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RESUMEN

Fundamento: desde el afio 2005 se crea el Programa Cubano de Implantes Cocleares para nifios
sordos y sordociegos, con prioridad para ninos con pérdida sensorial dual.

Objetivo: describir el comportamiento de la pérdida sensorial dual en nifios del Programa Cubano de
Implantes Cocleares.

Métodos: se realizd un estudio observacional, descriptivo, retrospectivo de nifos con pérdida
sensorial dual que recibieron implante coclear entre febrero de 2005 y marzo de 2013 en Cuba. De las
historias clinicas y la base de datos del programa fue obtenida la informacion que permitié elaborar el
informe. Con antelacién, se ilustran los primeros resultados sobre neuroplasticidad obtenidos con
potencial evocado somatosensorial de nervio mediano realizado con parte del protocolo de estudio de
investigacion preimplante coclear en el Programa Cubano de Implantes Cocleares.

Resultados: con el programa se han beneficiado 27 nifios con pérdida sensorial dual con implantes
cocleares, con cobertura a todas las provincias del pais. Seis nifios presentaron una enfermedad

asociada, predominaron los factores pre/peri-natales y el sindrome de Usher como principales agentes
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causales de la sordoceguera. La pérdida auditiva fue prelocutiva en 24 nifios, confirmada vy
caracterizada mediante electroaudiometria. Los estudios de imagenes de oidos no mostraron
malformaciones. La implantacién fue unilateral, sobre todo el oido derecho, sin complicaciones
quirdrgicas en ninguno de los nifios. Mientras que el estudio de neuroplasticidad evidencia
reorganizacion cortical somestésica en nifios con pérdida sensorial dual.

Conclusiones: el Programa Cubano de Implantes Cocleares ha logrado un trabajo sostenido en la
evaluacion e implantacion de nifios con pérdida sensorial dual, distinguiéndose la investigacién sobre
neuroplasticidad, la cual ha dado evidencias de representacidon cortical somestésico preimplante
coclear en estos nifios. Ello sera util para evaluar la reorganizacion cortical post-implante coclear y

correlacionarlo con el aprovechamiento del uso del implante coclear.

DeCS: IMPLANTES COCLEARES; TRASTORNOS SORDOCEGUERA; PLASTICIDAD NEURONAL; NINOS
CON DISCAPACIDAD; PLANES Y PROGRAMAS DE SALUD.

ABSTRACT

Background: since 2005 the Cuban Cochlear Implant Program for deaf and deaf-blind children has
been created, with priority for children with dual sensory loss.

Objective: is to describe the work of the Cuban Cochlear Implant Program with children with dual
sensory loss.

Methods: a descriptive, retrospective study of children with dual sensory loss who received a
cochlear implant between February 2005 and March 2013 in Cuba. The information to conform this
descriptive report was obtained from the clinical histories and the database of the program; it also
illustrates the first results on neuroplasticity obtained with the somatosensory evoked potential of the
median nerve carried out with part of the pre-cochlear implant research study protocol in the Cuban
Cochlear Implant Program.

Results: the program has benefited 27 children with dual sensory loss with cochlear implants,
covering all provinces of the country. Six children presented an associated pathology, with pre/peri-
natal factors and Usher Syndrome as the main causal agents of deaf-blindness. Hearing loss was
pre-lingual in 24 children, confirmed and characterized by electro-audiometry. No malformations were
found in the ear images. The implantation was unilateral, mostly the right ear, without surgical
complications in all the children. While the neuroplasticity study shows somesthetic cortical reorgani-
zation in children with dual sensory loss.

