes sordos profundos bilaterales implantados cocleares:

Se trata de un estudio retrospectivo realizado en pacientes sordos implantados en 
nuestro centro por el mismo equipo quirúrgico. Como criterios de inclusión se han 
utilizado solo pacientes con una pérdida auditiva bilateral profunda, adquirida o 
congénita y cuyo seguimiento postoperatorio se ha realizado por lo menos  
durante15 años (pacientes implantados entre 1993 y 2001 como máximo). Todos los 
pacientes eran menores de 18 años en el momento de su implantación.

Los datos los obtuvimos de los datos de los historiales médicos de los pacientes 
infantiles usando un cuestionario (Apéndice 1) que se remitió a todos ellos mediante 
correo postal o correo electrónico.

Las variables estudiadas fueron la edad de implantación, el uso permanente (más de 
8 horas por día) o parcial (4 a 7 horas por día) o la falta de uso del implante coclear. 
El nivel de la escolaridad alcanzado de este estudio se analizó según  la
Clasificación Internacional Normalizada de la Educación CINE-97. También la 
profesión o su posición laboral  actual. La duración media de seguimiento fue de
30.86 meses (7 años y 1 mes). El rendimiento audio-fonatorio de los pacientes se 
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evaluó en base a los resultados logopédicos y nivel del habla alcanzado.

El monitoreo de este estudio se basa en la combinación de tres pruebas:

1- Category of Auditory Performance (CAP) o Categoría del rendimiento auditivo,

2- Meaningful Use of Speech Scale (MUSS) o escala de desarrollo del lenguaje y

3- Speech Intelligibility Ratio (SIR) o nivel de  la inteligibilidad del habla.

El CAP es una medida global del desarrollo de la audición que en un implantado 
sirve de valoración fácil a los no profesionales. Evalúa las capacidades perceptivas 
del niño en diferentes situaciones mediante una escala de las habilidades 
perceptuales que van desde la falta de respuesta a los conocimientos de los sonido
ambientales a la comprensión   de frases comunes sin usar la lectura labial o bien al
uso del teléfono con un interlocutor familiar. Es un método de acceso sencillo para 
usar los profesionales, los padres y para la gente que no tiene experiencia en el uso 
de las pruebas de evaluación de un niño implantado. Este es un método validado 
formalmente (22) (Fig. 34).

Fig. 34. Escala CAP y sus diferentes categorías.

El SIR (Speech Intelligibility Ratio) es una prueba de evaluación de la inteligibilidad 
de la palabra en los pacientes sordos implantados en un ranking con 5 categorías. 
Pero este test no permite detectar pequeños cambios inteligibilidad. Es una prueba 
práctica y reproducible (22).

La Escala MUSS (Meaningful Use of Speech Scale) se utilizó para explicar el uso 
espontáneo del lenguaje oral del niño en las situaciones familiares (23).

Escala CAP (Category of Auditory Performance) 
0-No responde al ruido ambiental
1- Responde al ruido ambiental
2- Responde algunas órdenes verbales 
3-Identifica ruidos ambientales
4-Comprende algunas palabras sin lectura labial 
5-Comprende frases sin lectura labial
6-Comprende una conversación sin ayuda de lectura labial 
7-Utiliza el teléfono con una voz conocida.
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Apéndice 1. 

Cuestionario

1. Identificación :

Nombre y apellidos del paciente:…………………………Edad actual: ……… 

Sexo: ………………….

2. Criterios de implantación :

Edad del paciente en el momento de su implantación:……………………………… 

Sordera: congénita Adquirida

Pre-lingual Peri-lingual Post-lingual

Implante: unilateral bilateral Tipo de implante:……………… 

No usuario Usuario parcial Usuario permanente

¿Utiliza una audífono contralateral al implante? Sí         No

¿Le gustaría utilizar un implante bilateral? Sí No

3. Escolarización :

Tipo de escuela: ordinaria especial

¿Está en un centro de formación profesional Universidad?

¿Tiene título de estudios superiores? Sí No

¿Cuál es el título de estudios que posee?

-Educación pre-primaria (ej. Guardería)

-Enseñanza primaria o básica

-Primer ciclo de enseñanza secundaria

-Enseñanza secundaria (segundo ciclo)

-Enseñanza post-secundaria no superior

-Primer ciclo de enseñanza superior (ej. licenciatura, master)

-Segundo ciclo de estudios superiores (ej. doctorado)

4. Categoría socio-profesional :

¿Cuál es su profesión laboral?

Ritmo de trabajo: Jornada completa       Tiempo parcial
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5. Nivel de comunicación :

¿Puede tener una conversación simple por teléfono? Sí        No

6. Desarrollo lingüístico :

¿Habla lenguas extranjeras? Sí No

Sí, sí, ¿cuales ?.................................................................................

7. Sesiones de  logopedia : Frecuentes                     Ocasionales

8. Ambiente social :

1. Familiar: Normo-oyente hipoacúsico

¿En la vida diaria, el implante le representa un problema de relación? Sí No

2. Amigos: Normo-oyentes Hipoacúsicos

¿En un grupo de gente oyente, se encuentra incomodo? Sí           No

9. Aficiones :

¿Aprecia la música? Sí No

¿Toca algún instrumento musical? Sí No

Sí, sí, cual ?..............................................................................

Anexo 2: Clasificación internacional del tipo de educación (CITE- 1997) 

Nivel 1: Enseñanza primaria o primer ciclo de la educación básica.

Nivel 2: Primer ciclo de enseñanza secundaria o segundo ciclo de educación básica.

Nivel 3: Enseñanza secundaria  (segundo ciclo)

Nivel 4: Enseñanza post secundaria no superior.

Nivel 5: Primer ciclo de enseñanza superior  (licenciatura, master)

Nivel 6: Segundo ciclo de enseñanza superior de alto nivel (ej. doctorado).
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4. Resultados

La audición es uno de los cinco sentidos que nos permite conocer, descifrar, entender e 
integrarnos en el mundo sonoro que nos rodea. Su carencia representa una pérdida 
grave de nuestra convivencia.

En este capítulo veremos la importancia de los conceptos anatómicos y fisiológicos de la 
audición, así como la importancia de la biofísica, bioingeniería, electrónica e informática, 
para desarrollar un "oído biónico" que denominamos implante coclear.

Así mismo entenderemos la gran ventaja que aporta este avance técnico para los 
pacientes que nacen sin el sentido de la audición o que lo pierden a lo largo de su vida 
por diferentes razones.

4.1 Sordera súbita y antivirales.

De los 106 pacientes estudiados de sordera súbita diagnosticados en nuestro centro, 50 
de ellos (47,16%) no mostraron ninguna mejora audiométrica en la curva auditiva tras 
una corticoterapia correctamente aplicada semanalmente y por ello se asoció un 
tratamiento antiviral con Valaciclovir.

Se observó un predominio en el sexo femenino con 32 casos  (64  %)  e  incluso  
incluimos a un paciente cuyo diagnóstico se hizo en estado de embarazo. La relación de 
sexo fue de 0,56  a favor de las mujeres. La edad promedio de  nuestro estudio fue de
23 años, con edades comprendidas entre los 18 y 56 años.

No hallamos ningún antecedente de patología viral o cardiovascular en los pacientes en 
las 3 semanas precedentes a la aparición de la sordera. El periodo de acudir a la 
consulta fue de 10 días, con un mínimo de 0 días y un máximo de 21 días (fig.35).

Nº de pacientes

Días de la primera consulta

Fig. 35: Periodo de consulta desde el comienzo de los síntomas.
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No se encontró ningún caso de recidiva y las curvas audiométricas obtenidas fueron de 
tipo A (75 %) y B (25 %). La administración del tratamiento con antivirales se realizó 
cada 8 horas durante 15 días por término medio tras el diagnóstico, lo que se 
correspondía con la duración de la corticoterapia. La pérdida auditiva media fue de 65 
dB con extremos comprendidos entre 30 dB y 80 dB; las figuras 36 a 39 muestran un 
ejemplo de la evolución de las curvas audiométricas de los pacientes.

En este estudio hemos observado una recuperación auditiva en todos los pacientes 
diagnosticados de sordera súbita tras la incorporación del tratamiento con los antivirales
21 días después, y una recuperación casi total de su pérdida auditiva   en el 80 % de los 
pacientes. Los acufenos estaban presentes en el 6 % de los casos (3 pacientes). La 
IRM se realizó en todos los pacientes del programa sin detectar ninguna anomalía 
cerebral ni vascular.

Fig. 36: Curva audiométrica 15 días después de la corticoterapia (oído derecho).

Fig. 37: Curva audiométrica 7 días después de los antivirales (oído derecho).
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Fig. 38: Curva audiométrica 14 días después de los antivirales (oído derecho).

Fig. 39: Curva audiométrica 21 días después de los antivirales (oído derecho).

4.2.   Sordera y síndrome de la dilatación del acueducto del vestíbulo 
(EVA).

En el periodo de los 22 años a que se refiere este estudio retrospectivo (1993-2015) se 
han realizado en nuestro centro 854 cirugías de implantes cocleares en 827 pacientes 
diferentes. Once de ellos estaban afectados de una dilatación del acueducto del 
vestíbulo (1.3%). Todos ellos con hipoacusia bilateral neurosensorial (HNS). De ellos, 6
varones y 5 hembras. 

La media de edad era de 8.9 años con un rango que va de los 0, 6 a 35 años. La 
dilatación del acueducto del vestíbulo estaba aislada en 7 casos (63,6%) y asociado a 
otras anomalías en 4 de ellos (36,4%), del tipo de malformaciones cocleares de Mondini 
(partición incompleta de la cóclea). El síndrome se presentó en forma bilateral en 10 
pacientes (91%) y sólo en uno, unilateral. El seguimiento de estos pacientes se efectuó 
durante 48,3 meses, con un rango  de 3 a 120 meses. Los datos principales de nuestros 
pacientes se muestran en la tabla IV, en la que se pueden apreciar las anomalías y
características.
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Tabla IV: Características de los pacientes con EVA.   
Nº Sex/Age* 

(years) 
Past medical 

history 
Associated 

malformation 
Side 
of CI 

CI model FUD** Outcome 
PTA*** Initial/final 

CAP score 
Integration/resuming 

of  mainstream 
school/work 

1 F/9 Leukemia 
Bone marrow 
autotransplant 

None Both  CI24RE 
(CA) 

24 Left: 
32.25 
Right: 
36.25 

0/6 Yes 

2 M/2 Family genetic 
mutations 
detected 

None Both CI24RE 
(CA) 

74 Left: 
22 
Right: 
20 

0/7 Yes 

3 F/7 Threatened 
abortion 
Premature 
delivery  
Vesico-ureteral 
reflux 

None  Right CI24RE 
(CA) 

24 25 1/7 Yes 

4 M/0.6 Non relevant  
Congenital 
profound HL 

Hypoplastic 
Internal 
Auditory Canal 
Facial nerve 
canal isolated 
from cochlear 
nerve and 
vestibule 

Right  CI24RE 
(CA) 

22 35 1/7 Yes 

5 M/9 Maternal 
toxoplasmosis 
during pregnancy 
Head trauma at 5 
months 

Mondini 
deformity on 
right side 

Both Left: 
Clarion 
CII 
Bionic 
Right: 
CI512 

97  Left: 
23.75 
Right: 
20 

0/7 Yes 

6 F/1.7 Non relevant 
Congenital 
profound HL 

Mondini 
deformity on 
both sides 
Thin cerebral 
temporal white 
substance 

Right  CI24RCA 66 28.75 1/7 Yes 

7 M/3 Maternal 
hypoacusis 
Recurrent otitis 
media 

Mondini 
deformity on 
both sides 
(right++) 

Right Cl512 3 47.5 1/4 (Loss of follow up) 

8 F/10 Hypoacusis in the 
family 
BAHA 

None Right CI512 13 20 1/7 Yes 

9 M/35 Bilateral 
decompression 
of Endolymphatic 
sac 

None Both CI24RE 
(CA) 

61 Left: 
18 
Right: 
20 

2/7 Yes 

10 M/7 Premature 
delivery (33 
weeks, 1.6 kg) 
Bilateral delayed 
Sudden 
Sensorineural HL 

None  Both  CI24RE 
(CA) 

27 Left: 
32 
Right: 
45 

2/6 Yes 

11 F/14 Maternal aunt 
deaf 
Viral meningitis 
in infancy and 
deafness in a 
maternal uncle 
Viral Meningitis 
at 2 months 

None. right CI24RCS 120 20 1/7 Yes 

*: Age at implantation or at first implantation if bilateral.  
**: FUD= Follow up duration 
***: PTA: Pure tone average= mean of the thresholds at frequencies .5, 1, 2 and 4 KHz. 
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Excepto los dos pacientes más jóvenes (4 y 6 años), todos los demás eran 
portadores de audífonos convencionales (8/9) o de un implante tipo Baha (1/9). La 
pérdida auditiva era progresiva con fluctuaciones de la audición en 3 de ellos.

Durante la cirugía, en el momento de realizar la cocleostomía se pudo observar la 
salida de líquido endococlear sincronizada con el latido cardiaco en todos ellos, y un 
gusher activo en tres de los pacientes. Ninguno desarrollo síntomas vestibulares de 
vértigo ni fugas de líquido cefalorraquídeo.

El estudio genético de los genes responsables de su sordera se llevó a término en 3 
pacientes. Los resultados fueron poco demostrativos en dos de ellos y en el tercero 
(paciente nº 2) su madre fue positiva para la mutación c.1229>T en el gen SLC26a4 
asociada con el gen DFNB4 y el síndrome de Pendred. La mutación c.2299 de lG 
en el gen USH 2A asociado con el tipo 2 del síndrome de Usher y la mutación 
c.2T>c  en el gen SLC26a4 asociado a una hipoacusia recesiva y dilatación del 
acueducto del vestíbulo.

