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Trastornos centrales de la audicion

M. Puechmaille, L. Gilain, P. Avan, T. Mom

Los trastornos centrales de la audicién engloban, por una parte, las sorderas centrales
debidas a lesiones corticosubcorticales que dan lugar a cuadros semioldgicos conoci-
dos desde hace tiempo (sordera verbal, sordera cortical y agnosia auditiva) y, por otra
parte, trastornos auditivos menos marcados y que se han identificado mds reciente-
mente, como algunos retrasos del aprendizaje infantil, algunas sorderas del adulto que
contrastan con unos umbrales auditivos periféricos en los limites de la normalidad (dis-
funcién auditiva indefinida [obscure auditory dysfunction], sordera oculta) y algunas
presbiacusias con participacion central. La amusia congénita es un trastorno genético
central de la audicion muy frecuente. Estos trastornos son dificiles de diagnosticar y su
deteccion requiere pruebas subjetivas y electrofisioldgicas especificas. Sin embargo, es
importante establecer el diagndstico de estos trastornos centrales de la audicién para
mejorar el tratamiento de las personas afectadas, en particular en los nifios que estdn en
pleno periodo de aprendizaje. Existen numerosas etiologias, que incluyen los trastornos
isquémicos, hemorrdgicos, tumorales, infecciosos, degenerativos, asi como iatrogénicos
(esencialmente quirdrgicos y radioquirtirgicos). Algunas causas infantiles no son « estadti-
cas », sino relacionadas con una desincronizacion de la maduracion de las vias auditivas.
La exploracién objetiva puede basarse en la electrofisiologia. Estas técnicas, que utilizan
los potenciales provocados auditivos precoces, semiprecoces y tardios, los potenciales
provocados auditivos de estado estable (ASSR, auditory steady state response) y los
potenciales provocados auditivos del tronco del encéfalo con estimulo de habla (S-ABR,
speech-auditory brainstem response), proporcionan informaciones limitadas sobre el
estado de las vias auditivas centrales, pero pueden ayudar a clasificar las diferentes afec-
ciones causales, en particular a la hora de identificar las localizaciones de las lesiones.
Las pruebas de imagen funcionales (resonancia magnética funcional [RMf], magnetoen-
cefalografia, tomografia por emision de positrones [PET]) son prometedoras, pero su
aplicacion clinica aun es limitada.
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Segtn la American Speech-Language-Hearing Associa-
8 tion (ASHA) [, los procesos centrales de la audicion son
8 los mecanismos y procedimientos centrales que permi-
9 ten los fendmenos conductuales siguientes: localizacion y
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Punto importante

e Las funciones auditivas centrales permiten:
— la localizacion y lateralizacion de los sonidos;
— el reconocimiento del tipo de sefal auditiva;
— el andlisis de los aspectos temporales de la
audicion (resolucion, enmascaramiento [mas-
king], integracion y distribucion temporales);
- la audicién de sefiales diferentes simultaneas;
— la audicion de sefales degradadas.
e Pueden coexistir con un trastorno periférico de
la audicion, sobre todo coclear, pero también del
nervio auditivo o de la cinta sinaptica, es decir,
con una neuropatia auditiva (trastorno del espec-
tro de la neuropatia auditiva, auditory neuropathy
spectrum disorder [ANSD]).

lateralizacion de los sonidos; reconocimiento del tipo de
sefal auditiva; aspectos temporales de la audicién (reso-
lucién temporal, enmascaramiento [masking] temporal,
integracién temporal, distribucién temporal); audicién de
sefiales simultaneas y posibilidad de audicion de sefiales
actsticas degradadas. Cuando una de estas capacidades
auditivas esta alterada, se habla de perturbacién o tras-
torno del procesamiento auditivo (TPA), traduccién del
término inglés auditory processing disorder (APD). Estas
perturbaciones del procesamiento auditivo no permiten
localizar el sitio deficitario en todo el trayecto de las vias
auditivas . Se pueden observar, por ejemplo, incluso
cuando la anomalia se sitaa en la periferia al nivel sindp-
tico. Las personas sin alteraciéon de su audiograma en
ambiente silencioso también pueden presentar muchas
molestias en ambiente ruidoso cuando tienen una sor-
dera oculta relacionada con una degeneracién sinaptica
progresiva entre las células ciliadas internas y las fibras
acusticas 2.

En los nifios que presentan dificultades de aprendizaje,
el diagnéstico de TPA no debe pasarse por alto para poder
tomar las medidas adecuadas dirigidas a limitar al maximo
el retraso del aprendizaje 1°l.