Conclusions: the Cuban Cochlear Implant Program has achieved sustained work in the evaluation
and implantation of children with dual sensory loss, a distinctive aspect being the research on neuro-
plasticity, which has provided evidence of somesthetic cortical representation pre-cochlear implanta-
tion in these children. This will be useful to assess cortical reorganization post- cochlear implant and

correlate it with the use of the cochlear implant.
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INTRODUCCION

Los implantes cocleares (IC) son el tratamiento estandar cuando existe una hipoacusia sensorineural
bilateral (HSNB) severa o profunda sin ganancia funcional con prétesis auditiva. Con los IC estos nifios
tienen el potencial para desarrollar habilidades auditivas y la posibilidad de adquirir el lenguaje oral.
Los primeros IC en Cuba se realizaron en el afio 1997. Sin embargo, no fue hasta el afio 2005 que se
crea el Programa Cubano de Implantes Cocleares (PCIC) para nifios sordos y sordociegos, (2 a partir
de los progresos tecnoldgicos en los IC y los resultados en la rehabilitacion auditiva en los sujetos
implantados en el mundo, no obstante, ciertas condiciones médicas aun representan contraindica-
ciones, por ejemplo, la ausencia de nervio auditivo. &%

El PCIC dirigido en primer lugar a nifios con discapacidad mdultiple, priorizados los nifos con
sordoceguera, se inici6 el 7 de febrero del 2005, amplidndose el nimero de especialidades del grupo
para lograr realizar un trabajo médico asistencial y de investigacidon mas integral en beneficio de los
nifios.

La sordoceguera es una discapacidad Unica causada por una combinacion de deficiencia auditiva y
visual. No se trata de la sumatoria de la sordera mas la ceguera, sino que es una discapacidad multi-
ple con caracteristicas propias, que implica una limitacién en los sentidos de la distancia (vision y
audicién), donde no es necesario tener una pérdida total de los dos sentidos.

La sordoceguera en ocasiones también es referida como pérdida sensorial dual (PSD). En la investi-
gacion se adopta el término PSD como expresion de pérdida combinada de visién y audicion, ya que
abarca el amplio espectro de deficiencia de los dos sentidos sensoriales principales, que puede ir
desde una pérdida leve de audicién y visidn hasta la sordoceguera total, ® que impacta de forma
significativa en la calidad de vida de las personas afectadas.

La sordoceguera constituye un grave problema de salud y también social a nivel mundial. Sin embar-
go, muchas de las consecuencias negativas pueden minimizarse con un diagnostico e intervencion
temprana. "® No se trata de una enfermedad, aunque muchas enfermedades y sindromes pueden ser
causantes de PSD. En un estudio nacional de la discapacidad realizado en Cuba,  entre los afios
2001 y 2003, se estudiaron 366 864 personas para una tasa de prevalencia de 3,26 por cada 100
habitantes. Como parte de dicho estudio se identificaron 214 nifios con trastornos auditivos y visuales,
de los cuales 102 clasificaron como sordociegos. En la actualidad en Cuba ya estan identificados mas
de 3 800 personas con PSD. (®

El trabajo del PCIC ha representado un reto, en tanto no solo se trata de la asimilacién tecnoldgica de

los progresos que tienen lugar en la tecnologia y la cirugia del IC, sino también, en la asimilacién de
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informacién sobre la PSD y el dificil trabajo de rehabilitacion de estos nifios, diferente al que se reali-
za a nifios sordos sin enfermedades asociadas. Vale destacar que en el mundo la experiencia en el
tratamiento de nifios con PSD con IC es mucho menor que en nifios sordos. (1213 Asumir este
programa fue un reto para profesionales del PCI, se enfrentd una etapa de adquisicién y a la vez de
generacion de conocimientos, donde el objetivo del trabajo fue describir los resultados del PCIC en el

trabajo con nifios con PSD.