Dado el número pequeño de casos estudiados no hemos realizado una gran base 
de datos. El seguimiento máximo se ha realizado durante  48.3 meses con un rango  
que va de 3 a 120 meses. Todos los pacientes se siguieron por más de un año 
excepto un caso que regreso a su país a los tres meses.

Todos los pacientes, excepto el que perdimos de vista, alcanzaron un buen nivel de 
audición con un CAP scores (6-7) normal, asistiendo a un colegio convencional y los 
adultos implantados se incorporaron a su trabajo con total integración con sus 
colegas.

4.3 .Pacientes con sordera y síndrome de Jervell Lange-Nielsen.

Entre las 900 implantaciones cocleares desde 1993 en Clínica Clarós, se han 
revisado los 7 casos diagnosticados del síndrome de JLN lo que representa un 
0,77%. Dos de ellos fallecieron antes de la implantación coclear, dos no se 
intervinieron por no autorizar sus padres la cirugía por miedo a los riesgos 
cardiacos y tres se han intervenido con un seguimiento de 14 años.

Todos ellos son varones, sin antecedentes de consanguinidad de los padres pero 
cada uno de los padres tenía una sordera profunda y relatan la muerte súbita 
inexplicable de varios miembros jóvenes de la familia. En la tabla V resumimos las 
características clínicas de nuestros pacientes.
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Tabla V: Características de los pacientes afectos de Jervell Lange-Nielsen.

Nº Sex/Age at 
implantation

Family history

Cardiac         Hearing

Clinical 
history

ECG 
findings

Cochlear
implant

Genetic
tests

Out Comes

Clinical 
Evolution 

and
Language 

1
M

18 months

Unexplained 
sudden 
cardiac 
death below 
30 years

Congenital 
deep
deafness

Syncope 
with stress+
Congenital 
deafness

QTc =
455msec Yes

Yes

mutations 
on KCNQ1

Alive

+++
Normal

2 M
20 months

Unexplained 
sudden 
cardiac 
death below 
30 years

Congenital 
deep
deafness

Syncope 
with stress+
Congenital 
deafness

QTc =
450msec Yes

Yes

mutations 
on KCNQ1

Alive

+++
Normal

3 M
16 months

Unexplained 
sudden 
cardiac 
death below 
30 years

Congenital 
deep
deafness

Syncope 
with stress+
Congenital 
deafness

QTc= 
450msec

Yes
Yes 

mutations 
on KCNE1

Alive

+++
Normal

4 M
Unexplained 
sudden 
cardiac 
death below 
30 years

Congenital
deep

deafness

Syncope 
without 
stress+
Congenital 
deafness

QTc= 
450msec

+ T- wave 
alternans

No No Alive

Sign language

5 M
Unexplained 
sudden 
cardiac 
death below 
30 years

Congenital
deep

deafness

Syncope 
without 
stress+
Congenital 
deafness

QTc= 
455msec No No

Loss of sight

Sign language

6 M
Unexplained 
sudden 
cardiac 
death below 
30 years

Congenital 
deep
deafness

Syncope 
with stress+
Congenital 
deafness

QTc= 
465msec

+ torsades 
de pointes

No No Dead

7 M
Unexplained 
sudden 
cardiac 
death below 
30 years

Congenital 
deep
deafness

Syncope 
with stress+
Congenital 
deafness

QTc =
470msec

+ torsades 
de pointes

No No
Dead
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El diagnóstico de la sordera se ha hecho en todos los pacientes a los 3 meses de 
edad e implantados a los 18 meses de media. La hipoacusia era del tipo 
neurosensorial profunda bilateral, sin hallar anomalías anatómicas en el oído. El
intervalo QT de media era de 456,42ms en el electrocardiograma (ECG). Los test 
genéticos realizados nos han permitido poner en evidencia mutaciones en los 
genes KCNQ1  y KCNE1 simultáneamente en los 3 pacientes implantados.

Ningún accidente cardiaco ha ocurrido durante la intervención quirúrgica del 
implante. La evolución psico-audiométrica de estos pacientes ha alcanzado un 
nivel superior en su valoración. 14 años después estos pacientes se han
escolarizado en escuelas convencionales sin ningún retraso con los demás de 
sus aulas. Todos practican deportes sin que hasta hoy hayan presentado 
accidentes cardiacos.
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4.4 Integración social de los pacientes sordos profundos bilaterales, 
15 años después de su implantación coclear.

De los 935 pacientes implantados en nuestro Centro de Implantes Cocleares desde 
1993 hasta la actualidad, la población pediátrica representa el 70% de todos ellos.

Cumplieron los criterios de inclusión, 400 implantados pero solo 220 de ellos 
aceptaron participar en el estudio. Para ellos se les remitió un cuestionario para que 
respondieran a todas las preguntas.

Los 220 pacientes que aceptaron participar se agruparon en cuatro grupos, según la 
edad en el momento de la implantación. El primero de ellos 0 a 3 años, lo que 
representa el 39,1% de la muestra, el segundo de 4-5 años representa el 21,4%, un 
tercer grupo de 6-7 años, representando el 11,8% y el cuarto grupo de 8 a 17 años
representa el  27,7% (Fig. 40).

0 -3 años 

4 - 5 años 

6 - 7 años 

8 - 17 años 

Fig.40: Distribución de los pacientes según su edad en el momento de implantación.

27,70% 
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11,80% 

21,40% 
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De este grupo de 220 niños implantados con sordera profunda bilateral que se 
sometieron al estudio, todos ellos se han seguido durante 15 años mínimo. Un total 
de 142 niños, o sea el 64,5% son usuarios permanentes del implante coclear (Fig.  
41).

100

90

80

70

60

50

40

30

20

10

0
0 -3 años 4 -5 años 6 -7 años 8-17años

Grupo de edades 

 
 
 
 
 
 
 
 

No usa

Usa parcial 

Usa siempre

Fig. 41: Distribución de los pacientes según el uso del implante coclear y por grupos de edad.

La sordera es congénita en el 75.8% de los casos y adquirida en el 24,2% 
(meningitis, citomegalovirus, rubéola, ototoxicidad, sufrimiento fetal...).

En 210 pacientes su sordera es prelocutiva, en 7 perilocutiva y en 3 postlocutiva. 
Solo 4,5% de los implantados de este estudio son  usuarios  de  un  implante 
bilateral (Tabla VI).

En el grupo de los pacientes implantados entre 0-3 años la puntuación media de
CAP fue de 6,2. La puntuación media de la SIR de 4.3 y el de  MUSS 30.1. 

Referente a la asistencia a una escuela, 198 niños de los 220, lo hicieron a escuelas 
ordinarias. Solo 22 niños fueron inscritos en escuelas especiales (Fig. 42).

El nivel medio de clasificación CITE-97 (Clasificación internacional del tipo de 
educación, según UNESCO) alcanzado por los niños implantados entre 0-3 años fue 
de un nivel medio de 3,5. El grupo de 6-7 años fue de 2,2 mientras que los pacientes 
implantados entre 8-17 años fueron de 3.

En el 89,4% de los pacientes no existían otras patologías asociadas a la sordera y  
en el 10,6% se asociaba a una pérdida de atención, un retraso mental parcial, 
deficiencia visual y/o dislexia.
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Tabla VI: Etiología de la sordera, uso del implante y valoración de las capacidades y resultados  
audio-fonatorias según los diferentes grupos

Grupo de edad 0-3
años
(N = 86)

4-5
años
(N = 47)

6-7
años
(N = 26)

8-17
años

(N = 61)

Uso del implante 
Permanente 
Parcial 
Ausente

86
0
0

40
3
4

16
10
0

0
47
14

-Implante unilateral
-Implante bilateral

69
17

36
11

26
0

61
0

Etiología de sordera
-Meningitis
-Genética
-Otros 

Congénita o 
Desconocida

33
30
10
13

13
23
5

16

20
0
2
4

46
0
6
9

Tipos de sordera

-prelingual
-perlingual
-postlingual

86
0
0

47
3
0

22
4
0

58
0
3

CITE-97 3.5 3 2.2 3

CAP 6.2 5.4 5 4.1

SIR 4.3 4 3.7 2.9

MUSS 30.1 29.2 27.8 27
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Número de pacientes
 

 

Tipo de escuela:       Ordinaria                                      Especializada

Fig.42: Distribución de los pacientes según el tipo de escuela asistida.

Datos específicos de  cada grupo según la edad de implantación

Pacientes implantados entre 0-3 años (86 pacientes):

Todos ellos fueron implantados en período pre-lingual. La etiología de la 
sordera es congénita y todos son usuarios permanentes de su implante 
coclear. Solo 17 son portadores de un implante bilateral. En total el 91,9% 
estudiaron en escuelas ordinarias. En este grupo, el 58,1% tienen amigos con 
audición normal, mientras que el 18,6% tiene tanto amigos con audición normal 
como amigos sordos. Todos ellos han seguido rehabilitación  logopédica. La 
puntuación media de CAP es de 6.5 y de 3,2 para la clasificación CITE-97. El 
58,1% han cursado estudios de formación profesional y el 32,5% ha obtenido 
un certificado Universitario de postgrado.

En este grupo, todos los pacientes proceden de familias normo-oyentes y en su 
entorno familiar no usan el lenguaje de signos.
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Pacientes implantados entre 4-5 años (47 pacientes):

Solo 4 pacientes de este grupo o sea el 8,5% no utilizan su implante coclear. 
En el 23.4% son portadores de un implante coclear bilateral. En este grupo, el 
68% de los pacientes asistieron a escuelas regulares y el 34% han aprendido 
un  segundo idioma además del castellano (catalán u otro).

Pacientes implantados entre 6-7 años (26 pacientes):

Todos ellos son portadores solo de un implante coclear unilateral y el 61,5% 
lo  utiliza de forma permanente. Ninguno de ellos ha aprendido un segundo 
idioma europeo. Actualmente todos ellos realizan un trabajo laboral estable y 
cualificado a tiempo parcial.

Pacientes implantados entre  8 - 17 años (61 pacientes):

En este grupo el 4.9% usan un implante bilateral. El 77% de los pacientes son 
usuarios del implante a tiempo parcial, mientras que el 23% no lo usan. El 
16,4%  son miembros de familias donde hay varios sordos profundos. Un 11% 
hablan un segundo idioma europeo. El 24,5% utiliza el teléfono con 
frecuencia. La mayoría tienen puestos de trabajo específicos, pero en este 
grupo hay ingenieros civiles, abogados, enfermeras, informáticos, 
fisioterapeutas y un disk-jockey.
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4.5. Los implantes de oído medio en el tratamiento de la hipoacusia 
adquirida o congénita, mediante la vibroplastia

En el tratamiento de las hipoacusias se han desarrollado numerosos avances en los 
últimos años. Desde los audífonos adaptados con sistemas abiertos, hasta los 
sistemas implantables.

Atendiendo al tipo de estimulación, los implantes auditivos se pueden clasificar en 
dos categorías: aquellos que usan la estimulación eléctrica para restaurar la audición 
y aquellos que lo hacen a través de la estimulación mecánica.

Dentro del primer grupo, formado por los dispositivos que usan estimulación  
eléctrica, se encuentran los implantes cocleares  y  los  implantes  de  tronco 
cerebral. Su uso  está  ampliamente extendido y representan una solución eficaz 
para el tratamiento de hipoacusias neurosensoriales bilaterales de severas a 
profundas.

En el segundo grupo, formado por los dispositivos que utilizan estimulación 
mecánica, se encuentran un amplio número de prótesis que se emplean en el 
tratamiento de hipoacusias de conducción y mixtas, aunque también pueden 
representar una solución para el tratamiento de un determinado tipo de hipoacusias 
neurosensoriales. Entre los implantes que usan la estimulación mecánica para 
restaurar la audición, se encuentran los sistemas Baha® y los implantes de oído 
medio. Estos últimos son los que trataremos en este capítulo.

4.5.1  Tipos de implantes de oído medio

Los implantes de oído medio suponen actualmente una alternativa al audífono
convencional en aquellos casos en que este no proporciona una ganancia auditiva 
suficiente o que por diversas razones no puede ser adaptado. En los últimos años se 
han desarrollado dispositivos totalmente implantables que han añadido a las  
ventajas funcionales de los implantes de oído medio semi-implantables, una objetiva 
ventaja estética.

Los primeros sistemas de estimulación sobre el oído medio se describieron en la 
época de l970 por Fredickson (51) Nunley (52) y Goode (53), y desde entonces se 
han desarrollado nuevos y distintos sistemas de estimulación.

La miniaturización de la electrónica ha permitido que el desarrollo de los dispositivos 
implantables en el oído medio haya sufrido un gran avance en los últimos años. Con 
los implantes de oído medio se puede conseguir una estimulación directa, bien sobre 
el tímpano, la cadena osicular o directamente sobre la cóclea estimulando el 
movimiento de la perilinfa, consiguiendo, así, una mejor calidad en la percepción del
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sonido. Además, al ser sistemas implantados, dejan libre el conducto auditivo 
externo, lo cual aporta una doble ventaja: por un lado deja que el oído externo no 
este ocluido y, por otro, elimina casi totalmente el feedback acústico.

Existen diferentes tipos de implantes de oído medio según el transductor de señal 
que utilizan en la estimulación:

Los Piezoeléctricos: utilizan las propiedades de estos materiales, que se 
deforman al pasar por ellos una corriente eléctrica,  lo  cual  genera  un 
movimiento, que aplicado a la cadena de huesecillos, es capaz de estimular el 
oído interno.

Los Electromagnéticos: utilizan un imán y una bobina inductora.