En los adultos, las sorderas centrales corticosubcortica-
les, descritas histéricamente a finales del siglo XIX, son
muy raras y se han descrito menos de 100 casos hasta el
momento I, En cambio, los trastornos mas sutiles que
forman parte del grupo de las TPA son frecuentes.

En la préctica, se debe sospechar un trastorno de las
vias auditivas si existe una discordancia entre los sinto-
mas del paciente, o el defecto de desarrollo del lenguaje
en los nifos, y los resultados de la audiometria que suele
solicitarse.

H Semiologia
Sordera verbal

En el adulto, los primeros casos de sordera central se
describieron a finales del siglo xix. En 1885, Lichteim !
defini6 la sordera verbal (word deafness), reconocida poco
antes por Kussmaul [ como una afeccién neurologica rara
caracterizada por un defecto de comprension del lenguaje
hablado con imposibilidad de repetir o de escribir al dic-
tado las palabras oidas, mientras que el habla espontéanea,
la lectura y la escritura estin conservadas !, El indivi-
duo conserva la posibilidad de un habla espontanea, con
sentido y comprensible. La escritura y la lectura estan con-
servadas. La sordera verbal suele calificarse como pura
para insistir en el predominio del trastorno de la com-
prension de las palabras. Sin embargo, Buchman et al han
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demostrado que la sordera verbal se asociaba con mucha
frecuencia en grados diversos a otras disfunciones centra-
les de la audicién. La sordera verbal se debe a trastornos
bilaterales de la corteza temporal 7).

Agnosia auditiva

Este término se usa para designar la imposibilidad
para el individuo de reconocer los sonidos y los ruidos
ambientales. En 1891, Freud defini6 la agnosia auditiva
al describir la observacién de un paciente ciego que pre-
sentaba dificultades para reconocer a su médico por la
voz 8. La agnosia auditiva se debe a lesiones corticosub-
corticales bilaterales (infartos de las cdpsulas externas que
se extienden hasta las radiaciones acusticas o infartos de
los cuerpos geniculados mediales, por ejemplo).

Sordera cortical

Una persona con sordera cortical no percibe los estimu-
los sonoros con independencia de su tipo. Su actitud y su
voz se vuelven progresivamente los de un sordo profundo.
El trastorno es bilateral y se localiza en las radiaciones
auditivas.

Hemianacusia

Algunos pacientes pueden presentar una sordera cor-
tical de un solo lado. La hemianacusia es dificil de
diagnosticar y se pone de manifiesto por pruebas audio-
légicas especificas (prueba de escucha dicética con
competicién y ausencia de potenciales provocados audi-
tivos [PPA] corticales) (cf infra).

Amusia

El trastorno de reconocimiento de la musica es una enti-
dad clinica real que se distingue de la afasia, como lo
demuestran varios casos de afasia sin amusia °-'!l. Una
facultad conocida de los musicos profesionales es la de
poder oir interiormente la musica. Beethoven, por ejem-
plo, incluso al final de su vida cuando sufria una sordera
profunda de origen periférico, « ofa » probablemente la
musica que componia "2/, Por el contrario, un indivi-
duo con amusia presenta una incapacidad variable para
reconocerla. En ocasiones, la musica pierde su cardcter
placentero. Este trastorno aparece de forma aislada, sin
relacién con otros trastornos centrales como las dificul-
tades de adquisicion del lenguaje o el autismo 131, Este
problema afectaria al 1-5% de la poblacion 3. Un ejem-
plo célebre de amusia era Ernesto Che Guevara. La amusia
es una entidad en si misma, genética no sindrémica y
compleja ['¥l. El papel ambiental es muy importante. La
aculturacién musical se produce en la primera infancia.
En una etapa muy precoz, el nifio se sumerge (0 no) en
un flujo musical, por ejemplo, por las nanas, los cantos
de sus progenitores, etcétera, tras lo que desarrolla expec-
tativas muy especificas, propias de la musica que escucha,
lo que explica la percepcion culturalmente diferente de la
musica entre grupos étnicos [/, La representacion musical
central suele asociarse a otros tipos de representaciones,
gréficas o visuales (coloridas, por ejemplo). En este caso,
se sale del ambito de la sordera propiamente dicha %,

Los tres sindromes causados por un trastorno central
corticosubcortical de la audicién en adultos (sordera ver-
bal, agnosia auditiva y sordera cortical) no son siempre
faciles de distinguir y pueden aparecer imbricados. En
el Cuadro 1 se presentan los elementos del diagndstico
diferencial.

Aparte de estos cuadros clasicos y raros de sordera
central, existen otros casos de trastornos centrales de la
audiciéon que se manifiestan esencialmente por la afec-
tacion especifica de una de las cinco funciones auditivas
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