METODOS

De un total de 248 nifios con pérdida auditiva evaluados en el PCIC desde febrero de 2005 a marzo
de 2013 que resultaron candidatos a IC, en el estudio retrospectivo, descriptivo quedaron incluidos
solo los nifios con PSD (n=27). Estos nifios fueron evaluados por los especialistas del PCIC en el
Hospital Pediatrico Borras-Marfan de La Habana a través de examenes clinicos y complementarios de
obligatoria realizacion para definir la idoneidad del nifio para recibir un IC. (%

La severidad de la PSD fue evaluada clinicamente por médicos especialistas en Audiologia/
Otorrinolaringologia (ORL) y Oftalmologia, apoyada por técnicas de potenciales evocados auditivos de
estado estable (PEAee). Mientras que la caracterizacion de la pérdida visual se hizo segun los
resultados obtenidos de la evaluacion oftalmoldgica, en especial la gradacién de la magnitud del dafo
visual fue considerada al tener en cuenta la evaluacion de la agudeza visual, la visidén binocular y la
campimetria (esta ultima realizada solo en los nifios que cooperaron al examen). La evaluaciéon se
complementd con la valoracion de especialistas en Neuropediatria, Genética, Logofoniatria y
Psicologia. Estos ultimos evaluaron el estado de los procesos cognoscitivos y con ello las potenciali-
dades de cada niflo para ser rehabilitado, a la vez que se precisé la presencia de enfermedad
asociada a la pérdida sensorial.

Analisis estadistico:

Los datos generales y clinico-quirtrgicos de cada nifno tomados de las historias clinicas y base de da-
tos del PCIC, asi como los resultados de los estudios de imagenes de tomografia computarizada (TC)
e imagen de resonancia magnética (IRM) de oidos, fueron llevados a una base de datos para el
analisis estadistico. El procesamiento de los datos se realizd con el programa STATISTICA 8. El
analisis descriptivo de cada variable fue llevado a cabo, se utilizaron los estadigrafos: frecuencia ob-
servada, media, desviacion tipica y graficos de dispersion.

Por ultimo, se incluyeron de forma ilustrativa resultados del proyecto de investigacion sobre neuro-
plasticidad que se desarrolla en el marco del trabajo del PCIC evaluada con potencial evocado soma-
tosensorial (PES-N20), donde se realizé un analisis con prueba de permutaciones con el estadigrafo t-

Student, para ver la descripcién metodoldgica consultar la publicacién de Charro6-Ruiz L et al. (**
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RESULTADOS

La Tabla 1 resume las caracteristicas de la totalidad de nifios con PSD que resultaron candidatos a IC
(n=27) y en consecuencia fueron sometidos a cirugia para recibir un IC entre febrero de 2005 y
marzo de 2013. Se destaca que solo seis de estos nifios presentaron una enfermedad asociada.
Ademas, se tuvo en consideracién las principales enfermedades y agentes causales de la PSD, con
predominio de multiples factores pre/peri-natales (n=12, 44 %) y el sindrome de Usher (n=7, 26 %),
las que de conjunto representan el 70 % de los antecedentes personal en relacion con la discapacidad
sensorial dual en los nifos estudiados. Por el contrario, solo en el 11,1 % no fue posible precisar
antecedes personales positivos. Los estudios de imagenes (TC y IRM) se caracterizaron por la no
presencia de malformaciones del oido. Mientras que segin el momento de ocurrencia de la pérdida

sensorial en 24 nifios la pérdida auditiva fue pre-locutiva y en tres fue post-locutiva (Tabla 1).

Tabla 1. Caracteristicas demograficas, clinicas, quirdrgicas

y de imagen de los nifios con PSD

Variables Hallazgos

Edad 23 meses a 17 afos
(edad media= 9,8 afios; DS= 4,5)
Sexo Varones 13 (48,1 %)

Hembras 14 (51,9 %)

Causa Precisada en 24 pacientes (88,9 %)

No precisada en tres pacientes (11,1 %)

Enfermedades asociadas a Presentes en seis pacientes (22,2 %)

la HSNB (paralisis cerebral =5, retraso mental = 1)
TC/RMN Normal en la totalidad de la muestra
Oido implantado Oido derecho 21 (77, 8 %)

Oido izquierdo seis (22,2 %)

Modelos de implantes Hi Res 90K en 24 pacientes

cocleares colocados Nucleus Freedom en tres pacientes

Fuente: Datos tomados de |la base de datos del PCIC y de las historias clinicas.