El imán colocado sobre la membrana timpánica, la cadena o la ventana redonda, 
genera un campo magnético cuando la bobina se estimula desde un micrófono y 
se produce un movimiento del imán que al estar acoplado a la cadena, pone en 
movimiento los fluidos cocleares.

Los Electromecánicos: son una variación de los electromagnéticos en los que la 
bobina y el imán se localizan muy próximos y la energía mecánica se transmite  
por una conexión directa del transductor a la cadena de huesecillos o al oído 
interno.

Otra forma de clasificar los implantes de oído medio sería según sean semi-
implantables o totalmente implantables.

Los sistemas semi-implantables son aquellos que se implantan bajo la piel, en 
el interior del oído, y el procesador es externo, con la consiguiente desventaja 
estética, pero con la gran ventaja de que el procesador se puede reemplazar con 
otros de tecnología más moderna y al portar la pila, el recambio de ésta no 
requiere nuevas cirugías, pudiendo hacerlo el mismo paciente. Entre este tipo de 
implantes se encuentran los sistemas: Vibrant Soundbridge® desarrollado por 
Med-El o el de Maniglia de Wilson Gratbach Co, de los cuales sólo el primero ha 
tenido una relevancia y aceptación internacional.

Los dispositivos totalmente implantables son aquellos en los que tanto el 
implante como el procesador y la batería se implantan debajo de la piel. Tienen la 
ventaja estética, pues no se ve y además permiten no desconectarlo durante el 
sueño o el baño. La desventaja es que cualquier fallo en el funcionamiento, así 
como el reemplazo del procesador o de la batería supone una nueva cirugía.

Actualmente existen dos sistemas con cierta aceptación en el mercado 
internacional: El sistema Carina® de Otologics y el sistema Esteem® de Envoy 
Systems.
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Vamos a dar unas nociones sobre los sistemas totalmente implantables, si bien, el 
desarrollo de este capítulo se va a realizar esencialmente con el sistema Vibrant 
Soundbridge®, con el que hemos desarrollado fundamentalmente nuestra 
experiencia.

Sistemas totalmente implantables

El desarrollo de un sistema totalmente implantable tiene desafíos realmente 
considerables. Es necesario desarrollar un micrófono sensible que recoja el sonido 
aun dentro de una carcasa aislada y cubierta por metal, silicona, músculo y piel, pero 
que esa sensibilidad no recoja sonidos corporales y que a su vez no atenúe 
información importante para la percepción del habla ni que amplifique demasiado 
otros como el cepillado del pelo o tocarse cerca de la zona del implante.

La batería debe ser duradera, lo más posible, para evitar reintervenciones que 
implicarían un coste a la salud del paciente y un coste económico.

La batería debe ser pequeña pues la zona donde se colocan estos dispositivos es 
realmente pequeña. A su vez debe ser recargable y evitar el sobrecalentamiento de 
la zona y posibles fugas de sus componentes.

La recarga debe ser corta para no limitar la agenda diaria del paciente y debe 
asegurar un buen rendimiento diario. El procesamiento de la señal debe ser lo más 
avanzado y eficiente posible  para la optimización del consumo.

Las cirugías no deben ser largas ni complicadas y deben evitar un deterioro mayor 
de la audición residual y de las estructuras sanas existente  del oído.

No se deben usar materiales exotérmicos, como ciertos cementos, pues siempre se 
está trabajando cerca del nervio facial. También hay que evitar aquellos materiales
que son propensos a producir alergias.

Uno de los dispositivos ya probado en humanos ha sido creado y desarrollado por la 
compañía Otologics, cuya central se encuentra en Boulder, Colorado (EEUU).

El dispositivo en sí consta de cuatro partes principales: el implante, el sistema de 
programación, el cargador y el mando a distancia.

El implante está formado por tres partes principales: una cápsula que aloja los 
elementos electrónicos, un sistema de micrófono y el transductor del oído medio.

La programación del implante se realiza del mismo modo que la programación de las 
prótesis digitales tradicionales, a través del interfaz NOAHlink.
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Para  cargar el implante, el usuario deberá extraer el cargador de la base y colocar  
la bobina sobre la piel, por encima de la zona de implante.

La bobina, que se adhiere magnéticamente a la cabeza del usuario, transmite 
energía a la batería recargable implantada mediante radiofrecuencia. Este proceso 
dura aproximadamente una hora y debe realizarse a diario.

Carina se controla a través de un mando a distancia que permite al usuario apagar y 
encender el implante y ajustar el volumen.

Para utilizar el mando a distancia, el usuario tan sólo tiene que apoyarlo sobre la 
piel, por encima del implante.

El micrófono capta los sonidos del exterior, se procesan y se envían al transductor 
situado en el oído medio. El transductor contiene un motor que dirige una punta que 
está en contacto con el yunque. El movimiento del percutor hace que el huesecillo 
del oído medio se mueva, del mismo modo que la onda acústica hace que la 
membrana timpánica vibre y mueva los huesecillos. A partir de este momento el 
sonido se procesa de forma normal. El movimiento es de apenas unos micrómetros. 
En 2006 se aprobó en Europa el dispositivo Esteem® de la firma Envoy.

El Esteem® es un sistema totalmente implantable que trabaja con transductores 
piezoeléctricos. La batería no es recargable y tiene una duración de unos cuatro 
años aunque las nuevas permiten una duración de hasta nueve años.

El sistema consta del implante, un sistema de programación y un control remoto. El 
micrófono es un transductor piezoeléctrico colocado en el martillo. El transductor, 
también piezoeléctrico, se coloca en el estribo. El procesamiento de la señal se hace 
en un único canal analógico. Para este sistema totalmente implantable las ventajas 
vuelven a ser evidentes y muy parecidas a las de Carina® de la compañía Otologics. 
Es totalmente implantable. Esto es su mayor atractivo. Por otro lado y en esto sí que 
tiene cierta exclusividad, no es necesario hacer recargas. Una vez implantado el 
dispositivo funcionará por un periodo de cuatro años.

Sin embargo, en la lista de razones para dudar de su implantación encontramos 
también razones de peso para reflexionar a la hora de elegir.

En primer lugar la cirugía es más complicada. Otro problema es que cada cuatro 
años habrá que reemplazar la batería. También hay que comentar el tratamiento de 
la señal pues se hace a través de un único canal analógico.

Hoy en día los dispositivos auditivos han abandonado ese tratamiento de la señal 
pues no es lo que se conoce como alta tecnología.
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Por último, hemos de volver a dos puntos que ya señalamos en el equipo Carina de 
Otologics: primero como tratar los ruidos corporales recogidos por el micrófono y 
cómo afectará su eliminación a la señal tratada, y segundo, qué ocurre si hay 
problemas con las baterías.

Los sistemas totalmente implantables están indicados en pérdidas neurosensoriales, 
atresia auricular, otosclerosis, lesiones traumáticas, etc.

Carina® representa una combinación de los últimos avances electrónicos y técnicas 
médicas. Es un sistema completamente invisible. El transductor del sistema Carina 
se puede conectar sobre el yunque, sobre el estribo, ventana oval y  ventana 
redonda. Nosotros tenemos experiencia de pocos casos de Carina® de Otologics, 
concretamente en dos, y posicionados en el yunque.

Sistemas semi-implantables

Dentro de los dispositivos semi-implantables encontramos Vibrant Soundbridge® 
que presenta diversas ventajas por su sencillez. Este sistema no es nuevo, se 
encuentra en el mercado desde hace más diez años y ha demostrado una gran 
fiabilidad (tabla VII).

Tabla VII. Evolución del dispositivo Vibrant Soundbridge® (54)

Con miles de implantes colocados la tasa de explantación a nivel mundial en 2006  
fue de 0,6% con el VORP Modelo 5024.

Se trata de un dispositivo semi-implantable compuesto de una parte externa y una 
interna. La parte externa es un procesador con un micrófono, una batería, un imán y 
la circuitería necesaria para realizar el tratamiento de la señal.

Tan pronto como la señal es recibida por el micrófono, se procesa y se envía a 
través de la piel por radiofrecuencia a los componentes internos.

La parte implantada, denominada VORP, consta de una bobina receptora, un imán 
para asegurar la fijación del audio procesador a la cabeza, un demodulador y un 
transductor  electromagnético  denominado  FMT  (transmisor  de  masa  flotante). El

Inventor: Geoffrey Ball (usuario de Soundbridge® bilateral)

1996. Primer paciente implantado por U. Fisch

1998. CE Mark (Europa)

2000. Aprobación FDA (USA)

2007. Aprobación para el tratamiento de la hipoacusia conductiva y mixta

2009. Aprobación para la implantación en niños
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FMT tiene forma de pequeño tambor y consiste en una bobina y un imán colocado 
junto, uno dentro de otro, en una pequeña carcasa de titanio. Las dimensiones del 
FMT son de 2 mm de largo por 1.5 mm de diámetro con un peso de 25 mg.

Selección de pacientes

En sus inicios Vibrant Soundbridge® sólo estaba indicado en hipoacusias 
neurosensoriales con caída fundamentalmente en las frecuencias agudas, en lo que 
ha venido siendo la cirugía clásica del dispositivo (55).

Durante la intervención, el clip de titanio del FMT se cierra en torno a la rama larga 
del yunque, paralelo al estribo. Cuando el implante es estimulado, el FMT amplifica  
la señal con un movimiento vibratorio, imitando el movimiento natural de la cadena 
osicular, mejorando así la dinámica de la misma.

Las ventajas del Vibrant Soundbridge® para el tratamiento de este tipo de 
hipoacusias son la gran fidelidad de respuesta que el dispositivo tiene en la 
transmisión de las altas frecuencias, unido a la ausencia de oclusión, que ayuda a 
mejorar la inteligibilidad del paciente en situaciones de ruido (56).

A día de hoy, el desarrollo de nuevos dispositivos y de nuevas técnicas e 
indicaciones quirúrgicas, ha permitido que el empleo de Vibrant Soundbridge® se 
haya extendido a otro tipo de hipoacusias, abarcando no sólo las neurosensoriales, 
sino también hipoacusias conductivas y mixtas con resultados sorprendentes  
(57,58, 59).

• Indicaciones clásicas

Clásicamente las indicaciones de Vibrant Soundbridge® son las de hipoacusias 
moderadas-graves de tipo neurosensorial, con adecuada discriminación del 
lenguaje (>50%).

En principio se considera adecuado  indicar  este  tipo  de  implante  si  el  
paciente no se beneficia de una prótesis auditiva convencional de estimulación
acústica aérea, tanto si es por una mala tolerancia a la prótesis como si es por un 
rendimiento insuficiente de la ganancia auditiva.

Se consideraban requisitos fundamentales: que la sordera sea de tipo 
neurosensorial con umbrales en la conducción aérea máximo o dentro de los 
límites establecidos en la zona sombreada del audiograma (Fig.43).
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Fig. 43.  Indicaciones clásicas de VSB (54)

Además es requisito fundamental que no exista una cirugía previa sobre el oído 
medio, infecciones crónicas o, en pocas palabras, que la anatomía y el 
funcionamiento del oído medio sean normales y por lo tanto el timpanograma 
también lo sea.

Otro requisito es que no exista evidencia de que la pérdida auditiva sea de origen 
retrococlear, así como la ausencia de alteraciones vestibulares.

En un principio esta cirugía requería que el paciente fuera mayor de 18 años, 
aunque desde 2009 este implante fue aprobado en Europa para su implantación 
en niños.

• Nuevas indicaciones

Desde 2007 se han añadido nuevas indicaciones para el implante Vibrant 
Soundbridge®  y, por lo tanto, se han modificado las clásicas (57,58).

Actualmente está indicado, además de las hipoacusias neurosensoriales, en las 
hipoacusias conductivas o mixtas, con umbrales para vía ósea que se encuentren 
dentro de la  zona sombreada del audiograma (fig.44).
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Fig.44.  Nuevas indicaciones de VSB (54)

Quedan, como únicas limitaciones, la existencia de hipoacusias retrococleares 
(neurinoma del acústico, neuropatía auditiva), las hipoacusias fluctuantes o 
rápidamente progresivas, y aquellas hipoacusias que consiguen un buen 
rendimiento auditivo con la adaptación de prótesis convencionales de  
estimulación acústica.

Las hipoacusias de transmisión están causadas frecuentemente por  patologías  
en oído medio, que pueden producir lesiones en la membrana timpánica y en la 
cadena osicular.

También está indicado en pacientes con agenesias o malformaciones del oído 
externo y/o medio.

Las cirugías reconstructivas de oído medio, las osiculoplastias, son los métodos 
convencionales para tratar estas hipoacusias conductivas. Su objetivo es  
restaurar la vía natural de la audición.

Los resultados, sin embargo, pueden ser muy variables: el tipo de patología y 
otros factores pueden modificar los resultados iniciales de las osiculoplastias en
un plazo que puede ir de meses a años, siendo necesarias repetidas cirugías.

Para describir la aplicación de las indicaciones clásicas de Vibrant Soundbridge® 
y el empleo de nuevas técnicas para abordar nuevas indicaciones que están 
recientemente aprobadas, es preciso explicar un nuevo término: La Vibroplastia,
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que se define como el tratamiento de la pérdida auditiva a través de la 
estimulación vibratoria en el oído medio (59).

En el campo de la vibroplastia podemos diferenciar:

• La indicación clásica en la que el clip del FMT (Transductor de Masa Flotante) se 
sujeta en la rama larga del yunque.

• La vibroplastia en la ventana redonda que consiste en la colocación del FMT en 
el nicho de la ventana redonda. Con esta colocación, se obvia la cadena 
osicular, haciendo que toda la energía se transmita directamente sobre la 
cóclea. Sin duda, esta indicación supone una gran ventaja en los casos en los 
que la cadena osicular no exista o esté deteriorada.

• La vibroplastia en la ventana oval es muy similar a la anterior pero cambiando 
el emplazamiento del FMT (Transductor de Masa Flotante).

• La vibroplastia con un PORP o con un TORP. Tanto el PORP como el TORP 
son prótesis que reemplazan de manera parcial (PORP) o total (TORP) la 
cadena osicular. En este caso, se une la membrana timpánica a  algún  resto  
de la cadena osicular como el estribo, que reemplaza de forma parcial la 
cadena osicular por una prótesis PORP, o directamente se une la membrana 
timpánica con la ventana oval sustituyendo la cadena osicular completa por una 
prótesis TORP.

• La vibroplastia de pistón donde se combina el FMT anclado al yunque y un 
pistón que se conecta al yunque mediante una barra. En esta última cirugía no 
es necesario tampoco que la cadena osicular esté íntegra, sólo que esté al 
menos el yunque con su rama larga para anclar a ésta el FMT.

Los resultados recientes con las nuevas indicaciones de Vibrant Soundbridge® 
sugieren que este dispositivo puede ofrecer tratamientos viables para pacientes 
con hipoacusias mixtas o de transmisión.

Varias de sus características le hacen especialmente óptimo frente a otras 
opciones. Vibrant Soundbridge® es ideal para audiogramas en pendiente con 
restos en graves y pérdidas en agudos conocidas como Ski-Slope.

Los audífonos Open-Fit cubren este tipo de curva audiométrica pero las pérdidas 
de más de 60 dB (hasta 80-85 dB en las altas frecuencias) son difícilmente 
tratables por ellos. Por añadidura, Vibrant Soundbridge® permite que el canal 
auditivo esté totalmente abierto evitando el efecto de oclusión y abarcando un 
rango de frecuencia hasta los 8 KHz, mejorando la calidad del sonido (59).
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Todo este rango frecuencial se cubre sin riesgo de que aparezca  feedback, puesto 
que el conducto auditivo permanece abierto y el micrófono se encuentra alojado 
externamente en el audio procesador.

Esto hace que la parte externa de Vibrant Soundbridge® sea cómoda de llevar, ya 
que el pabellón y el canal auditivo permanecen libres, evitando la molestia de llevar 
algo puesto en ellos.

Por último, si el pelo del paciente tiene una cierta longitud, el Audio-Procesador 
puede pasar totalmente inadvertido sin que ello comprometa su audición.

Como tratamiento de las hipoacusias mixtas, Vibrant Soundbridge® proporciona 
buenos resultados, ya que evita la transmisión a través del hueso y con ello sus 
limitaciones, debido a que el FMT (Transductor de Masa Flotante) puede ser 
colocado directamente sobre la cóclea. Los problemas dérmicos no son comunes, ya 
que la transmisión es transcutánea ósea la señal se transmite de la parte externa a  
la parte interna por radiofrecuencia (59).

Ante el auge de los sistemas totalmente implantables podemos citar varias ventajas 
de los sistemas semi-implantables, como es la continua actualización.

Vibrant Soundbridge® es un dispositivo que se viene empleando desde hace diez 
años, tiempo en el que se ha efectuado una continua inversión en investigación y 
desarrollo.

El resultado es que un paciente implantado hace años puede beneficiarse de la 
nueva tecnología, simplemente actualizando su Audio Procesador con la tecnología 
más avanzada, resultado de los actuales y futuros desarrollos.

Por otro lado, y en relación con la cirugía de implantación total, la cirugía de Vibrant 
Soundbridge® es relativamente sencilla usando un único punto de apoyo. Durante 
esta cirugía la cadena osicular (en caso de que esté intacta) no tiene por qué  
resultar dañada.

Por último, la inmensa mayoría de las incidencias se producen en los componentes 
externos. En el caso de un semi-implantable esto se resuelve sustituyendo su 
componente externo. En el caso de una rotura en un implante de oído medio 
completamente implantable, cualquier incidencia implica una nueva cirugía.

4.5.2.  Técnica quirúrgica

El abordaje es similar al realizado para un implante coclear. Se realiza una incisión 
retroauricular y disección de un colgajo de base posterior.
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En los casos de malformación de oído externo, esta incisión debe ser amplia ya que 
carecemos totalmente de referencias anatómicas. Se realiza entonces una 
mastoidectomía y abordaje de la caja timpánica por timpanotomía  posterior amplia.

También se puede hacer un abordaje transcanal, un abordaje combinado transcanal 
y timpanotomía posterior, o alguna variante de éstos.

En la zona inmediatamente póstero-superior a la mastoidectomía se fresa un lecho 
para la fijación del implante, utilizando de modelo el molde simulador de silicona, 
para no dañar el implante.

En nuestra práctica, hemos desarrollado un sistema de fijación del implante  
mediante placas reabsorbibles de LactoSorb® (82% ácido poly-L-lactico -18% ácido 
polyglycolico) (fig.45), material que ha demostrado una reabsorción completa 
después del año. Se mide la longitud adecuada de la placa, se moldea tras haber 
sido calentada en suero caliente, y se coloca fijando el implante al lecho mediante 
tornillos del número 12 (49).

Fig.45 Fijación del implante con placas de Lactorb (Clínica Clarós).

Una vez fijado el implante al lecho, se introduce el FMT en el oído medio, y se  
coloca en el sitio correspondiente según la patología y su indicación:
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• Técnica clásica (vibroplastia Tipo C). El FMT se coloca perpendicular a la rama 
larga del yunque y paralela a la apófisis lenticular del estribo, anclándola mediante 
la abrazadera de titanio a la rama larga del yunque. Es muy importante la  
dirección en la que se coloca el FMT, ya que cualquier otra disposición resultaría 
en una ineficacia de la ganancia de estimulación y lo que es más importante en 
daño y luxación de la cadena ósea (fig. 46).

Fig.46. Vibroplastia tipo C, técnica clásica. (Clínica Clarós).

• Técnica sobre ventana redonda (vibroplastia Tipo R). Resulta de una 
modificación de la técnica clásica, en la que se corta la abrazadera de titanio, se 
fresa el nicho de la ventana redonda en su parte posterior e inferior para crear un 
lecho de, al menos, 2 mm, se cubre la membrana de la ventana redonda con un
fragmento de fascia o pericondrio de grosor adecuado, para proteger la  
membrana y para lograr una adecuada adaptación de impedancias. La fascia 
puede mejorar el acoplamiento con el oído interno. Se coloca el FMT con la 
abrazadera amputada, perpendicular a la ventana. Como en la técnica clásica, la 
dirección en la que se coloca el FMT es esencial para un buen funcionamiento   
del  implante (fig.47).
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Fig.47.  Vibroplastia en ventana redonda (Clínica Clarós).

Además se evitará que la fascia sea demasiado fina, el grosor ideal es de 
aproximadamente 0.2 – 0.3 mm para lograr un acoplamiento adecuado de 
impedancias y así conseguir que la transmisión de energía sea máxima (fig.48).

Fig.48. Colocación del FMT y grosor de la fascia.

• Técnica sobre la ventana oval (vibroplastia Tipo O). Se realiza de forma 
semejante a la técnica Tipo R, pero colocando el FMT perpendicular a la ventana 
oval (fig.49).
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Fig. 49.  Vibroplastia en ventana oval (Clínica Clarós).

• En algunos casos nuestro equipo ha colocado el FMT sobre el promontorio (fig.50)
o, en casos en los que faltaba la rama larga del yunque, anclando la  abrazadera a 
la supraestructura del estribo (fig.51).

Fig.50  Vibroplastia en promontorio (Clínica Clarós).
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Fig.51.  Vibroplastia sobre la cabeza del estribo (Clínica Clarós).

Más adelante analizaremos los resultados.

El FMT en las técnicas sobre ventana redonda u oval ha de fijarse y estabilizarse  
con fascia y un colgajo libre de músculo.

Posteriormente se aloja el cable conductor y se fija en la cavidad mastoidea con cola 
de fibrina y un disco de colágeno. En el abordaje transcanal, el cable del FMT 
debería colocarse primero en un canal de hueso fresado con una orientación en el 
abordaje transcanal según el huso horario a las seis en punto.

El cable tiene cierta rigidez y se puede utilizar para empujar el FMT en el nicho de la 
ventana redonda. A continuación se cierra la herida en tres planos: muscular, 
subcutáneo y piel. Resaltamos la importancia de asegurar un adecuado espesor del 
colgajo sobre el implante VORP para evitar extrusiones del implante o 
complicaciones de la herida quirúrgica.

En la Clínica Clarós, hasta diciembre de 2010 hemos implantado un total de 43  
oídos en un total de 36 pacientes (7 pacientes implantados bilateralmente) (59).

Las patologías intervenidas han sido: malformaciones de oído externo y medio (24 
oídos), secuelas de otitis media crónica (10 oídos), e hipoacusias neurosensoriales 
(9 oídos) (Tabla VIII).

El rango de edades de los pacientes varía entre 2 y 21 años (Tabla IX).
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Tabla VIII. Datos demográficos de nuestros pacientes. Clarós P., Pujol MC., (59)

Tabla IX Rango de edad de los pacientes

En este estudio hemos excluido a los pacientes adultos, aunque los resultados en la 
posición del yunque han sido similares.
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Las técnicas utilizadas han sido:

10 oídos implantados en ventana oval.

21 oídos implantados en ventana redonda.

9 oídos en el yunque (4 bilaterales).

3 oídos en promontorio.

Es decir, 34 casos padecían hipoacusia de conducción o mixta y 9 hipoacusia 
neurosensorial.

Programación

Test preoperatorios

Test de simulación del implante preoperatorio (DDS: Direct Drive Simulator). 
Se realiza colocando el FMT sobre el tímpano y mediante un amplificador se 
explora con un programa para indicaciones básicas. De este modo, el paciente se 
hace una idea de los resultados postoperatorios.

Audiometría tonal. Explorando vía ósea y aérea.

Audiometría verbal. Debe presentar una inteligibilidad superior del 50% a 65 dB 
con listas de palabras abiertas con audífono en campo libre o al nivel más 
confortable con auriculares.

Impedanciometría.

Potenciales evocados y de estado estable.

TAC del hueso temporal para evaluar la neumatización, la cadena osicular, el 
nervio facial y el oído interno.

Test postoperatorios

En el postoperatorio inmediato, comprobamos la indemnidad de la audición y del 
oído interno, realizando una audiometría de vía ósea que no debe haberse 
modificado respecto a la audiometría preoperatoria. Además, se comprueba la 
colocación del implante con una radiografía simple y TAC de control.

Al mes de la implantación se realizan las siguientes pruebas:  
Audiometría tonal vía aérea y vía ósea.
Audiometría tonal en campo libre sin el audio procesador.
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Audiometría tonal en campo libre con el audio procesador.

Umbral de voz sin y con audio procesador.

Umbral de detección de la palabra sin y con audio-procesador.

Umbral de comprensión de la palabra sin y con audio-procesador.

En casos de pérdida asimétrica, si se ha implantado el oído con peor audición, se 
debe enmascarar siempre el oído contralateral.

Programación postoperatoria

La primera programación la realizamos con el audiograma y sin el paciente.

Luego se ajusta al paciente que informará del confort con el procesador acerca  
del ruido, la voz, etc.

Recientemente se ha desarrollado en Europa un nuevo procesador, el audio-
procesador Amadé®, sustituto del anterior AP404. Las nuevas características del 
Amadé® incluyen:

3 programas.

2 micrófonos, uno direccional y otro omnidireccional.

Procesamiento inteligente de la señal (reducción del ruido de viento, sonido suave 
y procesamiento del sonido y la voz).

Variantes alta y baja de la señal de salida.

8 canales de compresión y 16 bandas de frecuencia (AP404: 4 canales de 
compresión/8 bandas de frecuencia).

Este nuevo procesador ha demostrado una mayor ganancia de rendimiento auditivo 
mucho mayor con respecto a los procesadores anteriores, gracias a sus 
características de procesamiento.

Así mismo, gracias a su variante de baja intensidad, hemos conseguido una 
reducción importante de los artefactos por el ruido del viento en el micrófono, lo cual 
ha aportado una mayor confortabilidad en los pacientes con una buena reserva 
coclear.

Esta es una razón más, al menos, bajo nuestro punto de vista, que demuestra las 
ventajas de los sistemas semi-implantables, en el sentido en que se pueden  
beneficiar de las actualizaciones tecnológicas, con sólo un cambio en el procesador.
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Resultados

Para exponer nuestros resultados, clasificaremos los mismos atendiendo al tipo de 
abordaje:

Vibroplastia en ventana redonda (20 casos)

Audiograma preoperatorio. El PTA preoperatorio medio de los 10 casos fue de 69 
dB para vía aérea, 24 dB para vía ósea y por tanto un GAP medio de 45 dB  
(fig.52).

Fig.- 52. Umbrales auditivos preoperatorios medios  para implantados en ventana redonda

El PTA para vía ósea no se modificó significativamente en el postoperatorio 
inmediato (fig.53).

Fig.53. Vía ósea preoperatoria igual a las postoperatorias.
No se ha dañado la audición para implantados en ventana redonda.
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Audiometría en campo libre sin y con audio-procesador. La ganancia media fue de 
36 dB, más acusada en las altas frecuencias (fig. 54).

Fig. 54 Audiometría en campo libre sin y con el audio-procesador para implantados en 
ventana redonda

Audiometría verbal. Los resultados mostraron una ganancia media para el umbral 
de detección de la palabra de 35 dB y una ganancia media en el umbral de 
discriminación a 65 dB del 92% (fig. 55).