Todos los nifios con PSD presentaron hipoacusia sensorineural bilateral (HSNB) profunda a severa
caracterizada en funcion del grado de severidad de la pérdida auditiva, la cual estuvo dada por restos
auditivos a muy altas intensidades de estimulacion (90-110 dB) hasta ausencia de respuesta
audiométrica en las frecuencias de 0.5, 1, 2 y 4 kHz. A partir de los hallazgos de la evaluacion
oftalmoldgica, la muestra estuvo representada por dos nifios con ceguera total (7,4 %), mientras que
los restantes 25 pacientes tenian un grado de visidn, por lo que clasifican como baja vision y muy
baja vision. El oido derecho fue el mas implantado (77,8 %), con implantacion unilateral en el 100 %
de los niflos con PSD, sin tener lugar la ocurrencia de complicaciones quirdrgicas. Mientras que al

analizar la edad de implantacidn se tiene que el 48 % fue implantado antes de los siete afios de edad.
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La Figura 1 ilustra los hallazgos caracteristicos de los niflos con PSD en la confirmacion diagndstica y
caracterizacion de la HSNB realizada a través de la electroaudiometria obtenida a partir de los registro
del PEAee, asi como el estudio de imagen realizado a uno de los nifios del PCIC, lo cual de conjunto
con las evidencias que aportan las restantes evaluaciones realizadas por los miembros del equipo

multidisciplinario del PCIC sustentaron que los nifios fueran considerados con criterios a IC (Figura 1).
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Figura 1. La electroaudiometria obtenida con PEAee y estudio de imagen de
oido que se realiza a los nifios con PSD en la evaluacion para efectuar un IC.
Note que solo existe repuesta a la frecuencia de 1000 en ambos oidos a la
intensidad de 110 dB. (Imagen de los autores).

Fuente: Datos tomados de |la base de datos del PCIC y de las historias clinicas.

La Figura 2 muestra el comportamiento de las intervenciones quirurgicas para IC. En el ano 2005 tuvo
lugar el mayor numero de cirugias de nifios con PSD. Desde entonces cada afo se ha continuado
detectando e implantado nifios con PSD, al encontrarse estos nifios distribuidos en todas las

provincias del pais. De enero 2012 a marzo 2013 no se implantaron nifios con PSD (Figura 2).
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Figura 2. Comportamiento de las intervenciones quirdrgicas para IC por afo y
distribucién por provincia de los nifios con PSD implantados en Cuba de Febrero de

2005 a Marzo de 2013.

Por otra parte, en la Figura 3 se ilustran los resultados de la investigacion sobre neuroplasticidad
(reorganizacion cortical) a través de los mapas de la distribucidon topografica del PES-N20 en nifios con
PSD. El PES-N20 se localizd con maximos valores de energia en la region centro-parietal del hemis-
ferio contralateral al nervio estimulado al observar los mapas grupales. Nétese que hay una expansion
del PES-N20 en los nifios con PSD en el hemisferio izquierdo, donde la activacion también esta
presente en region temporal y occipital. La prueba de Permutaciones admitié comparar, a través del
estadigrafo t-Student, la distribucién topografica del PES-N20 entre los nifios con PSD y el patrén de
normalidad (controles) del laboratorio del Hospital Pediatrico Borras-Marfan. La distribucién topografi-
ca de dicha respuesta resulté diferente, estadisticamente significativa, en las derivaciones central, pa-
rietal, occipital y temporal (C3, P3, O1, T3) para la respuesta evocada en el hemisferio izquierdo tras
la estimulacion del nervio mediano derecho, con una probabilidad global de 0,02. Mientras que la
respuesta evocada en el hemisferio derecho no fue estadisticamente significativa en ninguno de los

sitios de registro (probabilidad global de 0,72) (Figura 3).
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Figura 3. Mapas grupales que muestran el comportamiento del PESS-N20 en nifios
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con PSD. En el hemisferio izquierdo existe una expansion, mayor activacion,
estadisticamente significativa en los sitios de registro C3, P3, T3 y 01, en nifios con
PSD comparado con la norma.
Fuente: Datos tomados de la base de datos y del proyecto de investigacion de

neuroplasticidad del PCIC.