Fig.55.  Ganancia media en las pruebas verbales para implantados en ventana redonda

Vibroplastia en ventana oval (10 casos)

Audiograma preoperatorio. El PTA preoperatorio medio de los 10 casos fue de 63 
dB para vía aérea, 15dB para vía ósea y por tanto un GAP medio de 48 dB (fig. 
56).
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Fig. 56. Umbrales auditivos preoperatorios medios para implantados en ventana oval

El PTA para vía ósea no se modificó significativamente en el postoperatorio 
inmediato. (Fig. 57).

Fig. 57. Vía ósea preoperatoria igual a las postoperatorias. 

No se ha dañada la audición para implantados en ventana oval

Audiometría en campo libre sin y con audio-procesador. La ganancia media fue de 
28 dB, más acusada en las altas frecuencias (fig. 58).
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Fig. 58. Audiometría en campo libre, sin y con el audio-procesador para implantados en ventana oval

Audiometría verbal. Los resultados mostraron una ganancia media para el umbral 
de detección de la palabra de 35 dB y una ganancia media en el umbral de 
discriminación a 65 dB del 100% (fig. 59).

Fig.59. Ganancia media en las pruebas verbales para implantados en la ventana oval.

Vibroplastia en yunque (9 casos)

Audiograma preoperatorio. El PTA preoperatorio medio de los 9 casos fue de 70 
dB para vía aérea y ósea (fig. 60).
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Fig.60.  Umbrales auditivos preoperatorios medios para implantados en yunque

Audiometría en campo libre sin y con audio-procesador. La ganancia media fue de 
37 dB (fig. 61).

Fig.61. Audiometría en campo libre, sin y con el audio-procesador para implantados en yunque

Audiometría verbal. Los resultados mostraron una ganancia media para el umbral 
de detección de la palabra de 17 dB y una ganancia media en el umbral de 
discriminación a 65 dB del 98% (fig. 62).
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Fig.62. Ganancia media en las pruebas verbales para implantados en yunque

Vibroplastia en promontorio (3 casos)

Audiograma preoperatorio. El PTA preoperatorio medio de los 3 casos fue de 56 
dB para vía aérea, 28dB para vía ósea y por tanto un GAP medio de 28 dB 
(fig.63).

                            PTA4: BC 28 dB AC 56  dB ABG 28  dB

Fig.63.  Umbrales auditivos preoperatorios medios para implantados en promontorio.
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Audiometría en campo libre sin y con audio-procesador. La ganancia 
media fue de 19 dB (fig.64).

Fig. 64. Audiometría en campo libre, sin y con el audio-procesador para 

implantados en promontorio

Audiometría verbal. Los resultados mostraron una ganancia media para 
el umbral de detección de la palabra de 30 dB y una ganancia media en 
el umbral de discriminación a 65 dB del 70% (fig.65).

Fig. 65. Ganancia media en las pruebas verbales para implantados en promontorio
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4.5.3. Consideraciones

1. Los implantes de oído medio tanto en el niño cómo en el adulto son mecanismos 
seguros y que proporcionan resultados de una gran mejora auditiva.

2. Pueden ser utilizados tanto en pacientes afectos de hipoacusia por secuelas de 
otitis media como de malformaciones de oído medio.

3. Las localizaciones del transductor (ventana redonda versus ventana oval) no 
difieren mucho en los resultados obtenidos.

4. El nivel de la conducción ósea y conducción aérea tanto en el pre-operatorio 
como en el post-operatorio no han variado en el grupo de pacientes estudiados.

5. Los resultados funcionales son independientes de la etiología de la pérdida 
auditiva y de la localización del transductor.
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4.6. Implantes de conducción ósea tipo Bonebridge® para el 
tratamiento de las hipoacusias de tipo de conducción

El implante Bonebridge® es un nuevo sistema de implante de conducción ósea que 
se sitúa debajo de la piel y permite que el sonido llegue directamente al oído interno
a través de la conducción ósea (64).

La utilización de los sistemas de vibradores de conducción ósea permite que los 
pacientes con una pérdida auditiva de conducción puedan oír estimulando la cóclea 
a través de la vía ósea y así los sonidos puedan  llegar al oído interno.

Bonebridge® está indicado para los pacientes adultos y niños a partir de 5 años de 
edad. Los tipos de sordera que se pueden beneficiar son pérdidas de tipo 
conductivos o hipoacusias mixtas (Fig.66).

Fig. 66. Implante de conducción ósea tipo Bonebridge®.
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4.6.1. Características del implante Bonebridge®

El sistema de implantación por vía ósea, tipo Bonebridge®, proporciona una 
evaluación auditiva estable y positiva para los pacientes que sufren de hipoacusia 
conductiva o mixta. Las complicaciones son menores en los sistemas transcutáneos
que en los percutáneos. La activación de estos sistemas percutáneos es más corta 
que en los otros.

Es un sistema implantable que tiene una parte interna, que se coloca debajo de la 
piel y un procesador externo, llamado audio-procesador, el cual se mantiene en 
conexión con la parte implantable gracias a una atracción magnética (fig. 67).

Fig. 67.  Bonebridge®, parte implantable y disposición anatómica del equipo

Las ondas sonoras externas son recogidas por un micrófono en el audio-procesador, 
el cual las transforma en señales eléctricas. Dichas señales son transferidas a través 
de la piel a la parte implantada del sistema Bonebridge®, en forma de vibraciones 
mecánicas que se transmiten al hueso craneal. Esta es la razón por la que, a estos 
implantes se les llama de conducción ósea (64).

En el oído interno, las vibraciones mecánicas son convertidas en señales nerviosas  
y transmitidas al cerebro a través del nervio auditivo donde se perciben como 
sonidos.

Dado que las señales son mandadas directamente al oído interno por vía ósea, las 
patologías del oído externo y medio no van a afectar a la calidad de la audición.

Beneficios de este sistema

Las innovaciones en este sistema de conducción ósea proporcionan numerosos 
beneficios a los usuarios:
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Piel intacta

Cosméticamente inapreciable.

Implante posicionado debajo la piel e invisible. El audio-procesador puede, 
también, esconderse debajo del cabello y ser casi invisible.

En comparación con otros sistemas de implantes de conducción ósea, producen 
escasas reacciones cutáneas.

No ocluyen el conducto auditivo externo.

Acto quirúrgico

La cirugía del Bonebridge® es un procedimiento relativamente sencillo, de corta 
duración y escasas complicaciones. En nuestra experiencia con los casos 
intervenidos, no podemos describir ninguna complicación (60).

El audio-procesador puede reemplazarse cuando sea necesario.

Fig. 68.  Posición del Bonebridge® en el ángulo sinudural y posición retrosigmoidea
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Fig. 69. Posición del Bonebridge® ® en la mastoides (Clínica Clarós)

El implante Bonebridge® se coloca en la mastoides y región temporal del cráneo. 
Cuando el implante está situado en su posición y es estimulado por el procesador 
externo, las vibraciones llegan y estimulan el oído interno (64).

La selección de los pacientes se hace antes de operar por el cirujano y el audiólogo. 
Para la elección de su lugar en el cráneo y saber si es más conveniente hacerlo 
presinusal o retrosinusalmente, la valoración se hace peroperatoriamente con un 
TAC de oído. Así mismo, se valorara el grosor del cráneo y la disposición anatómica 
de la duramadre y del seno lateral (Fig. 68).

El mecanismo de sujeción se hace con dos tornillos que deberán integrarse. Una vez 
hecho este proceso, se procede a la programación del procesador externo, tan 
pronto el edema cutáneo haya desaparecido (Fig. 69).

Activación del implante

De dos a cuatro semanas después de la cirugía puede activarse el sistema mediante 
la conexión a un ordenador y adecuarlo a las necesidades auditivas del usuario.

Manejo del audio-procesador

Es fácil y el propio paciente puede hacerlo. Las baterías duran de 5 a 7 días. La 
ventaja es que el paciente puede sustituir el audio-procesador cada vez que hay una 
innovación del fabricante.
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Diferentes mecanismos de conducción ósea

Actualmente debemos distinguir entre dos sistemas: el activo y el pasivo. Se trata de 
dos sistemas completamente diferentes. Los activos, como el Bonebridge®, 
estimulan directamente al hueso, son más activos y llegan a tener mejores 
resultados. Los pasivos, como las gafas vibratorias, pierden energía al tener que 
transmitir las vibraciones a través de la piel y su resultado es inferior.

El sistema al que nos referimos es la evolución del anteriormente descrito, llamado 
Vibrant Soundbridge®, que utiliza una masa flotante que se aplica directamente a la 
cadena osicular o bien a las ventanas oval o redonda, como hemos visto en el 
apartado anterior.

Audio-procesador Samba

SAMBA es la nueva generación de audio-procesadores que se utilizan tanto para el 
Vibrant Soundbridge® como para el Bonebridge® (Fig. 70).

Como características tiene una conexión sin cables, control remoto, micrófono 
multidireccional y sistema inteligente para el sonido.

Fig.70.  Audio-procesador Samba

Criterios de selección de los candidatos

Se trata de pacientes con hipoacusia conductiva o mixta moderada que puedan 
beneficiarse de un sistema de amplificación del sonido, con un promedio de tono 
puro (PTA) en conducción ósea igual o mejor de 45 dB  HL en las frecuencias de  
0.5, 1, 2, 3 and 4 kHz. (Fig.71).
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Fig. 71. Rango de   indicaciones   para el Bonebridge® en hipoacusias conductivas o mixtas

Pacientes con una hipoacusia neurosensorial severa o profunda en un oído y el 
contralateral normal, igual o mejor que 20 dB.HL. en las frecuencias 0.5, 1, 2 and 3 
kHz  (fig. 72).

Figura 4b.  Rango para las sorderas unilaterales
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En cuanto a las patologías de las hipoacusias tributarias de este tipo de tratamiento 
hay que incluir:

1. Revisión de timpanoplastia con estenosis del conducto auditivo externo o con 
supuración crónica que no permitan utilizar de forma sistemática un audífono 
convencional.

2. Otosclerosis o timpanosclerosis que no puedan ser intervenidas quirúrgicamente 
o no aceptan un audífono convencional.

3. Malformaciones congénitas de oído del canal que no puedan ser reconstruidas 
quirúrgicamente de forma convencional.

4. Sorderas unilaterales que deseen tener un efecto de pseudo-estereofonia.

Consideraciones importantes

Conocer perfectamente la anatomía del hueso temporal y en especial la 
posición del seno lateral, medido con el TAC craneal.

Ausencia de patología retrococlear y sordera central.

Los pacientes con problemas emocionales o con inestabilidad emocional son  
un límite para estas terapéuticas.

4.6.2 Consideraciones

En este estudio hemos incluido un total de 11 pacientes que presentaban una 
hipoacusia conductiva o mixta, todos ellos adultos, con una pérdida de rango 24 a  
37 dB implantados con Bonebridge® entre 2015 y 2017 con resultados de una  
mayor ganancia en reconocimiento de palabras disilábicas a 65 dB SPL con una 
ganancia de 93%. Cuatro de ellos con una pérdida de 19-36 dB después de ser 
implantados con Bonebridge®  demostraron una ganancia del 97%. (Fig. 73.)

Fig. 73. Gráfica audiometría preoperatoria tonal y vocal y ganancia protésica (en 
verde)  con Bonebridge de uno de nuestros pacientes (Clínica Clarós).
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Fig. 74. Imagen de la implantación (A) de la cavidad quirúrgica 
de Mastoidectomía en técnica abierta (B) amplia meatoplastia 

(C) Audio-procesador colocado en el paciente de nuestra 
casuística. (Clínica Clarós).

El reconocimiento del sonido en ambiente ruidoso utilizando el sistema OLSA u 
OLKISA en la totalidad de los individuos fue casi tan bueno como en silencio 
ambiental (Fig. 74).

No se han apreciado diferencias significativas en estos pacientes después de los  
tres meses de intervención y hasta la actualidad, lo que significa que los resultados 
son buenos desde el inicio y son estables. En un cuestionario de los resultados 
subjetivos de los beneficios entregado a los pacientes se demostró que a los 3 
meses el grado de beneficio era del 79 % y que a los 12-18 meses era del 80%.

La rehabilitación auditiva de una hipoacusia bilateral de transmisión después de una 
mastoidectomía radical bilateral, permite mejorar la calidad de vida de estos 
pacientes. En los que las prótesis convencionales no están indicadas ya que al 
obstruir el conducto auditivo externo pueden ocasionar infecciones importantes. Las 
opciones de las que disponemos son el uso de las prótesis de conducción ósea. El 
Bonebridge® ofrece ventajas acústicas y estéticas en este nuevo formato. Vibrant 
Soundbridge®, Bonebridge® y Baha Attack ® son sistemas de conducción ósea  
muy parecidos y de prestaciones parecidas (61) (62).

El procedimiento quirúrgico que se ha efectuado en todos nuestros pacientes ha 
consistido en realizar un fresado sobre la mastoides creando un lecho de soporte  en
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el ángulo sinuso-dural para colocar el vibrador  BC FMT y se ha fijado con tornillos  
de titanio en la cortical ósea. Es una cirugía de unos 40 minutos de duración y se 
realiza en régimen ambulatorio. La activación del audio-procesador externo, en todos 
los pacientes se ha efectuado a los 30 días, de media, después de la cirugía. Todos 
los pacientes han utilizado, como audio-procesador, un modelo Amadé® BB que 
cubre todas las frecuencias auditivas hasta la de 8000Hz.