Por ultimo, cabe destacar que casi la totalidad de los nifios con PSD implantados en el PCIC (26/27)
hacen uso del IC de forma regular, al mostrar progresos en la comunicacion, reflejado en los
resultados escolares y la calidad de vida de los niflos y familia, lo cual serd objeto de descripcion y

analisis en futura publicacién de nuestro grupo.

DISCUSION

El trabajo realizado en el PCIC para nifios con PSD se destaca por los siguientes aspectos significa-
tivos: un gran nimero de nifios con PSD han sido implantados en el marco de trabajo del PCIC, ofrece
cobertura a todas las provincias del pais, el PCIC integra profesionales de la salud, educacién e inves-
tigacién, con servicios gratuitos, cubiertos por el sistema de salud cubano. Estos ultimos apoyan el
trabajo médico-asistencial a nifo con PSD pero, ademas, resalta el aporte cientifico, generacién de
nuevo conocimiento sobre neuroplasticidad, al describir hallazgos de reorganizacion cortical en nifos
con PSD a partir del estudio de PES.

De la variedad de modelos de IC que existen en el mercado, en la primera fase del PCIC (afio 2005)

se colocaron IC de Advanced Bionics en los nifnos con PSD y afios después (2007) se introdujo
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también el uso de IC modelos Cochlear. Sin embargo, independientemente del tipo de IC, todos
tienen un mismo fundamento: proporcionan sensaciones auditivas al estimular el nervio auditivo.

La informacion acustica es indispensable para la insercion escolar y social del nifio, en especial si la
HSNB tiene lugar en los primeros anos de vida, antes de concluir el periodo critico de maxima capaci-
dad de neuroplasticidad del sistema auditivo central y asi lograr el mejor desarrollo linglistico del
nifio. (1®

La inmensa mayoria de los sujetos con sordoceguera no tienen una pérdida total de ambos sentidos,
solo un 10 %. () Similar comportamiento fue observado en los 27 pacientes implantados entre febre-
ro de 2005 y marzo de 2013, donde solo dos nifios tenian sordoceguera total para un 7,4 %.
También, las enfermedades y agentes causales de PSD reportadas en esta muestra son las descritas
por otros autores. (>17:18)

Reportes clinicos indican que del 30 % al 40 % de los niflos con déficits auditivos tienen una o mas
enfermedades asociadas a la sordera, donde son descritas mas de 200 condiciones diferentes, 1%
presentes con mayor frecuentes los trastornos motores, cognitivos, de atencién, dafo visual y
Paralisis Cerebral entre otros. (?%2%)

Niflos con tales condiciones muestran menores beneficios que los niflos sordos sin otros problemas de
salud, pues necesitan mas tiempo y experiencia con el uso del IC para lograr progresos en el lenguaje
oral. (22,23,24)

Se conoce que la sordoceguera es mas grave cuando la pérdida de la visidén y la audicién ocurre al
nacer o durante los primeros afos de vida, aspecto que predomina en la muestra de nifios con PSD
evaluados, donde la pérdida auditiva fue de manera principal pre-locutiva, sin embargo, muchas
consecuencias resultantes de tal discapacidad se puede minimizar a través del diagnostico e
intervencién temprana. /®