Contrariamente a los otros sistemas de conducción ósea tipo Baha Classic® o 
Ponto® que disponen de un pilar transcutáneo y que con frecuencia desarrollan 
cuadros infecciosos, en los casos en que se ha utilizado el Bonebridge® no se ha 
presentado ninguna de ellas (63) (64).
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5.  Discusión

5.1 Sordera súbita
La sordera súbita se define como la aparición repentina de una sordera 
neurosensorial en uno  de  los oídos en  un  periodo corto de tiempo, máximo  de 24 
horas sin ninguna causa evidente con la disminución de por lo menos 30 dB  sobre
tres frecuencias audiométricas consecutivas (78).

La HNS súbita es la pérdida brusca o de  instalación rápida (horas) de la audición, 
acompañada o no, por síntomas vestibulares. Típicamente, aparece en pacientes sin 
ninguna patología auditiva previa.

Pero cada vez nos preguntamos ¿Qué hacer en caso de fallo del tratamiento con 
corticosteroides en la sordera súbita? La respuesta la veremos con nuestra 
investigación sobre el uso de los antivirales.

Su incidencia es de 1 caso por cada 10.000 personas, el 90% de los casos es de 
afectación unilateral. Afecta igual a hombres y mujeres, sin embargo hay una 
prevalencia mayor en el grupo etario que va de los 30 a los  60 años.

La sordera súbita idiopática representa cerca el 2,2 % de las consultas de 
otorrinolaringología (79). Su incidencia está en torno a 5-20 personas por cada 
100000 habitantes al año (75, 76). Desde que De Klein la describió por primera vez 
en 1944, aún persisten dudas sobre el verdadero origen de esta patología. Los 
mecanismos fisiopatológicos para explicar su aparición no están claros. Algunas de 
las hipótesis más discutidas incluyen la hipoxia causada por un espasmo vascular o a
una oclusión arteriolar permanente (77), pasando por un mecanismo autoinmune
(78), o la reactivación de una infección viral del herpes Simplex de tipo I 
correspondiente a una neuritis herpética del nervio coclear (78,79).

La sordera súbita es uno de los temas más debatidos en otología. Su diagnóstico se 
basa en el examen clínico y audiométrico. Hasta ahora ningún tratamiento ha 
demostrado su eficacia plena. Sólo la corticosterapia a altas dosis sigue siendo el 
menos discutido en el manejo de la sordera súbita.

Los tratamientos propuestos se basan en la probabilidad de sus supuestos 
mecanismos fisio-patológicos. A excepción de la corticoterapia, no se ha confirmado 
ningún otro tratamiento efectivo del tipo de los vasodilatadores, anti-coagulantes, 
macromoléculas, oxigenoterapia hiperbárica o antivirales (74). Para la mayoría de 
los autores, la edad del paciente es un factor imprescindible de pronóstico. En 
efecto, Zade (80) y Chang (81) constataron que una edad inferior a los 40 constituye 
unbuen pronóstico para la recuperación de la audición. Esto podría explicar la buena 
tasa de recuperación auditiva en nuestro programa de pacientes con edad promedio 
de 23 años. Tran Ba Huy, considera la edad avanzada como un factor de mal
pronóstico, en el 80 % de los casos. (82)
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Otros estudios indican que la edad no es un factor pronóstico (83, 84). Esto 
demuestra la ausencia de consenso y la diversidad de los resultados dependiendo de
los programas y protocolos efectuados

Las curvas ascendentes según Baujat (85) mostrarían mejor pronóstico, pudiendo 
explicar la recuperación casi total observada en nuestra serie. 

Otros autores, en cambio, no encuentran ninguna correlación entre el tipo de curva y 
su recuperación auditiva (74).

Los intervalos de la administración de la corticoterapia fueron de 10 días por término 
medio, y no observamos modificaciones de las curvas de audiometría tonal durante 
este tratamiento según el consenso en España en 2011 establecido por Plaza (86).

Aunque los recientes estudios meta-analíticos no muestran pruebas que permitan 
respaldar la administración de antivirales en el tratamiento de la sordera súbita, 
nuestros pacientes recibieron un tratamiento con Valaciclovir según el protocolo 
detallado en la metodología. Las respuestas obtenidas se encuentran ilustradas en 
las figuras 2 a 5. Los antivirales se administraron durante 25 días, de media, desde 
la aparición de la sordera hasta o su recuperación o la falta de respuesta en el plazo 
considerado como suficiente.

La recuperación auditiva en caso de sordera súbita no parece tener correlación con 
la implantación precoz de un tratamiento médico, lo que vuelve a poner en tela de 
juicio la noción de urgencia terapéutica que se define convencionalmente en la 
sordera súbita tal como la demuestra Baujat y Tran Ba Huy (85, 87).  Algunos 
autores, como Nosrati-Zarenoe, no encuentran ninguna diferencia  entre  los 
pacientes que han recibido una corticoterapia y aquellos que no recibieron 
tratamiento; ni correlación con el tipo de curva audiométrica obtenida (74). La 
oxigenoterapia hiperbárica es la opción terapéutica más reciente, cuya prescripción 
queda reservada a la apreciación de cada médico especialista según las 
recomendaciones del AA OHMIOS 2013 (88). Es difícil probar, pues, la eficacia de  
un tratamiento debido a las regresiones espontáneas precoces que se muestra en el 
65 a 70 % de los pacientes en los 15 días posteriores a la aparición de la sordera 
súbita (78).

El estrés se ha descrito como una causa que puede reducir la inmunidad sin 
modificar los valores biológicos (89). Esto podría explicar el efecto positivo de los 
antivirales en nuestro programa. Además, la administración anterior de corticoides 
seguida de antivíricos puede considerarse como una asociación terapéutica que, 
según algunos autores, muestran mejores resultados que los corticoides aislados 
(90).
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En nuestra serie de estudio, la ausencia de mejora de las curvas audiométricas 
tonales durante la corticoterapia podría explicarse por la insensibilidad de estos 
pacientes a los corticoides. En cambio, hemos observado una respuesta positiva  
con mejora de las curvas de la audiometría tonal desde el inicio de la prescripción   
de los antivirales en los mismos pacientes.

No obstante, la causa por la que algunos virus neurotropos herpétiformes, 
reaccionan con eficacia a los distintos protocolos de tratamiento con una 
recuperación auditiva en la asociación de la corticoterapia y los vasodilatadores, no 
muestran diferencia significativa con los diferentes tratamientos empleados (91).

Algunos autores consideran los corticoides como antiinflamatorios específicos y los 
antivirales como antiinflamatorios específicos (78), dando preferencia a estos  
últimos.
Aunque algunos autores puedan considerar que nuestro estudio no permite  
respaldar la posición de los antivirales en el tratamiento de la sordera  súbita,  
nuestra experiencia en la práctica diaria nos ha permitido obtener una recuperación 
auditiva mayor con la administración de los antivirales tras una ausencia de mejora 
con una corticoterapia correctamente aplicada.

La sordera súbita es una patología cuya etiología y tratamiento aún se debaten en la 
actualidad. El fenómeno inflamatorio de origen viral es la etiología que se presenta 
con mayor frecuencia.

Aunque la corticoterapia sea el único tratamiento admitido por todos los autores, el 
hecho de añadir un antiviral como el Valaciclovir a los esteroides aumenta las 
posibilidades de recuperación, sobre todo cuando el tratamiento se inicia 
precozmente.

En nuestro caso, consideramos interesante y útil la administración de antivirales a 
una corticoterapia correctamente aplicada en caso de no encontrar mejora en las 
curvas audiométricas. En nuestro  protocolo  recomendamos  asociar  los antivíricos 
a los corticoides de forma sistemática para obtener más eficacia terapéutica.

La acción de los antivirales en el tratamiento de la sordera súbita, en caso de fallo de los 
corticosteroides, ha demostrado ser útil en nuestra experiencia. Sin embargo, hace falta 
tener series más extensas para poder concluir esta afirmación.

En la actualidad frente a una sordera brusca en un paciente, hemos de ofrecerle todos
los tratamientos posibles actuales. La terapia corticoidea, la cámara hiperbárica y los 
tratamientos con antivirales.
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El tratamiento con Valaciclovir, según nuestro estudio, está dando resultados exitosos y
está indicado en el tratamiento médico de la sordera brusca.

Las lesiones cocleares son habituales, aunque también puede tratarse de otras 
lesiones retrococleares como es un tumor del ángulo ponto-cerebeloso, lesiones 
degenerativas o isquémicas del sistema nervioso central. El tratamiento médico de
esta entidad consiste en identificar la causa responsable y establecer un tratamiento 
cuya urgencia es fundamental (78, 82). Una vez descartadas las otras patologías 
responsables, entonces se establece el diagnóstico de sordera súbita idiopática. La
sordera súbita  (SB) sigue siendo un enigma fisiopatológico y terapéutico.

Se han planteado varias teorías que coinciden en la afectación súbita del órgano de 
Corti. Entre las causas frecuentemente expuestas encontramos la reactivación de los 
virus neurotropos o la isquemia coclear (78, 87,79). Independientemente de su causa, 
el tratamiento debe iniciarse «con urgencia» e incluir una corticoterapia a dosis 
elevadas, siendo, a día de hoy, el único tratamiento con eficacia probada  (78).  La  
mayoría de los otros tratamientos que se utilizan para tratar la sordera súbita 
carecen de eficacia demostrada, ya que no existe ninguna diferencia, 
estadísticamente significativa, entre los pacientes que recibieron un tratamiento 
variado y los que fueron tratados solo con corticoides ( 74), o con fármacos que
mejoran la reología sanguínea (83). Pero, ante la ausencia de una respuesta 
favorable  a  la  corticoterapia, nos cuestionamos que hacer y en especial. ¿Cuál 
sería la función de los antivirales en su tratamiento.

Ante esta duda que aparece con frecuencia en el clínico hemos querido dar una
contestación  razonable. Por este motivo hemos investigado con los antivirales como 
tratamiento complementario.
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5.2. Síndrome de la dilatación del acueducto del vestíbulo.

Fig. 75 .TAC de oído con dilatación del acueducto del vestíbulo. Marcado con la 
flecha se observa esta anomalía.

El acueducto del vestíbulo es un pequeño canal que va desde el vestíbulo a la fosa 
posterior y contiene en su interior el conducto y el saco endolinfático (Gopen et al., 
2011). Cuando una noxa externa interfiere durante la 7ª semana de la gestación, 
ocasiona que el acueducto se mantenga con las dimensiones que tenía en la fase 
embrionaria (Gopen et al., 2011; Jackler and De La Cruz, 1989). Es un canal en 
forma de “J” que tiene 10 mm de longitud con un diámetro que va desde 0.4 a 1  mm 
según Wibrand según los hallazgos en las disecciones del hueso temporal (Clarós et 
al., 2005; Wilbrand et al., 1974).

La dilatación del acueducto del vestíbulo es una causa frecuente de sordera en la 
población de pacientes sordos sin que se hallen otras causas. Su pérdida auditiva 
es, normalmente, progresiva hasta llegar a ser  una sordera profunda (110).

El síndrome de la dilatación del acueducto del vestíbulo fue descrito por primera vez 
en 1978, por Valvassori y Clemis (Valvassori y Clemis, 1978), definiéndole como un 
canal de un diámetro mayor de 1,5 mm en su parte media entre el vestíbulo y su 
apertura en la fosa posterior. Los niños afectos de esta anomalía sufren una pérdida 
fluctuante de su audición en el  periodo postlingual  (Bent ,1999; Madden, 2003).

El deterioro progresivo de su audición hacen que  estos pacientes no puedan usar  
un audífono y con los años le convierte en candidato a un implante coclear para 
poder recuperar la audición (John; Bent, 1999). En este apartado se presenta un 
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estudio retrospectivo de pacientes afectados por el síndrome de la dilatación del 
acueducto del vestíbulo (Enlarged Vestibular Aqueduct, EVA) y su tratamiento 
mediante la colocación de un implante coclear.

Desde que se describió en 1978 por Valvassori y Clemis, se ha mencionado en la 
literatura a menudo. Sin embargo, aún hay muchas controversias sobre su etiología y 
la causa de la pérdida auditiva, su mecanismo, evolución y tratamiento (Gopen, 2011).

En éste apartado demostramos la seguridad de la técnica quirúrgica y la eficacia de 
la implantación coclear que proporciona una audición útil en el 100% sin que se 
hayan encontrado complicaciones postoperatorias.

Para algunos autores el síndrome de la dilatación del acueducto del vestíbulo es un 
término que solo debería ser usado en aquellos en los que ésta anomalía se 
encuentra de forma aislada (Jackler, 1987; Jackler y De La Cruz, 1989; Levenson,
1989). Sin embargo se usa este término cuando se asocian a otras malformaciones.

Las medidas que definirían la dilatación del acueducto del vestíbulo es también una 
controversia. Valvassori y Clemis, lo cifran con un diámetro de 1.5 mm en la parte 
media. (Valvassori and Clemis, 1978, Clarós, 2005). Pero Jackler (Jackler y De La 
Cruz, 1989), Arcand. (Arcand., 1991) y Levenson (Levenson, 1989) consideran que el 
diámetro seria de 2 mm. Okumura considera que debía ser de 4mm (Okumura 1995).

Más recientemente, Boston, disminuyo el umbral de 1 a 2 mm. en el opérculo, tras 
estudiar una larga serie de casos sin otra causa de pérdida auditiva (Boston, 2007). 
Esta heterogenia de datos dificulta poder hacer un estudio uniforme. Sin embargo el 
EVA es la anomalía más frecuente que se observa en el oído interno en los pacientes 
afectos de una hipoacusia neurosensorial sin otra causa. (Campbell, 2011).
En la serie que presentamos la incidencia de esta afectación es de 1.3%, mientras
que en la de Loundon es de 2.3% (Loundon et al., 2005). Campbell la cifra entre el
0.64  al 13% (Campbell, 2011).

La relación varón/hembra, en nuestra serie es de 0.84, difiriendo de las otras 
estadísticas como las de (Jackler y De La Cruz, 1989; Nakashima., 2000). Quizás 
esto se deba a que la muestra que hemos analizado es limitada.

La cirugía y la rehabilitación con el implante coclear ha demostrado ser útil, en todos 
los casos en los que hemos realizado el implante.
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En el 91 % de los casos de nuestra serie la alteración es bilateral. Esto contrasta 
con otras estadísticas como la de Valvassori y Clemis que es un 66%, pero es 
similar al 94% que encontró Jackler (Jackler y De La Cruz, 1989).

Para nosotros se asocia a otras malformaciones del oído interno en un 36.4%, 
siendo la más frecuente con las malformaciones tipo Mondini. Pero es muy baja 
si la comparamos con la encontrada por Valvassori and Clemis que es del 
60%(Valvassori and Clemis, 1978). Estas diferencias se explican según se 
analicen con más o menos rigor las imágenes radiográficas.

Clínicamente se manifiesta con una hipoacusia neurosensorial progresiva en 
todos los pacientes, excepto en dos de nuestros casos, (los pacientes 4 y 6) que 
no fue así. Algunos autores como Gopen 2011; Miyamoto., 2002, la sordera es 
una controversia. En uno de nuestros pacientes se desencadeno su sordera 
después de haber sufrido un traumatismo craneal. Se ha descrito esta causa así
como la de un barotrauma, fiebre elevada, ejercicio físico o un catarro del tracto 
respiratorio  superior (Gopen, 2011)

Las mutaciones en el gen SLC26a4 (PDS) se asoció a otro non-sindrómico
(DFNB4) y otro sindrómico (Síndrome de Pendred) (Gopen, 2011; Usami, 1999).

En uno de nuestros pacientes y en su madre encontramos dos mutaciones en 
este gen. En el padre no se detectó. Una tercera mutación se detectó en el gen 
USH2A asociado con el tipo 2 del síndrome de Usher. Sin embargo, el paciente, 
no tenía ninguna evidencia clínica o biológica del síndrome de Pendred o de una 
retinitis pigmentaria.

Este paciente hace un seguimiento endocrino y oftalmológico para controlar su 
función tiroidea y el campo visual. En este paciente no existía ningún
antecedente familiar de sordera, siendo el primero en sufrirla.

El implante coclear en los pacientes con esta anomalía anatómica funciona igual 
que en los que la anatomía del oído interno es normal. Durante la cirugía hay que 
prever la posibilidad de fuga de líquido intracoclear debido a esta malformación.
Para evitar una fuga futura, se tiene que sellar bien la cocleostomía.

Todos nuestros pacientes, tuvieron una buena evolución y alcanzaron un nivel 
CAP normal, asistiendo a escuela convencional e integrándose con sus 
compañeros. La mejor evolución es la que se obtiene cuando la cirugía se realiza 
antes de los 2 años de edad (Govaerts). Uno de nuestros pacientes se implanto 
a los 4 años y su nivel de CAP fue menor. Los demás pacientes, aunque fueron 
implantados a edades superiores, el resultado del CAP fue bueno, ya que se 
trataba de una sordera postlocutiva. Otro de nuestros pacientes llego, incluso, a 
alcanzar un CAP de 7.
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La implantación bilateral es beneficiosa tal como se demuestra en algunos 
artículos (Brown y Balkany, 2007). Se podría pensar que la asociación de EVA 
con una malformación de cóclea tipo Mondini produciría un menor resultado  del 
implante, pero parece que no es así (Okumura., 1995).

5.3 El síndrome de Jervell y Langen-Nielsen.

El síndrome de Jervell y Lange-Nielsen es una enfermedad hereditaria, rara, 
que asocia anomalías cardíacas con sordera profunda bilateral.

El síndrome de Jervell y Lange-Nielsen (JLNS) es una variante autosómica 
recesiva del síndrome QT largo familiar (SQTL), caracterizado por una pérdida 
auditiva neurosensorial bilateral profunda congénita, un intervalo QT largo en el 
electrocardiograma y taquiarritmias ventriculares (115,116) (Fig. 76).

Se trata de una enfermedad muy rara. La prevalencia es desconocida y varía en 
función de la población estudiada (1:200.000 – 1:1.000.000), pero es más 
común en países en los que son más frecuentes los matrimonios 
consanguíneos. Prácticamente el 50% de los pacientes se vuelve sintomático 
antes de cumplir los 3 años. La presentación típica del JLNS en un niño sordo 
que presenta episodios sincopales en periodos de estrés, de ejercicio o de 
miedo. La sordera es congénita, bilateral, profunda y neurosensorial.

Fig. 76. Esquema que resume el síndrome JLN y sus consecuencias.

Es una enfermedad genética autosómica recesiva caracterizada por una 
afectación cardio-otologica ligado a una anomalía de los canales de potasio que 
intervienen a la vez a la repolarización ventricular y en la transducción de la 
información acústica en el flujo nervioso.
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Descrita en 1957 por Jervell y su asociado Lange-Nielsen. Esta síndrome y el 
de Romano-Ward son variantes de un mismo síndrome llamados del QT largo  
congénito (65).

La incidencia de este síndrome varía entre 0-2,6% entre los implantados según 
la literatura (66). Nuestros resultados son de 0,77%, esto se explica porque su 
componente recesivo no se manifiesta más que en el 25 % de los casos de los 
hijos en matrimonios portadores del heterocigoto por lo que los matrimonios 
consanguíneos en la población española actual no se encuentran en nuestra 
población.

El hecho de que nuestros pacientes sean varones se podría explicar por la 
teoría de Lahtinen (117), según la cual ciertas mutaciones en el síndrome de 
JLN afectaría preferentemente al sexo masculino (70). El síndrome JLN es la 
variedad más severa de todas las formas del QYT largo congénito (118).

El diagnóstico del síndrome JLN se hace delante la asociación de varios 
criterios clínicos y paraclínicos reagrupados en la valoración propuesta por  
Schwartz en  1985 y revisado en 1993 (67). El diagnóstico de síndrome de QT 
alargado se hace con dos criterios mayores o un criterio mayor y dos menores 
(Tabla X); o calculando la puntuación obtenida de acuerdo con los nuevos 
criterios propuestos (Tabla XI).

Tabla X: 1985 LQTS  Criterios de diagnóstico (67).

        
            Major        Minor

Congenital deafness

Stress-induced syncope Episodes of T-wave alternans

Family members with LQTS Low heart rate (in children)
Abnormal ventricular

repolaritation 
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Tabla XI: 1993 LQTS Criterios de diagnóstico (67).

                                                                                          Points 
ECG Findings(in absence of any medication)
A. QTc 3

2
460-470 msec.(in males) 1

B. Torsades de pointes 3
C. T-waves alternans 2
D. Notched T wave in three 

leads
1

E. Low heart rate for age 0.5
Clinical History
A. Syncope

With stress 2
Without stress 1

B. Congenital deafness 0.5
Family history
A. Family members with 

definite LQTS
1

B. Unexplained sudden cardiac 
death below age 30 among 
immediate family members

0.5

especialmente aquellos que murieron antes de efectuar la intervención (118).

El diagnostico se confirma mediante los test genéticos que permiten la detección de 
las mutaciones homocigóticas sobre uno de los genes incriminados en el síndrome 
de JLN que son el KCNQ1 et le KCNE1 (70).

Las bases genéticas están en constante evolución, hasta hoy la mayoría de los 
pacientes afectos de este síndrome presentan una mutación en el gen KCNQ1 
mientras que los portadores del síndrome de forma asintomática llevan una 
mutación en el KCNE1 (68). Esto nos explicaría la ausencia casi total de 
manifestaciones cardiacas en los pacientes que hemos implantado y que en los 
estudios genéticos se hallaron mutaciones en los genes  KCNQ1 et KCNE1 (71).

La implantación coclear ha permitido a los sordos profundos disponer de una 
audición de la que estaban privados con lo que en este síndrome hay excelentes 
candidatos. (69) El riesgo que supone la intervención quirúrgica es menor que los 
beneficios obtenidos con el implante si se toman las medidas de prevención cardiaca 
comentadas (70,71). Ninguno de nuestros pacientes en este estudio han fallecido
durante el acto quirúrgico, dos de ellos sus padres no autorizaron su implantación  
por miedo a el fallecimiento por causa cardiaca, aunque les explicamos los 
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protocolos que utilizamos durante el acto quirúrgico.

La administración de beta bloqueantes a los pacientes asintomáticos en el síndrome 
JLN nos garantiza un excelente control cardiaco durante la cirugía [69]. Esta terapia 
farmacológica  sencilla  garantiza  nuestra  actuación  terapéutica  sobre  la  audición
evitando la lesión cardiaca. Nosotros no hemos tenido ningún problema durante la 
cirugía.

Cerca del 90% de los pacientes tienen síntomas y la muerte súbita sobrepasa el  25% 
a pesar del tratamiento médico. Durante el primer año de vida el 15% de los 
pacientes tienen una crisis cardiaca, a la edad de 3 años un 50% y a la edad de 18 
años, el 90% de los pacientes presentan síntomas (72).

Nuestra experiencia con 14 años de seguimiento de estos pacientes afectos de JLN 
implantados confirmamos los beneficios que hemos aportado con el implante y 
mejora de su calidad de vida y sobretodo asociando los tratamientos con 
betabloqueantes que les permiten una vida activa que podríamos considerar normal.

Podríamos decir que la mortalidad súbita gracias a la administración de 
betabloqueantes, en los últimos 10 años ha pasado del 75% al 5%. Y la hipoacusia 
profunda bilateral se ha podido recupera la audición mediante el implante (73).

El síndrome de Jervell y Lange-Nielsen (JLN) es una afección hereditaria rara 
1/200000 (68) que se asocia a una anomalía de la repolarización ventricular tras 
mural y a una sordera neurosensorial profunda bilateral. Este proceso hereditario fue 
descrito  la primera vez por Antón Jervell en 1957 y Fred Lange-Nielsen (67). Es la 
forma más severa del síndrome del QT largo congénito (SQTLC) que es una 
enfermedad congénita de transmisión familiar constituida por dos entidades: el 
síndrome de Romano-Ward, autosómico dominante y el síndrome de JLN, 
autosómico recesivo (111). Se caracteriza por un alargamiento del intervalo QT en el 
electrocardiograma  que se traduce por un problema de conducción cardiaca causa 
de pérdida de consciencia o de muerte súbita que puede sobrevenir sin 
circunstancias detonantes o como consecuencia de un estrés por exceso de deporte, 
emocional u otro.

El diagnóstico del síndrome de JLN es clínico con la ayuda de los criterios 
diagnósticos propuestos por Schwartz en 1985 revisados en 1993 (69) con genética 
molécula con el aislamiento de mutaciones homocigóticas o heterocigóticas en los 
genes  KCNQ1 et KCNE1

El implante coclear es la solución a este problema (69), sin embargo este estrés 
quirúrgico que representa la cirugía pude comportar un riego importante de paro 
cardiaco y muerte (70). En nuestro estudio revisamos y exponemos  nuestra  
experiencia en este síndrome y los resultados obtenidos a largo plazo.
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5.4. Integración social de los pacientes sordos profundos 
bilaterales, 15 años después de su implantación coclear.

La integración social de los sordos implantados de nuestro CIC ya se estudió a los 
diez años de evolución, Clarós  (92). En 2007 los principales elementos estudiados 
en aquel primer estudio fueron la evaluación del lenguaje oral en un medio ambiente 
sonoro, el nivel del habla, la autonomía de los pacientes con sus habilidades 
auditivas, la comunicación oral y el grado de satisfacción de sus padres  y familiares.

En este nuevo estudio, evaluamos al final de los 15 años de  implantado  
centrándose en la calidad de vida, el tipo de escolarización, la actividad laboral 
alcanzada, el aprendizaje de una segunda lengua y las características de su entorno 
familiar.
La sordera es un problema importante debido a sus implicaciones a nivel de las 

funciones de comunicación y los efectos que una mala adquisición del lenguaje 
puede producir a nivel educativo, emocional y social en el paciente (93).

Durante la última década, varios estudios han demostrado la importancia de la 
implantación coclear precoz en los niños. Para Borkoski y cols. (94), la implantación 
coclear a una edad temprana es la base de los resultados en el comportamiento y 
desarrollo lingüístico. Esto sugiere que la implantación coclear precoz es mucho 
mejor para la adquisición del lenguaje en los niños. Del mismo modo, Govaerts y  
cols. (95) en su estudio demostró que los niños implantados antes de los dos años 
tienen una mejor integración en el sistema escolar. Estos resultados son similares a 
los de Kirk y cols. (96) que pone de manifiesto que las  implantaciones cocleares 
antes de los 3 años de edad alcanzan una tasa de desarrollo lingüístico mucho 
mayor que si se hace a edades tardías.

Esto podría explicar los buenos resultados audiofonatorias observados en los niños 
implantados entre 0-3 años en nuestra serie de los cuales el 92% se integraron en  
un sistema escolar ordinario. Estos resultados son similares a los de Razafimahefa-
Raoelina y cols. (97) que mostró que la implantación coclear en los 3 primeros años 
de la vida de los niños sordos pre-linguales favorece el desarrollo de una calidad de 
vida similar a la de la población general. Niparko y cols. (98) constataron que la 
mayoría de los niños implantados antes de los 18 meses se desarrollan con las 
mismas facilidades lingüísticas que las de los niños con audición normal de la misma 
edad. Como consecuencia cuanto más tardía sea la implantación coclear menor 
serán los resultados alcanzados.

Los pacientes implantados de nuestro estudio entre las edades de 8-17 años 
representan el mayor número de pacientes que no utilizan sus implantes. También 
hay que destacar que el número de usuarios parciales y de no usuarios aumenta con 
la edad del paciente en el momento de la implantación.