Los nifios con PSD que han sido implantados en el PCIC desde febrero de 2005 a marzo de 2013 y que
reciben rehabilitacion muestran progresos (26/27 nifios). El Unico nifio que interrumpié la rehabili-
tacion auditiva post-IC fue por falla en la parte interna del IC, donde fue decision de los padres el no
reimplantar a pesar de que el nino mostraba mejoria en la calidad de vida, en lo especial si se
considera que se trata de un nifio sordociego total desde el nacimiento, que no tenia previo al IC un
patron de comunicacion establecido. Antes del fallo de la parte interna del implante el nifo ya habia
iniciado respuestas emocionales positivas con la familia, como resultado de la rehabilitacién auditiva
intensa recibida, asociada a otras terapias fisicas, como la equinoterapia. Especialistas del PCIC estu-
vieron en contacto con los padres, pero la decisiéon final de los padres de no reimplantar fue
respetada, en cumplimiento del consentimiento informado firmado, donde los padres son los que
autorizan o no la realizacidén de cada proceder médico a su nifio.

Pocos estudios publicados como el de Wiley S et al. ( enfocan a los resultados de la percepcion de la
palabra y la calidad de vida con PSD tras recibir el IC. Ahora, en la muestra queda por concluir el
estudio en curso de la evaluacion post-IC de los niflos en un analisis de los resultados de la rehabilita-

cion y calidad de vida, asi como la reorganizacion cortical pre- versus post-IC, aunque de dicho

estudio se brinda un esbozo de los hallazgos obtenidos.
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Se plantea que el éxito y los beneficios del IC dependen entre otros factores del momento en el que
tienen lugar la pérdida auditiva, la duracion, exposicion a la comunicacidn oral y el grado de reorgani-
zacién cortical que exista. ?®272®) En |la medida en que las &reas cerebrales no dafiadas (con entrada
sensorial intacta) invadan (o se expandan) hacia las areas auditivas y el implante resultaria menos
atil, (4®

Con la disponibilidad de evidencias de neuroplasticidad pre-IC en nifos con PSD sera posible
correlacionarlas con los resultados de la rehabilitacién auditiva post-IC. Sera posible la evaluacidon
pre- versus post-IC ya que el PES-N20 puede ser realizado después de implantados los nifios, no asi
resonancia magnética, cuyo uso queda rigurosamente controlado una vez colocada la parte interna del
IC (29,30)

Las evidencias de neuroplasticidad deben contribuir a disponer de una medida objetiva predictora de
los resultados del IC en nifios con PSD, aspecto importante, si se toma en consideracién que no
existen criterios bien establecidos para la seleccion de nifios sordos con enfermedades asociadas
tributarios de IC. (%

En general, los articulos publicados sobre IC en sujetos con PSD, en particular los resultados de la
evaluacion post-IC, son blancos de limitaciones: resultan de muestras pequefias con resultados hete-
rogéneos. En este sentido, cabe sefalar que la muestra de nifios con PSD que ha recibido IC en el
PCIC entre febrero de 2005 y marzo de 2013 para nada es pequeiia si se considera que, por ejemplo,
un articulo de revisiéon realizado por Dammeyer J y Ask Larsen F, (*3) describen siete trabajos en suje-

tos con PSD cuya muestra entre todos los trabajos fue de 19 nifios con tal discapacidad.

CONCLUSIONES

Se ha logrado un trabajo sostenido en la evaluacién de los nifios con PSD, detectados y remitidos al
PCIC desde la maternidad o el area de salud en el Programa de Pesquisaje Auditivo de Riesgo y Cen-
tros Auditivos Regionales, con lo cual ha sido posible eliminar la lista de espera para recibir un IC,
donde se da cobertura a todas las provincias del pais. Un aspecto distintivo de este programa es el
estudio de neuroplasticidad pre-IC, con lo cual se dispone de un patron de representacion cortical
somestésico que serd util para evaluar la reorganizacion cortical una vez que el lenguaje permita la
comunicacién a través de la palabra como resultado del aprovechamiento del uso del IC y la rehabili-

tacion.
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