Niparko y cols. (98) sugieren que retrasar la implantación coclear de los niños con 
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pérdida auditiva de severa a profunda argumentando el supuesto beneficio que 
aporta el uso de los audífonos antes de implantar puede interferir con el desarrollo 
del lenguaje después de su implantación coclear. Del mismo modo que la 
comprensión y expresión del lenguaje se ve influida por las interacciones entre 
padres e hijos en la vía bidireccional (98). En nuestro estudio, el 8,2% de pacientes 
de este grupo de edad no son usuarios del implante y la mayoría de ellos proceden 
de una familia de sordos que usan, habitualmente, el lenguaje de signos.

Respecto a la importancia que ejercen sus amistades, vemos que la mayoría de 
nuestros pacientes se frecuentan con amigos con audición normal. Bat-Chavat y 
cols. (99) en su estudio mostró que la implantación coclear les da la oportunidad de 
mejorar sus relaciones entre los sordos implantados y los amigos normo-oyentes. 
Magierska-Krzyszton y cols. (100) observaron que la asistencia a la escuela 
ordinaria de un niño sordo implantado, influye positivamente a los otros niños con 
audición normal, los hace más sensibles y menos egoístas. Sin embargo, los niños 
sordos implantados aún se enfrentan a barreras de comunicación, especialmente 
sus relaciones sociales con niños de audición normal sean difíciles (99).

Punch (101) en su estudio, señaló que la adolescencia es un momento 
particularmente difícil para algunos, pues son conscientes que el usar un implante
con su procesador externo les dificulta sus relaciones con los demás compañeros.

Spencer (102) mostró que en su serie de pacientes implantados, más del 50% 
fueron admitidos en la universidad en la edad requerida. En este grupo, la tasa de 
los no- usuarios del implante coclear fue del 11% durante los primeros 3 años, el 
99% de los usuarios han mantenido un uso a tiempo completo durante 7 años. Este 
grupo ha mostrado resultados académicos satisfactorios similares a los de sus 
compañeros con audición normal. Estos niños tienden a seguir el asesoramiento
educativo y profesional de sus padres.

La puntuación más alta de la clasificación CITE-97 en los pacientes de nuestro 
estudio fue de 3,5 y concretamente en los pacientes implantados entre 0-3 años. 
Esto es similar a los resultados de IIIg y cols. (103) en su estudio de una población 
de 174 pacientes implantados en Alemania. Según este autor, los adultos y 
adolescentes implantados en la infancia tienen un nivel de educación menor que sus 
compañeros de la misma edad con audición normal. Huber y cols. en Australia 
demostraron que el nivel de educación de 52 estudiantes implantados es la misma 
que para los estudiantes normo-oyente. Estos implantados están integrados en un 
entorno normo-oyente en sus estudios y pueden seguir grados post-universitarios 
similares. Sin embargo, sus perspectivas profesionales finales pueden ofrecer  
dudas.

Está demostrado que los niños sordos profundos con implantes cocleares obtienen 
mejores resultados fono-auditivos que los sordos que usan solo audífonos.

En los pacientes jóvenes, la forma de evaluar la eficacia de los implantes cocleares 
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se hace, principalmente midiendo la percepción del lenguaje, la comunicación oral,  
la autonomía del lenguaje en situaciones nuevas y el nivel académico tales como 
frases en listas abiertas, la escala de vocabulario Peabody (test de vocabulario en 
imágenes), o  el nivel de inteligibilidad del habla según la edad.

En nuestra serie de 220 pacientes, el 83% de ellos tienen un nivel de adquisición del 
lenguaje aceptable. Esto se explica por el hecho de que la mayoría (60,5%) de 
nuestros pacientes eran menores de 5 años en el momento de la implantación y por 
otro lado que nuestro grupo de adolescentes de 8-17 (27,7%) tenían una audición 
residual útil.

En este grupo de 8-17 años más del 50% de ellos tienen un trabajo estable con un 
buen nivel social, lo que   demuestra su buena integración social. Del mismo   modo,
Beadle y cols. (105) en su serie de 30 pacientes mostraron que después de 10 a 14 
años de la implantación coclear todos los niños que estudian o trabajan participan 
activamente en sus comunidades. El implante coclear se asocia a una mejor 
oportunidad de encontrar un empleo. Esto también ayuda a mejorar su autoestima,  
la situación  laboral y la percepción de que están más integrados (106).

Por contra, Peixoto y cols. (107) argumentan que factores tales como la edad en el 
momento de la implantación o la duración de la sordera no parecen influir en el nivel 
del lenguaje después de un largo período de rehabilitación. En su estudio de 132 
pacientes, los test de discriminación verbal, la tasa de reconocimiento de palabras y 
de frases fueron de 84,6% y 65,1%, respectivamente.

La integración social de los pacientes afectos de hipoacusia neurosensorial  
profunda bilateral, tras su implantación coclear, es mayor y proporciona una mejor 
integración social. La implantación coclear es, actualmente, una práctica común y la 
terapia mejor y más utilizada ante la pérdida auditiva neurosensorial bilateral de 
severa a profunda tanto en los niños como en los adultos.

Las causas de la pérdida auditiva neurosensorial son en su mayoría de causa 
congénita y por lo general están relacionados con procesos malformativos (108). El 
implante coclear es una herramienta muy útil para la rehabilitación auditiva en los 
niños pero, requiere, para ser eficaz, conocer sus indicaciones y limitaciones. Las 
indicaciones quirúrgicas del implante coclear, hoy en día, están bien definidas (110-
111).

Los mecanismos para evaluar los resultados a largo plazo de los implantes 
cocleares, son útiles para definir su verdadera eficacia. En el 2007 hicimos una 
valoración en nuestro centro de implantes cocleares (CIC) de la población nuestra 
población infantil a los diez años de su implantación con resultados prometedores  
(92). Nuestro Centro comenzó la implantación coclear en niños en 1993, lo que 
significa 25 años de experiencia en este campo. En este nuevo artículo de revisión  
el objetivo es hacer una evaluación del desarrollo audio-fonético y especialmente 
valorar la integración social de los pacientes implantados cocleares seguidos en 
nuestro centro, un mínimo de 15 años.
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6.  Conclusiones

6.1. Tratamiento farmacológico de la sordera súbita.

Se ha demostrado que la acción de los antivirales del tipo Valaciclovir, en 
caso de fallo de los corticosteroides o asociados a ellos, según nuestra 
experiencia, es útil en el tratamiento de la sordera súbita de acuerdo con 
nuestros estudios clínicos realizados.

Ello se debe a que existe una asociación entre la administración de  
corticoides y la inducción del herpevirus. Al administrar corticoides es 
posible que se potencie la reactivación del virus del herpes. El tratamiento 
con Valaciclovir puede reducir la infección de los herpes reactivados por la
corticoterapia.

Valaciclovir es una sustancia que inhibe la síntesis del ADN viral y se 
muestra activa frente al virus del herpes simple tipo I y II, virus de la 
varicela, virus del zoster, citomegalovirus y virus de Epstein-Barr.

En la actualidad frente a una sordera brusca en un paciente, hemos de 
ofrecerle las máximas garantías para poder recuperarla, por ello esta 
asociación de diversos fármacos debe ser considerada en las pautas 
protocolarias en el tratamiento de la denominada sordera súbita.

6.2.    El implante coclear en pacientes con hipoacusia profunda 
debida a la dilatación del acueducto del vestíbulo (EVA).

La dilatación del acueducto del vestíbulo es una causa frecuente de 
sordera en la población de  hipoacúsicos en los que no se encuentran 
otras etiologías.

La dilatación del acueducto del vestíbulo es la anomalía radiológica más 
frecuente en los pacientes con hipoacusia neurosensorial sin otra causa 
conocida. La pérdida auditiva que se produce es progresiva y en 
ocasiones se presenta después de un esfuerzo físico o un pequeño 
trauma craneal.

La sordera es una discapacidad que puede ser tratada con seguridad, 
eficacia y buenos resultados con la aplicación de un implante coclear. 

Aún nos falta conocer más detalles sobre su etiología completa.

La pérdida auditiva se inicia en edades tempranas y, normalmente, es 
progresiva hasta llegar a la sordera profunda.
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Es frecuente que la sordera se acelere con los traumatismos craneales o 
los esfuerzo físicos.

La hipoacusia neurosensorial bilateral se debe a que estos pacientes son 
portadores de una malformación de oído interno que produce una 
hipertensión endococlear con destrucción de las células ciliadas.

Estos pacientes cuando se implantan y se rehabilitan correctamente 
siguen un desarrollo auditivo normal en su adquisición del lenguaje y una 
vida equivalente al normo-oyente, siempre que la implantación se haga lo 
antes posible o cuando  la pérdida auditiva progresiva deja de ser útil.

La exploración meticulosa mediante TAC y RNM nos dará el diagnóstico 
exacto de la enfermedad.

6.3.  Tratamiento farmacológico y quirúrgico de la hipoacusia 
neurosensorial bilateral profunda en los pacientes afectos del 
síndrome de Jervell y Lange-Nielsen.

La incidencia de los pacientes afectados por el síndrome de Jervell y 
Lange-Nielsen, en nuestra casuística, representa el 0,33% de todos 
nuestros pacientes sordos profundos implantados.

La asociación de síntomas cardíacos mortales y auditivos incapacitantes 
se deben al fallo en las bombas de potasio, que afecta tanto a la 
repolarización ventricular y como al  flujo de la transmisión nerviosa en el 
oído interno.

El diagnóstico genético precoz nos permite salvar la vida a estos pacientes 
que morirían, con alta probabilidad de paro cardiaco y además ofrecerles
la posibilidad de poder oír.

La asociación de un tratamiento multidisciplinario, de un lado 
farmacológico, como es la administración de betabloqueantes y de otro el 
quirúrgico, como  es el implante coclear, dan vida y audición a estos 
pacientes. Su pronóstico  ha cambiado radicalmente en los últimos 10 
años, pasando de una alta incidencia de mortalidad a otra escasa.

En los estudios genéticos efectuados las mutaciones encontradas se 
localizan en los genes  KCNQ1 y KCEN1.

El tratamiento con el implante coclear está recomendado en estos 
pacientes que asocian una sordera profunda a un síndrome cardíaco.
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El tratamiento con el implante coclear es posible y recomendado en los 
pacientes sordos profundos afectos del síndrome Jervell y Lange-Nielsen.

Es fundamental su diagnóstico precoz. La administración mediante beta-
bloqueantes  combate la mortalidad por paro cardiaco.

Los diagnósticos prenatal y genético deben estar disponibles para las 
familias en las que se conoce que son portadoras de la mutación 
responsable de la enfermedad.

El diagnóstico diferencial para la pérdida auditiva incluye otras formas de 
trastornos adquiridos o congénitos, sindrómicos o no sindrómicos 
asociados a una hipoacusia.

En nuestra experiencia, podemos concluir, que asociando un tratamiento 
farmacológico con betabloqueantes, y otro quirúrgico mediante el implante 
coclear, hemos logrado evitar el fallecimiento, casi seguro, de estos 
paciente  a la vez que darles una calidad de vida normal.

El principal objetivo en el manejo del JLNS es la prevención del síncope, 
del paro cardiaco y de la muerte súbita. El tratamiento es complicado por 
la temprana edad a la que muchos de los pacientes devienen sintomáticos.

Una vez más la asociación del tratamiento farmacológico y quirúrgico, nos 
da el éxito en el tratamiento multidisciplinario en una enfermedad grave 
que cursa con sordera profunda y muerte súbita por fallo cardiaco.

6.4.     Integración social de los pacientes sordos bilaterales, 15 
años después de su implantación coclear.

La tecnología que representa el implante coclear es la mejor aportación de 
todos los tiempos a la audiología y en consecuencia a la sociedad de 
sordos profundos, en otros tiempos, condenada a permanecer aislada.

Los resultados presentados confirman que la edad de implantación 
coclear, el nivel del lenguaje oral y el modo de comunicación en el 
ambiente familiar tienen mucha importancia para la integración social de 
los sordos rehabilitados con el implante coclear, a largo término.

La estimulación oralista de la familia, los amigos, la escuela oralista y el 
ambiente son muy importantes para los resultados obtenidos.
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En el grupo de nuestros pacientes intervenidos a la edad de 0 a 3 años los 
resultados son excelentes. Estos niños se integran en un colegio normal del 
mismo modo que  los niños sin trastorno auditivo.

En el grupo de pacientes implantados de 4 a 6 años, los resultados son 
inferiores a los obtenidos en el primer grupo de niños. Lo mismo ocurre en 
el grupo de pacientes de 7 a 8 años. No obstante, la implantación siempre 
es útil.

Los sordos profundos implantados después de un mínimo de 15 años 
demuestran una integración social, laboral y académica muy superior a los 
no implantados o a los portadores de un sistema convencional de
audífonos.

Para terminar, podemos concluir que la edad de implantación, el nivel del 
lenguaje oral y el modo de comunicación en el entorno familiar influye en la 
integración social de los implantados. 

La constante estimulación del sordo implantado por la familia, los amigos, la 
escuela y su entorno oralista es fundamental para obtener buenos 
resultados.

El interés demostrado por la música y/o tocar un instrumento musical 
también tiene un efecto positivo. 

Los niños implantados precozmente necesitan menos tiempo para una 
buena adquisición del lenguaje. 

En las familias donde se hablan varios idiomas extranjeros es ventajoso 
hacerlo con sus miembros implantados. 

Los beneficios de los implantes cocleares son evidentes en la mayoría de 
nuestra población estudiada.
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Table I. Demographic data for the 11 patients
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